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ABSTRACT

UM CASO DE CIANOSE ATÍPICO
AN ATYPICAL CASE OF CYANOSIS
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Methae oglo i ae ia is ha a te ized  i eased lood ethae oglo i  le els, leadi g to h po ae ia a d a osis. It a  
e o ge ital o  a ui ed follo i g e posu e to o ida t d ugs o  to i s.

We p ese t a ase of a - ea -old o  f o  a u al a ea ith sudde  o set of a osis of lips a d e t e iies. He p ese ted 
alte ed o s ious ess ith lo  o ge  satu aio  of % a d litle espo se to supple e ta  o ge . He had had o ta t ith 
o ta i ated ate  e posed to he i al fe ilize s. Blood gas a al sis e ealed high le els of ethae oglo i . The paie t 
as su essfull  t eated ith eth le e lue, ith good out o e. Co ge ital ethae oglo i ae ia as o i ed  the 

i di g of to h o e  edu tase dei ie .
Ca dia  o  pul o a  diseases a e ot the o l  ause of a osis; ethae oglo i ae ia should e a dife e ial diag osis. I  
this ase, although a  a ui ed ause as e ealed, a he edita  eta oli  disease as also fou d, ith lo g-te  the apeui  
i pli aio s.

Ke o ds: C a osis; Methae oglo i ae ia; C to h o e  edu tase; Nit ates.

RESUMO

á etahe oglo i e ia  a a te izada po  u  au e to 
dos í eis s i os de etahe oglo i a, o igi a do 
hipo e ia e ia ose. Pode se  he edit ia ou ad ui ida 
após e posiç o a age tes o ida tes.
áp ese ta-se o aso de u a ia ça do se o as u-

li o, de  a os de idade, eside te e  eio u al, 
o  i stalaç o sú ita de a ada ia ose la ial e das 

e t e idades. No e a e o jei o e o t a a-se o u-

ilado, o  satu aç o t a s ut ea de o ig io de % 
e i sui ie te esposta ao o ig io suple e ta . E a 
feita efe ia a o ta to p io o  gua estag ada 
e  lo al e posto a fe iliza tes uí i os. á gasi et ia 
e ide iou í eis ele ados de etahe oglo i a. á 
e oluç o lí i a e la o ato ial foi apida e te fa o el 
so  te ap ui a o  azul-de- eile o a %. O estudo 
e zi i o e elou u  d i e ligei o de ito o o  
edutase. 

á ia ose e  se p e t aduz patologia a día a ou 
pul o a  e a etahe oglo i e ia o o diag ósi o 
dife e ial de e se  e ua io ada. No aso des ito, ape-

sa  de ha e  e posiç o a u  age te o ida te e te o, 
foi ide ii ada ta  u a ausa he edit ia, o ue 
pode  te  i pli ações te ap ui as a lo go p azo.

Pala as- ha e: Cia ose; Metahe oglo i e ia; Cito-

o o  edutase; Nit itos.

INTRODUÇÃO

á etahe oglo i e ia  u a situaç o lí i a a a te-

izada po  u  au e to dos í eis s i os de etahe-

oglo i a > %  e esulta da o idaç o do fe o fe oso 
da he oglo i a ao estado f i o , . Esta eaç o i pede 
a he oglo i a de t a spo ta  o ig io, o igi a do 
hipo e ia e ia ose . E  i di íduos saud eis, os 
e it ó itos est o o i ua e te e postos a age tes 
e dóge os e e óge os ue o ida  a he oglo i a e  

etahe oglo i a. á fo aç o espo t ea de etahe-

oglo i a  ha itual e te eut alizada po  u  sis-

te a e zi i o p oteto , ue i lui o ito o o  
edutase, espo s el po  e a de - % da edu-

ç o di ia da etahe oglo i a. Out os e a is os 
i lue  o ido as ó i o e a glutaio a . á edutase da 

etahe oglo i a depe de te do fosfato di u leóido 
ade i a i oi a ida NáDPH  te  u  papel esidual 

esta egulaç o; o e ta to, e  situações de g a de 
stress o idai o, a sua ai idade pode uad upli a  po  
aç o de u  ofato  e óge o, o azul-de- eile o . 
á etahe oglo i e ia pode se  he edit ia, po  
defeito ge i o o eta olis o dos e it ó itos ou 

a est utu a da he oglo i a he oglo i a M . No 
e ta to, a fo a ais o u   a ad ui ida, após e po-

siç o a age tes o ida tes Ta ela . Esta pode o o e  
po  i gest o, i alaç o ou a so ç o at a s da pele ou 

u osas , .
O apa e i e to de si to as depe de da apidez o  

ue a etahe oglo i a se fo a e da pe e tage  
de he oglo i a ue  o idada a etahe oglo i a. á 
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etahe oglo i e ia ligei a í eis  - %   assi to-

i a. O p i ei o si al de hipó ia, e ide te ua do a 
etahe oglo i a  de  - % ,  g/dL ,  a ia ose. 

Si to as o o disp eia, ta ui a dia, efaleias, to tu as 
e a siedade su ge  ua do os í eis ai ge  os %. 
á etahe oglo i e ia g a e í eis supe io es a %  
u sa o  leta gia, estupo  e dete io aç o do estado de 
o s i ia, pode do o o e  o ulsões. Ní eis supe-

io es a % pode  se  fatais . 
á suspeita lí i a de etahe oglo i e ia pode se  
o i ada ualitai a e te a o  e elho-a asta-

hada do sa gue o se alte a o  a e posiç o ao 
o ig io  e ua itai a e te, po  dete i aç o da 

etahe oglo i a u a gasi et ia .

 CASO CLÍNICO  

C ia ça do se o as uli o, de  a os de idade, esi-
de te e  eio u al, se  a te ede tes pessoais ou 
fa ilia es ele a tes. 
Foi o duzida ao Se iço de U g ia po  ia ose de 
i stalaç o sú ita. áp ese ta a-se o u ilado, o  a -

ada ia ose la ial e das e t e idades, se  si ais de 
dii uldade espi ató ia ou i sta ilidade he odi i a. 
á aus ultaç o a diopul o a  e a o al. á satu aç o t a s-

ut ea de o ig io, ue e a de % a ad iss o, au e -

tou pa a % o  o ig io suple e ta  a %, a te do 
a ia ose. E t e os esultados dos e a es o ple e ta es 
de diag ósi o desta a a-se u  alo  de etahe oglo i a 
de , % o al < %  a gasi et ia e osa. 

Pe a te a suspeita de etahe oglo i e ia, foi eali-
zada a a ese di igida, ue e elou o ta to algu as 
ho as a tes o  gua estag ada, e  lo al p e ia e te 
e posto a fe iliza tes uí i os.
á ia ça i ou i te ada, o  o ito izaç o a dio -

espi ató ia e o ig io suple e ta  a %. Foi i situ-

ída te ap ui a e do e osa o  azul-de- eile o a % 
 g/kg . ápós u a ho a de te ap ui a ap ese ta a 

e a e eu ológi o o al, satu aç o t a s ut ea de 
o ig io de %, se  e essidade de o ig io suple-

e ta . O í el de etahe oglo i e ia eduziu p o-

g essi a e te pa a , % após u a ho a de te ap ui a. 
Te e alta ao i  de doze ho as de igil ia, assi to -

i o e se  te ap ui a.
Os pais fo a  i fo ados so e a lista de o ida tes a 
e ita  e a ia ça foi o ie tada pa a segui e to e  o -

sulta e te a de pediat ia e de he atologia pedi t i a.
O diag ósi o de etahe oglo i e ia he edit ia foi 
o i ado pelo dosea e to da ai idade da e zi a 
ito o o  edutase ue esta a eduzido - ,  UI/g H  
o t olo ,  UI/g H  -, se  a ia tes da he oglo i a. 

Desde o episódio agudo a ia ça a te e-se assi to-

i a, o  í eis de etahe oglo i a i fe io es a % 
e se  e essidade de te ap ui a.

DISCUSSÃO

O diag ósi o dife e ial de ia ose as ia ças i lui 
doe ça a día a o g ita ia ói a, pa i ula e te 
com shunt a día o di eito-es ue do e doe ça pul o-

a  g a e. á etahe oglo i e ia de e se  e ua io-

ada as situações e  ue o h  elho ia da ia ose 
o  o ig io suple e ta . O alo  da p ess o a te ial 

de o ig io pode se  o al, i depe de te e te da 
p ese ça de alo es ele ados de etahe oglo i a. 
á satu aç o de o ig io pode esta  di i uída, as 
ha itual e te o se o ela io a o  a g a idade da 
situaç o. 
á suspeita lí i a pode se  apida e te o i ada 
at a s de gasi et ia o  dosea e to de etahe o-

glo i a. No aso lí i o ap ese tado, a pida suspeiç o 
lí i a pe iiu i situi  ate pada e te u a te ap u-

i a ade uada, o  oa e oluç o lí i a. 
á etahe oglo i e ia pode se  ad ui ida ou he e-

dit ia. E t e as fo as he edit ias, a ais f e ue te 
 o d i e de ito o o  edutase, de t a s iss o 

autossó i a e essi a, ue pode se  lassii ada e  
dois ipos p i ipais. No ipo I, a dei i ia li ita-se ao 
e it ó ito e a ia ose  o ú i o si to a. No ipo II, ais 
a o % das ausas o g itas , a dei i ia e zi -

i a o o e e  todos os te idos, o di io a do a o-

Ta ela 1. Age tes o ida tes da he oglo i a

I. O idação di eta
Co e
Pe ó ido de hid og io
Hidroxilamina

á ipalúdi os: p i a ui a, lo o ui a, ui i a
Out os: o atos, lo atos, ui o as, eto lop a ida a tes de 

 s de idade , t i lo o a a alida

II. I te ação o  o o igé io
Nit itos e it atos it ito de sódio, it ito de a ilo, 

it ogli e i a, it op ussiato, su it ato de is uto, di it ato 
de eile ogli ol
Hid alazi a, pipe azi a
Fe ois: eso i ol, guaia ol
Vita i a K si t i a, atale o, azul-de- eile o e do e oso
Fe a ei a, pa a eta ol

III. Que e ue e  t a sfo ação io uí i a
á ili a e o a tes a íli os desi feta tes, i tas de estu io, 
l pis de e a e elho
Sulfo a idas, sulfa ila ida
á est si os lo ais: e zo aí a, p ilo aí a, lido aí a
Nit o e ze o, lo o e ze o, p odutos de o ust o
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alias do dese ol i e to g a es, at aso og ii o e 
alte ações eu ológi as, esulta do f e ue te e te e  

o te a tes do p i ei o a o de idade - . No aso lí i o 
ap ese tado, o dosea e to de ito o o  edutase, 
e elou u a di i uiç o ligei a o ue, asso iado ao fa to 

de o ha e  u  uad o de ia ose p ia, pe iiu 
i fe i  ue se esta a pe a te u  aso de d i e de ito-

o o  edutase hete ozigói o ipo I. E  asos de 
hete ozigoia, os doe tes s o ge al e te assi to i-

os, se do ue os si to as pode  a ifesta -se ape-

as e  situações de e posiç o a age tes o ida tes , , 

po  ezes de fo a uito g a e, tal o o se e ii ou 
este doe te etahe oglo i a de % , e  ue os 
it itos da gua pode o te  sido o fato  dese adea te.

á e posiç o a it itos a gua, po  i gest o ou o ta to 
ut eo,  u a ausa a a de etahe oglo i e ia ad ui-
ida. Este sí d o e afeta ipi a e te ia ças eside tes 

e  eio u al, o de a gua o t  f e ue te e te í eis 
ele ados de it atos, possi el e te po  o ta i aç o 
o  fe iliza tes. ás a t ias i tesi ais o e te  os 
it atos e  it itos, ue s o age tes o ida tes pote tes . 

á te ap ui a a i situi  depe de da eiologia da 
etahe oglo i e ia . Na fo a he edit ia, po  d i e 

de ito o o  edutase ipo I, o t ata e to ape as  
e ess io po  azões est i as ou após e posiç o a i-

de tal a age tes o ida tes. Uiliza-se o ido as ó i o 
ad i ist ado po  ia o al,  -  g/dia, e  t s a 

uat o to as. Na fo a ad ui ida, o t ata e to de e 
se  e ua io ado ua do os í eis de etahe oglo i a 
s o supe io es a % e  doe tes assi to i os, ou 
supe io es a % e  doe tes si to i os. O t ata-

e to de p i ei a li ha  o azul-de- eile o,  -  g/
kg/dose de u a soluç o a %, po  ia e do e osa, e  
pe fus o du a te t s a i o i utos, o  ha itual 
eg ess o dos si to as e  e a de u a ho a. Se o 

hou e  elho ia após  i utos, o t ata e to pode 

se  epeido a dose de  g/kg. á t a sfus o-pe uta 
 ese ada pa a doe tes e  ue o azul-de- eile o 

foi i ei az , . á te ap ui a o  azul-de- eile o est  
o t ai di ada os doe tes o  d i e de gli ose- -

-fosfato-desid oge ase G PD , po  is o de he ólise e 
au e to dos í eis de etahe oglo i a . 
No aso lí i o ap ese tado i situiu-se te ap ui a aguda, 

as dada a aus ia de si to as lí i os ó i os, optou-

-se pela o ealizaç o de te ap ui a de a ute ç o. 
E  o lus o, u a ia ça o  ia ose e  se p e 
te  patologia a día a ou pul o a . ápesa  de a a, 
a etahe oglo i e ia de e se  e ua io ada, se do 
o seu diag ósi o e t ata e to elai a e te si ples. 
Este aso efo ça a e essidade de a te  u  ele ado 
í di e de suspeiç o, e  o o a i po t ia de u a 
histó ia lí i a di igida.
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