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Resumo

Introducao: Nos tltimos 10 anos, a introducdo do surfactante,
a inducdo da maturac@o fetal e outras medidas destinadas a reduzir
a incidéncia da displasia broncopulmonar (DBP) alteraram de forma
significativa a sobrevivéncia do grande pré-termo e a forma clinica
de apresentagdo de DBP, mas ndo influenciaram a sua incidéncia.

Objectivo: Descrever a variabilidade de apresentacdo clinica
dos doentes com displasia broncopulmonar referenciados a consulta
na tltima década e caracterizar a populagio.

Populacao e métodos: Foram analisados os processos clinicos
das 80 criangas referenciadas a consulta entre 1988-2000. A amostra
foi dividida em dois grupos, de acordo com a data provivel da
utilizagfo sistemdtica do surfactante: Grupo I — 1988 a 1993 (n=39)
e Grupo II — 1994 a 2000 (n=41).

Resultados: Das 80 criangas, 50 (62,5%) eram do sexo mas-
culino, 68 (85%) caucasianas. A idade gestacional (I1.G.) média no
Grupo I foi 28,8 semanas (+ 2,87), a I.G. média no Grupo II foi
27,6 semanas (+ 2,87), p=0,032. O peso ao nascer médio no Grupo
I foi 1235,6 g (+ 400,92) e no Grupo II foi 1059,2 g (+ 420,66),
p=0,030. Em relacdo a duragdo da ventilagdo e da oxigenioterapia
ndo se verificaram diferencas significativas entre os dois grupos.
Ap6s a alta das Unidades Neonatais foram submetidos a terapéutica
suplementar com oxigénio 36 criancas (15 no grupo I e 21 no grupo
II). Faleceram 3 criangas (3,75%). Trinta e trés criancas mantém-se
em seguimento na consulta.

Discussao: A DBP ¢ actualmente improvédvel nos recém-nas-
cidos pré-termo > 30 semanas e com peso > 1200 g e apresenta
formas clinicas menos graves. A hipoxémia deve ser valorizada e
tratada. Estas criangas, dependentes de tecnologia e cuidados res-
piratérios constituem um grupo de eleicdo para cuidados integrados
continuados no domicilio.
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Summary

Bronchopulmonary Dysplasia in Review
— Data From 10 Years of Experience

Introduction: Over the last ten years the use of surfactant,
fetal maturation and other measures to reduce the incidence of
broncopulmonary dysplasia (BPD) has greatly improved the survival
of the great preterm, altered the severity of BPD, but has done
nothing to its incidence.

Objective: To describe the range of the clinical presentation of
children with BPD referred to a specialized clinic and characterize
this population.

Population and methods: We analised the clinical files of 80
children who were referred for BPD between 1988-2000. The
population was divided into two groups according to the probable
date of systematic application of surfactant treatment: Group I —
1988 — 1993 (n=39) and Group II — 1994 — 2000 (n=41).

Results: Of 80 children, 50 (62,5%) were males and 68 (85%)
caucasians. Medium gestational age was: Group I — 28,8 weeks
(+ 2,87) and Group II — 27,6 weeks (+ 2,87), p=0,032. Medium
birthweight was: Group I — 1235,6 g (+ 400,92) and Group II —
1059,2 g (+ 420,66), p=0,030. There was no significant difference
between time of ventilation or of oxygenotherapy. After discharge
from Neonatal Intensive care 36 patients were submitted to prolonged
oxygenotherapy (15 in group I and 21 in group II). Three patients
died and 33 are still in follow-up.

Conclusion: BPD is now infrequent in infants of more than
1200 g birth weight or with gestations exceding 30 wk, and has less
severe clinical presentation. Hypoxemia should be diagnosed and
treated. Such technology dependent children are good candidates for
specialized home care.

Key-Words: Bronchopulmonary dysplasia; neonatal chronic lung
disease; hypoxemia; children.

Introducao

A displasia broncopulmonar (DBP) é a doen¢a pulmo-
nar crénica da infincia mais frequente . Foi descrita
pela primeira vez em 1967, por Northway, com base nas
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alteracoes clinicas, radioldgicas e histo-patoldgicas obser-
vadas em criangas pré-termo, com sindrome de dificulda-
de respiratoria (SDR) grave, submetidas a ventilagio
mecéanica e concentragdes elevadas de oxigénio durante
um periodo prolongado ¥,

Nas décadas de 1980 e 90, a incidéncia de doen-
tes com DBP (15-50% dos recém-nascidos pré-termo,
sobreviventes, abaixo dos < 1500 gramas), com morbili-
dade e mortalidade ndo despreziveis (30 a 40% de mor-
talidade na DBP grave) gerou um interesse acrescido por
esta patologia . Em meados da década de 90, a preco-
nizacdo da inducgdo sistematica da maturacdo fetal ©
(cujos estudos se iniciaram cerca de 20 anos antes), a
terapéutica exdgena com surfactante sintético ¢ 7 e os
melhores cuidados nos suportes ventilatrio e nutricionais
ao recém-nascido pré-termo, conduziram ao aumento da
sobrevida de recém-nascidos cada vez mais imaturos, com
concomitante redu¢do da gravidade de apresentagcdo da
DBP, sem registo de reducdo da sua incidéncia. Distin-
guem-se actualmente duas formas de apresentacdo clini-
ca, a «cldssica», grave, ¢ a actual forma «ligeira» % *
010 Em 1993, nos EUA, a prevaléncia da DBP igualava
ja a da fibrose quistica .

Na dltima década ndo se verificaram progressos
significativos no desenvolvimento de novos tratamentos
eficazes na DBP instalada Y. Nestes doentes, o clinico
confronta-se com a utilizacdo racional, mas restrita de
farmacos. A terapéutica suplementar com oxigénio (simul-
taneamente um fdrmaco e um nutriente) para saturacées
de oxigénio correctamente monitorizadas e em limites
fisiolégicos é segura e constitui a trave mestra dos cuida-
dos na DBP. Por isto, a DBP ¢ uma patologia respiratdria
crénica, de referenciagdo a consultas de pneumologia
pedidtrica, com necessidade de cuidados continuados no
domicilio (' 1314,

Em 1992 a Unidade de Pneumologia da Clinica
Universitdria de Pediatria do Hospital de Santa Maria
em Lisboa criou uma consulta de referéncia para estes
doentes. Os lactentes com DBP constituiram ao longo
deste tempo uma experiéncia enriquecedora e um desafio
permanente. Para além do relato da aprendizagem efec-
tuada nestes udltimos 10 anos nesta consulta, as autoras
propdem-se uma revisdo do actual estado da arte nesta
patologia.

Material e Métodos

Foi efectuada revisdo retrospectiva dos processos
clinicos das 80 criangas referenciadas a consulta de DBP
da Unidade de Pneumologia Pedidtrica nascidas entre 1988
e 2000. Estas criancas foram acompanhadas cumprindo
os critérios de diagndstico e terapéutica publicados em

1990 % e sempre pela mesma médica (TB). Distingui-
ram-se 2 grupos de doentes, de acordo com a época
provavel de introducdo sistemadtica de surfactante exdgeno
e da indu¢do da maturacdo pulmonar nas Unidades de
Neonatologia do Sul do Pais: Grupo I — 1988 a 1993
(n=39) e Grupo II — 1994 a 2001 (n=41).

Para ambos os grupos foram recolhidos dados refe-
rentes a sexo, raga, antecedentes familiares (historia de
asma, rinite ou tabagismo), servico de origem, antece-
dentes neonatais (idade gestacional, peso ao nascer, tera-
péutica com surfactante, duracdo da ventilacio mecanica
e da oxigenoterapia, existéncia de canal arterial patente
e modo de resolu¢do), forma de apresentagdo clinica na
1.% consulta e evolucdo clinica respiratdria subsequentes
(traqueomaldcia, refluxo gastro-esofdgico, pieira transito-
ria, asma e internamentos hospitalares por agudizagdo
respiratoria), transferéncia para o domicilio dependentes
de tecnologia, padrio radioldégico e funcional, terapéutica
efectuada; envolvimentos cardiopulmonar, neuroldgico,
oftalmoldgico e otorrinolaringoldgico; desenvolvimentos
psicomotor e comportamental e evolugio estaturo ponderal.

Os dados utilizados no estudo foram introduzidos numa
base de dados relacional (Microsoft Excel). O tratamento
estatistico dos dados foi feito através do programa STA-
TISTICA.

Resultados

Das 80 criangas, cinquenta sdo do sexo masculino
(62,5%) e 68 sdo caucasianas (85%). Nasceram de ges-
tacOes gemelares 15 criangas (18,75%). Dezoito criangas
t€ém registados antecedentes familiares de asma (22,5%) e
5 criangas tém antecedentes de rinite / sinusite (6,25%).
Em 21,25% das criangas existe registo de pelo menos um
dos progenitores ter hébitos tabdgicos.

A origem das criangas com DBP foi: Maternidade
Alfredo da Costa — 33 (40%), Unidade de Cuidados Es-
peciais a0 Recém-Nascido (UCERN) do Hospital de Santa
Maria — 24 (29,2%), Hospital de Sdo Francisco Xavier
— 5, Hospital de Garcia de Orta — 2, Hospital de S. Bernardo
(Setibal) — 3, Hospital de Nossa Senhora do Rosdrio (Vila
Franca de Xira) — 2, Hospital de Faro — 8, Hospital de
Portimdo — 2, Hospital de Angra do Heroismo — 1.

O ndmero de novos casos referenciados / ano situou-
-se entre os 2 e 10 (média: 6,6; mediana: 5,5) (Figura 1).

Em relacdo a idade gestacional (IG), a média (DP) no
grupo I foi 28,8 (+ 2,87) semanas e no grupo II foi 27,6
(+2,87) semanas (p=0,032). A distribuicdo da percentagem
de criancas em cada intervalo de IG por grupo estd paten-
te na Figura 2. Em relagfo ao peso ao nascer (PN) a média
(DP) no grupo I foi de 1235,6 (+ 400,92) gramas e no
Grupo II, de 1059.2 (+ 420,66) gramas (p=0,030) — Fig. 3.
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FIG. 1 — Evolugdo do nimero de novos casos na consulta/ano
(ano de nascimento de cada crianga).
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FIG. 2 — Distribui¢do da Idade Gestacional (semanas).
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FIG. 3 — Distribuicdo do Peso ao Nascer (gramas).

Houve referéncia a administracdo de surfactante em
30 criancas, 2 em 1992 e as restantes a partir de 1994.

No que diz respeito a duragdo da ventilacdo mecénica,
no grupo I (n=35/39) a duragdo média foi de 37,7 dias
e no grupo II (n=38/41) de 31,6 dias (p=0,229) — Figu-
ra 4.
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FIG. 4 — Duragao da ventilagdo mecinica (dias).

A persisténcia de canal arterial foi encontrada em 35%
dos doentes, com uma frequéncia similar nos dois gru-
pos. A terapéutica escolhida foi a cirurgia em 14% no
grupo I e em 33,3% no grupo II. Outras complicagdes
intercorrentes sdo apresentadas no Quadro I

QUADRO I
Complicagdes / Factores de agravamento para DBP

Grupo I (n=39) | Grupo II (n=41)
Sepsis 1 3
Pneumonia 3 6
Meningite 1 0
Enterocolite necrosante 2 2
Hemorragia Intraventricular. | 4(2 com SDVP)*| 3
Retinopatia 3 9
Canal arterial patente 14 (cirurgia-2) 14 (cirurgia-5)
Hipertensdo pulmonar 5 3
Cardiopatia congénita 2 5
Refluxo gastroesofdgico 1 6

* SDVP — Shunt de derivacdo ventriculo-peritoneal.

Todos os doentes estavam submetidos a terapéutica
com oxigénio aos 28 dias de vida, o que constituiu cri-
tério de inclusdo. Na altura da alta mantinham necessidade
de oxigenoterapia, 26 criangas. Na primeira consulta de
DBP foi reiniciada oxigenoterapia continua a 10 criancas,
trés das quais estavam ainda internadas (2 mantiveram
oxigenoterapia apds alta hospitalar). Em 7 criangas foi
iniciado oxigénio em ambulatdrio por apresentarem hipo-
xémia. De referir que 2 destas criancas apresentavam crises
de cianose que resolveram apds o inicio da oxigenoterapia.
Outras duas criangas tiveram internamentos por intercor-
réncias infecciosas e o agravamento respiratorio conse-
quente induziu a necessidade de reintrodugdo de terapéu-
tica com oxigénio no domicilio. No total houve 36 doen-
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tes com DBP, submetidos a terapéutica suplementar com
oxigénio (15 no grupo I e 21 no grupo II), por sonda ou
6culos nasais, apds a alta das Unidades de Cuidados
Neonatais. A duracdo média de oxigenoterapia, no total,
foi de 244.2 dias no grupo I (min.: 28; méx.: 1825; mediana:
110) e de 175,97 dias no grupo II (min.: 28; max.: 960;
mediana: 116) (p=0,199), Figura 5. Dois doentes foram
submetidos a ventilacdo ndo invasiva intermitente por pres-
sdo positiva por mdscara nasal (VNIPPn), um doente com
traqueomaldcia grave (inicio aos 15 meses e duracdo de
27 meses), tendo o oxigénio sido suspendido na mesma
altura; a outra doente iniciou VNIPPn aos 22 meses
apods exacerbagio infecciosa e manteve ventilacdo durante
18 meses, tendo suspendido oxigenoterapia apenas aos
3 anos e 3 meses. Em qualquer dos casos estas tera-
péuticas foram continuadas no domicilio.
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FIG. 5 — Duragiio da oxigenioterapia (dias).

Na primeira consulta apresentavam apenas polipneia
4 doentes do grupo I e 10 doentes do grupo II, estridor
ou dificuldade respiratéria superior 14 doentes do grupo
I e 5 doentes do grupo II, pieira foi encontrada em 5
doentes do grupo I e 7 do grupo II, hipoxémia em 17 do
grupo I e 21 do grupo II; e cor pulmonale em 4 doentes
do grupo I e 1 do grupo II.

Identificou-se hipertensio pulmonar (HTP) em 5
casos do grupo I e em 2 do grupo II, (p=0,036). Em 4
casos do grupo I existiram critérios para o diagnostico de
cor pulmonale. Na evolucdo, todos os doentes com cor
pulmonale e hipertensio pulmonar apresentaram reversibi-
lidade destes quadros.

Um doente apresentou traqueomaldcia grave (subme-
tido a ventilacdo ndo invasiva com pressdo positiva por
mdscara nasal) e outro laringomaldcia; em ambos houve
resolucdo ao longo do tempo, sem outras intervengdes.
Tiveram pieira transitéria 16/39 do grupo I e 15/41 do
grupo II. Foi diagnosticada asma em 3 doentes.

No que diz respeito aos internamentos hospitalares, 12
doentes do grupo I e 14 doentes do grupo II ndo tiveram
internamentos hospitalares apds a alta, 8 doentes do grupo
I e 18 do grupo II tiveram 1 internamento por ano; 11
doentes do grupo I e 7 doentes do grupo II tiveram 2 ou
mais internamentos por ano ou tiveram um internamento
com duracfo superior a 3 semanas; 8§ doentes do grupo
I e 2 doentes do grupo II tiveram um internamento com
duracdo superior a 3 meses ou foram internados depois
dos dois anos de idade (Figura 6). A diferenca entre os
dois grupos, em relacdo & percentagem de criancas que
tiveram apenas 1 internamento por ano ou que nao tive-
ram internamentos (20/39 no grupo I e 32/40 no grupo
II) foi significativa (p =0,013).
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FIG. 6 — Internamentos hospitalares por agudizagio respiratéria apos
a alta das Unidades Neonatais.

Em 59/80 processos existe descri¢do da radiografia de
térax. Em 28 doentes foi encontrado padrdo de acentua-
cdo intersticial, insuflagdo focal ou generalizada em 23,
atelectasias segmentares ou lobares em 21 (Figura 7),
imagens quisticas em 2 e em 3 doentes a radiografia de
térax foi interpretada como normal. Tomografia computo-
rizada foi efectuada em 7 doentes e em todos mostrou a
existéncia de densificacio difusa generalizada, em 2 reve-
lou atelectasia e padrdo de insuflacdo e noutras 2 criangas
(as mais graves) distor¢do da normal arquitectura bronco-
-vascular e imagens quisticas de grandes dimensdes
(Figura 8).

Em 2001, 60 dos 80 doentes, tinham idades iguais ou
superiores a 6 anos. Foi possivel efectuar estudo funcio-
nal respiratério (EFR) em 12 doentes. Em 5, o EFR foi
normal e em 2 verificou-se a existéncia de padrdo obstrutivo
e insuflagdo (reversivel apds inalacio de broncodilatador
(BD) num doente). Em 4 doentes verificou-se apenas
aumento da resisténcia das vias aéreas, com melhoria ndo
significativa apds inalagdo de BD. Houve apenas uma
crianca submetida a estudo de reactividade bronquica ines-
pecifica com demonstracdo de hiperreactividade bronquica.
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FIG. 7 — Radiografia de térax de DBP, durante internamento por
intercorréncia infecciosa (padrdo de insuflagdo com indefi-
ni¢do do contorno cardiaco e alternincia de zonas hipo e
hiperlucentes).

FIG. 8 — Imagem de corte de tomografia axial computorizada tordcica
mostrando anarquia da distribuicio broncovascular e zona
de grande insuflacdo.

Nio se verificaram diferencas significativas na tera-
péutica efectuada nos dois grupos (Figura 9). Os diuréticos
(46 doentes) e broncodilatadores (43 doentes) foram as
teraputicas prescritas com maior frequéncia. Os diuréticos
utilizados em ambulatério foram a hidroclorotiazida e a
espironolactona; o broncodilatador foi o salbutamol; amino-
filina foi administrada em 3 doentes por apneia.
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FIG. 9 — Terapéutica efectuada em ambulatorio.

No quadro II apresentam-se as sequelas neurocog-
nitivas e sensoriais em cada grupo. Vinte e cinco criancas
apresentaram compromisso do desenvolvimento psico-
motor e/ou comportamental importantes, 10 com tetra-
parésia espdstica, 1 das criangas tem amaurose por retino-
patia da prematuridade e 1 tem surdez neuro-sensorial
profunda.

QUADRO 11
Sequelas neuro-sensoriais

Grupo 1 Grupo 11

(n=39) (n=41)
Atraso de desenvolvimento
psico-motor 7 8
Paralisia cerebral 5 5
Epilepsia 4 4
Défice auditivo 3 0
Défice visual 2 0
Estrabismo 1 2

Em relacdo a evolucdo ponderal a data da ultima con-
sulta, ndo tinham entrado nas curvas ponderais adequadas
a idade 26 criancas, das quais 7 do grupo 1 (duragdo
média de seguimento: 24,47 meses). Quatro doentes do
grupo I e 3 do grupo II atingiram o percentil 5 antes das
40 semanas (0 meses de idade corrigida), 4 doentes do
grupo I e 2 doentes do grupo II antes dos 6 meses de
idade tinham peso maior ou igual ao do percentil 5 para
idade. Entre os 7 e os 18 meses ficaram no percentil 5 ou
acima, 3 criangas do grupo I e 2 criangas do grupo II.
Depois dos 18 meses, 8 criancas do grupo I e 3 criangas
do grupo II, atingiram a curva do percentil 5 para a idade
— Figura 10.
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FIG. 10 - Idade (corrigida) de entrada na curva ponderal (Per-
centil 5) (em meses).

Faleceram 3 doentes, 1 com insuficiéncia respiratdria
grave aos 13 meses de idade, outra criangca com cardio-
patia congénita grave, por morte sibita aos 25 meses € a
3% com tetraparésia espdstica e atraso profundo do
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desenvolvimento psico-motor e estaturo-ponderal depois
dos 3 anos.

Mantém acompanhamento 33 criangas e 22 abandona-
ram a consulta. Dos doentes que abandonaram a consulta,
em apenas 5 tinha sido proposta terapéutica com oxigénio
suplementar e 15 pertenciam ao grupo I (Quadro III).

QUADRO III
Destino dos doentes com DBP

Morte 3
Alta (Hospital Area/Médico Assistente 19
Abandonaram 22 (3 tiveram 1 consulta; tempo de

seguimento médio dos restantes — 22 meses)
Mudanga de residéncia 3 (1 gom adopgio internacional)

Mantém seguimento 33

Discussao

A incidéncia de DBP varia com a defini¢do utilizada e
com diferencas entre populagdes e cuidados “@. A defini-
clo cldssica !9 assenta na existéncia de ventilagdo por
pressao positiva nos primeiros dias de vida, compromisso
respiratério, necessidade de oxigénio suplementar aos 28
dias de vida e alteragdes radioldgicas caracteristicas. Para
alguns autores tem sido suficiente a necessidade de tera-
péutica suplementar com oxigénio apos 28 dias de vida,
sem alteragdes radioldgicas ®. Em 1988 (7 foi proposta
alteragdo da definicdo para a necessidade de oxigenote-
rapia suplementar as 36 semanas de idade pds-concep-
cional. Estudos recentes “'® demonstraram, contudo, que
a definicdo de dependéncia de oxigénio aos 28 dias de vida
tem maior valor preditivo para doenga pulmonar crénica
@ O recente workshopp dos NICHD/NHLBI/ORD "
define que a necessidade de oxigénio aos 28 dias de vida
tem maior sensibilidade, especificidade e valor preditivo
positivo para determinar a necessidade de oxigénio as 36
semanas. A predicdo de necessidade de oxigénio apds a
alta é dada pela necessidade de oxigénio as 36 semanas.
Qualquer destas avaliagdes prediz o risco de reinternamento
apods a alta hospitalar para as criangas com DBP. A nova
defini¢éo proposta permite categorizar a gravidade de DBP
(Quadro 1V).

A utilizagdo exclusiva da segunda defini¢do (neces-
sidade de oxigenoterapia suplementar as 36 semanas de
idade pds-concepcional) tem riscos. Exclui grandes pré-
-termos (23-26 semanas de gestacdo) com necessidades
prolongadas de ventilacdo mecanica (VM) e oxigenoterapia
e alteracdes radiogrificas e inclui, inapropriamente, crian-
¢as com idades gestacionais entre as 33 e 35 semanas de
gestacdo, que poderdo ser rotulados de DBP, apenas com
I a 3 semanas de terapéutica com O, .

de Experiéncia Numa Consulta de Referéncia

QUADRO 1V
Defini¢do de Displasia Broncopulmonar: critérios de diagndstico

< 32 semanas > 32 semanas

Idade na 36 sem. pos-concepcional (PC) > 28 dias mas < 56 dias
avaliacdo ou alta domicilidria (dependendo  idade PC ou alta domicilidria
da que for mais precoce) (dependendo da que for mais precoce)
Tratamento com 02> 2% pelo menos 28 d mais
DBP ligeira Ar ambiente as 36 sem. PC Ar ambiente aos 56 dias PC

ou alta domicilidria (dependendo
da que for mais precoce)

ou alta domicilidria
(dependendo da que for mais
precoce)

DBP moderada  Necessidade* de 02 < 30% as
36 sem. PC ou alta domicilidria
(dependendo da que for mais

Necessidade™ de O2 aos 56 dias
PC ou alta domicilidria
(dependendo da que for mais

precoce) precoce)

DBP grave Necessidade de 02 > 30% Necessidade de 02 > 30%
e/ou pressio positiva (VPP ou e/ou pressio positiva (VPP ou
nCPAP) as 36 sem. PC oualta ~ nCPAP) aos 5 dias PC ou alta

domicilidria (dependendo da que
for mais precoce)

domicilidria (dependendo da que
for mais precoce)

VPP: ventilagdo por pressdo positiva; nCPAP: pressdo positiva continua de aplicagdo nasal
* Nio existe ainda um teste fisioldgico consensual que determine a necessidade de oxigénio,
pelo que ¢ assumida a avaliagio por oximetria de pulso.

Diferencas relacionadas com o sexo, raga, altitude e
decisdio de ventilacdo tém sido apontadas como influen-
ciando a incidéncia de DBP.

Verificimos que 62,5% do actual grupo de criangas é
do sexo masculino, o que estd de acordo com o facto do
sindrome de dificuldade respiratéria (SDR) ser mais preva-
lente e mais grave em recém-nascidos do sexo masculino
e ser também mais elevado o risco de desenvolvimento
subsequente de DBP %29 Das 80 criancas, 68 sio
caucasianas (85%) o que acompanha a distribui¢do nor-
mal da populag@o portuguesa, embora nos Estados Unidos
esteja descrito um maior risco de desenvolvimento de
DBP em individuos de raga branca relativamente aos
afroamericanos % 29,

A histéria familiar de atopia pode predispdr para o
desenvolvimento de DBP em criangcas com SDR, embora
as amostras sejam pequenas “ ', Na nossa populacido
verificimos histdria familiar de asma em 22,5% dos casos
(18 criancas) e de rinite/sinusite em 6,25%.

A utilizagdo de surfactante, aprovado para utiliza¢do
clinica nos EUA em 1991 ¢ 7 associa-se a uma reducdo
de 30 a 40% da mortalidade e a redug¢do de pneumotérax
e enfisema intersticial nas criancas com risco para a SDR
neonatal ®. Em Portugal, iniciou-se a utiliza¢do de surfac-
tante em 1992 de forma ndo sistematica, tendo passado a
ser uma prdtica relativamente generalizada a partir de 1994,
o que determinou a decisdo de clivagem nos 2 grupos
agora apresentados.

Para além desta terapéutica, a melhoria dos cuidados
ao recém-nascido pré-termo (entubacdo nasotraqueal,
toilette bronquica, nutri¢io e aporte hidrico, medicoes
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precisas dos gases do sangue, concentracdes bem deter-
minadas de oxigénio e melhoria nas técnicas de ventilagdo
mecanica — pressdo positiva no fim da expiracéo e hiper-
capnia permissiva), contribuem para a redugdo da morta-
lidade por SDR, que deixou de ser a primeira causa de
DBP neste grupo de criangas “??. A importincia da gra-
vidade do SDR inicial como factor de risco principal para
DBP deu lugar 2 infecco pré e pds natal e a persisténcia
de canal arterial como principais factores de risco para o
desenvolvimento de DBP 'V,

A incidéncia de DBP reduziu-se nas criancas pré-ter-
mo com peso superior a 1500g, sendo mais alta, actual-
mente, no grupo abaixo dos 1000g e das 32 semanas de
gestacdo, cuja sobrevida foi muito aumentada % 'V,
O grupo agora apresentado acompanha esta tendéncia:
verificimos existirem diferencas significativas entre os
grupos no que diz respeito a IG (p=0,032) e ao peso ao
nascer (p=0,030), tendo a popula¢do do grupo II menor
IG e menor peso ao nascer.

O nimero de novos casos/ano na consulta de DBP foi
relativamente constante e nada diz acerca da incidéncia da
DBP em Portugal. Um inquérito enviado a todas as Uni-
dades Neonatais em 1996 (Quadro V) mostrava uma dis-
tribuicdio de incidéncias ndo muito diferente das referidas
na literatura.

QUADRO V
Sobrevida e incidéncia de DBP em resposta a inquérito efectuado
as Unidades Neonatais em 1997, referente ao periodo de Janeiro
de 1996 a Julho de 1997 *

N Criangas Criancas

Total sobreviventes com DBP
Peso ao nascer N % N %
750 - 1500¢g 391 333 85 40 12
< 750g 61 30 49 6 20

* (respostas obtidas dos Hospitais de S. Jodo, H. Maria Pia, Hospital
Fernando da Fonseca, Hospital de Dona Estefania, Maternidade Alfredo
da Costa, H. de Leiria, H. Caldas da Rainha) e apresentado na V
Reunido Anual da Sec¢ao de Pneumologia da Sociedade Portuguesa de
Pediatria, Lisboa, 10 e 11 de Outubro de 1997).

Em relagdo a duracdo do suporte ventilatério e da
oxigenioterapia continua ndo se registaram diferencas sig-
nificativas entre 0s grupos, o que poderd significar maior
gravidade na populacdo do grupo [, que apresenta em
média, maior idade gestacional e maior peso ao nascer.

Do ponto de vista clinico, a DBP € varidvel na forma
de apresentagdo e gravidade, dispersando-se entre o pe-
queno pré-termo com necessidades minimas de oxigénio
e ventilagdo mecanica, até as criangas com dependéncia

de ventilacdo durante semanas ou meses, ou que morrem
em insuficiéncia cardio-pulmonar grave “.

A «forma cldssica» de DBP, descrita por Northway
era observada principalmente nas criancas pré-termo
com SDR grave submetidas a altas concentragdes de
oxigénio e periodos prolongados de ventilagdo mecanica
com pressoes altas. A melhoria de cuidados, ja referenciada,
produziu «formas mais ligeiras» de atingimento pulmonar,
sendo mais frequente em grandes pré-termos que sobre-
vivem apés ventilagdo mecanica prolongada. Grande parte
destas criancas ou ndo tém SDR neonatal ou tém uma
forma ligeira que melhora rapidamente apds a adminis-
tracdo de surfactante. A ventilacdo mecéanica torna-se
assim necessdria, essencialmente, por apneia ou fraqueza
muscular para suportar adequadamente o esforco respi-
ratério @,

Na evolucdo da «forma cldssica», as criangas com
DBP apresentam atingimento pulmonar grave, sinais de
insuficiéncia respiratéria crénica (taquipneia, tiragem, epi-
sddios frequentes de cianose e hipoxémia), especialmente
durante os cuidados e agitacdo. Existe habitualmente re-
tengdo de CO,. As necessidades em oxigénio suplementar
sdo a partida elevadas e assim permanecem durante sema-
nas ou meses ¢ 0 edema pulmonar € frequente. Existem
fervores a auscultagdo pulmonar e a radiografia de tdérax
mostram opacificacdo pulmonar e atelectasias lobares ou
segmentares, resultantes de retencdo de secre¢des e obs-
trucdo aérea. Pode aparecer perturbacdo da via aérea de
grande calibre com traqueo e/ou broncomalécia determi-
nando o aparecimento de atelectasia e/ou insuflacio devi-
do a obstrucdo aérea dindmica . Variacdes destes qua-
dros foram achados relativamente frequentes no grupo I
agora apresentado. A insuficiéncia respiratdria condiciona
dificuldade alimentar, com necessidade de alimentacdo
entérica por via naso ou orogdstricas e, embora o ganho
ponderal seja algumas vezes inferior ao desejado (tal como
¢ também ilustrado nos nossos grupos de doentes, pela
entrada tardia nas curvas de crescimento ou até pela sua
auséncia), as criangas com suporte adequado de oxigénio
podem adquirir ganhos ponderais relativamente consisten-
tes @. As infecgdes respiratérias sdo frequentes nas cri-
angas com DBP nos primeiros 2 anos de vida e, embora
seja dificil afirmar que as infecgOes respiratdrias tenham
incidéncia diferente nas criancas com DBP relativamente
as outras criancas da mesma idade, ndo ha diivida de que
os internamentos sdo mais frequentes e prolongados ¥, o
que se verificou de forma significativamente mais impor-
tante no grupo I dos nossos doentes.

O factor principal de morbilidade na «forma classica»
de DBP € a evolug@o para doenca pulmonar obstrutiva
crénica, identificdvel em todas as idades . A doenca
pulmonar obstrutiva foi referida aos 8 anos num grupo de
sobreviventes de DBP @, facto igualmente encontrado por
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no6s em alguns dos doentes que ja realizaram estudo fun-
cional respiratério. Northway refere algum grau de disfun-
¢do pulmonar em doentes com idades entre os 14 e os 23
anos .

Muitas das criangas com a forma recente, «mais ligei-
ra» de DBP tém no inicio um compromisso respiratério
ligeiro e necessitam de ventilacdo mecanica sobretudo por
apneia e fraqueza muscular, constituindo actualmente cer-
ca de 79% dos doentes com DBP, pelo menos em uma
institui¢do . Embora ndo quantificado na actual apresen-
tacdo € nossa impressdo que desde 1998, os casos de
DBP se apresentam na sua maioria com compromisso
respiratério mais ligeiro e, embora o tempo de terapéutica
com O, apés a alta das Unidades Neonatais ndo seja di-
ferente nos 2 grupos, poderd especular-se acerca da sua
mais exigente aplicag@o no grupo 11, dados a evolucdo de
conceitos e a facilitacdo dos cuidados no domicilio a estes
doentes, ao longo do tempo.

Nos doentes com DBP «mais ligeira», apés uma
melhoria clinica significativa, existe por vezes um agrava-
mento com retrocesso do quadro, motivado por uma in-
fecgdo respiratoria intercorrente, na sua maioria de etiologia
viral. As criangas com DBP parecem ter um risco aumen-
tado para se infectarem com Virus Sincicial Respiratério
(VSR) e apresentam maior gravidade clinica quando
infectados, o que pode contribuir para este agravamento
e para o retrocesso verificado na evolugdo respiratéria
destes doentes . A persisténcia de canal arterial e a
infeccdo constituem actualmente os factores de risco mais
importantes para o desenvolvimento deste tipo de DBP @,

A evoluglo clinica neste grupo de criangas é menos
conhecido mas estdo igualmente presentes compromisso
do crescimento, dificuldade na tolerncia a sobrecarga
hidrica e maior gravidade nas infecc¢des respiratorias
intercorrentes. Na sua maioria apresentam melhoria cli-
nica, funcional e radiolégica consideraveis durante os
3 primeiros anos de vida. E possivel que a patogénese
da «forma ligeira» de DBP nao seja tanto a lesdo oxida-
tiva e barotrauma, mas a interferéncia com o desenvolvi-
mento da alveolarizacdo e vascularizagdo pulmonares
em fases de desenvolvimento muito precoces (. Atribui-
-se igualmente grande importincia a influéncia da infec-
cdo ante e pds-natal na génese desta «nova» forma
de DBP, através da libertacdo de mediadores de inflama-
cdo @ 1D,

A disfun¢do pulmonar e as altera¢des radioldgicas
observadas em criancas e adultos jovens que tiveram DBP,
representam ndo so as sequelas de DBP primdria como
a interaccdo com infecgdes intercorrentes ao longo do
tempo, o que foi também a nossa experiéncia.

A interpretagdo radioldgica através de estadios, outro-
ra tdo bem definida por Northway @ é actualmente menos
frequente e varidvel de doente para doente, uma vez

que a DBP ndo aparece apenas no contexto de evolugdo
de SDR grave, mas como consequéncia de diversas
condicdes patoldgicas @. Os achados radioldgicos carac-
teristicos sdo padrdo de acentuacfo intersticial, insu-
flacdo focal ou generalizada, atelectasias segmentares ou
lobares e imagens quisticas. A tomografia computori-
zada tordcica (TCt) é mais sensivel na demonstragdo de
sequelas de DBP 219 — Figuras 7 e 8. O achado radio-
l6gico mais seguro sugestivo de DBP é a demonstragdo
da sua cronicidade @.

O valor preditivo do estudo funcional respiratdrio
(EFR) precoce, efectuado em alguns centros ¥, tem de
ser reponderado face & mudanga da patogénese da «forma
ligeira» de DBP, com atingimento pulmonar muito mais
ligeiro. Tal como no nosso grupo de criancas que colabo-
raram na execucgdo de EFR a partir da idade escolar, muitos
autores consideram estes aspectos como a «marca» dei-
xada pela DBP, que poderd também ser revelada pela
TCt de alta resolugdo ¥,

Duma forma geral e exceptuando o agravamento cli-
nico determinado pelas infec¢des intercorrentes, a evolu-
¢do da DBP € no sentido da melhoria. Quando isto ndo se
verifica deve afastar-se a possibilidade de complicacdes
ou de outro diagndstico [refluxo gastro-esofdgico (RGE),
infeccdo neonatal, doencga cardiaca congénita, pneumonite
de aspirag¢do, fibrose quistica ou doenca intersticial idiopa-
tica] ®. O RGE foi diagnosticado em um caso no grupo
I e em 6 casos no grupo II, provavelmente por maior
sensibilizagdo ao longo do tempo para a contribuicio
deste factor no agravamento respiratorio.

Diversas terapéuticas podem melhorar a disfuncio
pulmonar existente nas fases precoces de DBP. As opgdes
terapéuticas incluem oxigénio, diuréticos e restricdo hidrica,
broncodilatadores, corticosterdides e nutricdo adequada.
A escolha de terapéuticas pode ser frustrante para o cli-
nico, dado existirem muito poucos estudos controlados,
que provem de forma inequivoca os seus beneficios. Resta
assim ao clinico continuar a guiar-se pelo conhecimento
da patofisiologia da DBP, por um profundo conhecimento
dos farmacos e dos seus efeitos, pela monitorizagdo cui-
dadosa das interaccdes medicamentosas e pela avaliagcio
rigorosa dos beneficios para o doente na base de uma
avaliacdo individual @,

A pedra basilar do tratamento de DBP e a mais sim-
ples é a oxigenoterapia em concentragdes suficientes
para manter uma oxigenacdo adequada . A oxigenoterapia
pode s6 por si, aliviar a broncoconstri¢do induzida pela
hipéxia. O oxigénio é um vasodilatador pulmonar bem
conhecido e actua diminuindo a resisténcia vascular pul-
monar, factor dominante para o compromisso cardiocir-
culatério na doenga pulmonar crénica @9, E fundamental
distinguir as implicacdes graves da hipéxia alvéolar da
DBP, das consequéncias mais benignas da hipoxémia
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sistémica da doenca cardiaca ciandtica. Nesta, a PaO2
alveolar e capilar pulmonar é normal, sendo a mistura
venosa € o shunt os responsdveis pela hipoxémia, que
pode ser compensada por taquicdrdia. Na DBP, a PaO,
perivascular estd reduzida, conduzindo a efeitos perversos
no desenvolvimento da arquitectura pulmonar, por vezes
irreversiveis @,

E importante ser exigente no diagnéstico de hipoxémia.
Uma tnica medi¢cdo em repouso da saturagdo percutinea
de oxigénio (SpO,) pode induzir em erro e € provavel que
episddios esporddicos de diminuicdo da saturagdo possam
contribuir para a doenga cardiaca relacionada com o pul-
mdo. A medi¢do da SpO, com utilizagdo do oximetro de
pulso na crianga em repouso, acordada ou durante o sono,
permite diagnosticar hipoxémia quando a SpO, medida €
inferior a 93%. Pretende-se SpO, entre 92 e 95%, na
crianca sob oxigenoterapia crénica continua. Se existir
hipertensdo pulmonar os valores de SpO, exigidos sdo
mais elevados (95-96%) @. Nao devem ser preconizados
aumentos transitérios de débitos de oxigénio durante a
alimentacdo e a agitagdo. Se nestas situagdes existirem
quebras da SpO,, o débito deve ser ajustado em perma-
néncia @.

Também nos adultos com doenga pulmonar crénica
obstrutiva se verificou uma diminui¢do da mortalidade e
progressdo para hipertensdo pulmonar, quando se efec-
tuava terapéutica continua com oxigénio, em 2 grandes
estudos multicéntricos, randomizados 6%,

Relativamente aos diuréticos, a sua utilizagdo melhora
a compliance pulmonar e reduz a resisténcia das vias
aéreas. Embora se verifique melhoria a curto prazo, sabe-
-se actualmente que a utilizagdo de diuréticos ndo interfere
com a evolucdo da DBP a longo prazo . O diurético
mais utilizado na fase inicial, em lactentes dependentes
oxigénio com doenca pulmonar crénica € a furosemida.
Contudo, outras classes de diuréticos (hidroclorotiazida e
espironolactona) tém sido utilizados com efeito seme-
lhante. Ao contrdrio do que encontrdmos na nossa popu-
lacdo, assiste-se actualmente a uma diminuicdo da utiliza-
¢cdo dos diuréticos provavelmente devido a um melhor
controlo hidrico e nutricional nas maternidades “®*, o que
pode traduzir uma utilizacdo ainda excessiva deste tipo de
farmacos que deve ser reponderada.

Os broncodilatadores sdo na maior parte dos casos
em que se utilizam, beta-agonistas. Esta terapéutica deve
ser individualizada e intermitente pelo risco de taquifilaxia,
com monitorizagdo de resultados. O agravamento do desi-
quilibrio da ventilagdo-perfusdo nas criangas com atelectasia
e o agravamento clinico significativo nas criangas com
traqueomaldcia, implicam prudéncia na sua prescri¢cdo
indescriminada @.

O uso de corticdides na DBP, inalados ou sistémicos,
continua a ser controverso *, embora o racional para a

utilizacdo de anti-inflamatérios se baseie na comprovagio
de que na génese de DBP existem mecanismos inflama-
térios significativos. A curto prazo, um curso curto de
dexametasona acelera a extubacdo e melhora transitoria-
mente a mecanica pulmonar, contudo, os estudos realiza-
dos ndo mostram beneficios a longo prazo na DBP.
Alguns estudos evidenciaram durante esta terapéutica uma
supressdo do crescimento somadtico e cerebral “” o que
veio aumentar a desconfianca em relagdo ao beneficio da
dexametasona. No actual grupo, das 80 criangas, apenas
26 criangas fizeram terapéutica com dexametasona, 18
das quais nasceram antes de 1994.

Criangas com DBP grave apresentam igualmente mais
sequelas do desenvolvimento neuro-sensorial do que as
outras, com compromisso concomitante das curvas de
crescimento @. O elevado nimero de criancas com estes
tipos de compromisso nos 2 grupos de doentes agora
apresentados demonstra que o grupo de criangas por
nés acompanhado ao longo destes anos constituiu um
grupo particularmente grave, ndo sendo pois representa-
tivo da verdadeira incidéncia de DBP. Este risco aumen-
tado de perturbacdes neuro-psicomotoras e comportamen-
tais @V é atribuivel a factores multiplos (episédios recor-
rentes de hipdxia, hemorragia intraventricular e leucoma-
lacia periventricular, ma nutricdio durante periodos de
crescimento neuronal importante e défice de estimulacio
resultante da hospitalizacdo e doenga prolongadas) ocor-
rendo muitas vezes em associacdo. Actualmente a DBP
¢ uma doenca com menor gravidade sob o ponto de
vista neurocognitivo e sensorial, a medida que se obtém
um melhor controlo dos cuidados com os grandes pré-
-termos.

A mad progressdo ponderal interage com a insuficién-
cia respiratéria crénica contribuido para a sua gravidade,
mas sendo também dela consequéncia. E um factor rele-
vante na abordagem terapéutica das criancas com DBP,
resolvendo-se na maioria dos casos apds melhoria respi-
ratéria. As criancas que depois dos 5-6 anos ainda t€m
atraso ponderal e estatural grave sdo geralmente porta-
doras de outras sequelas importantes, como tetraparésia
espdstica.

A mortalidade por DBP é precoce, na sua maioria
ainda nas Unidades Neonatais. A mortalidade mais tardia,
ainda relaciondvel com DBP, € invulgar apds os 2-3 anos
de idade e é consequéncia de insuficiéncia respiratéria
terminal ou outro tipo de intercorréncias ¥, como alids
aconteceu no nosso grupo.

Ao longo dos anos e, desde que em 1992 foi colocada
no domicilio a primeira crianga submetida a oxigenotera-
pia de longa duragfio assistiu-se a uma enorme evolucio
na capacidade técnica de promover a alta precoce destas
criangas para o seu ambiente familiar. Continua por for-
malizar a pritica de cuidados continuados integrados
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no domicilio, imprescindiveis ao suporte técnico e psico-
-social das familias que a eles sdo sujeitas e que deles
beneficiam.

Conclusao

A revisdo por nés efectuada tem um objectivo essen-
cialmente clinico. Um livro recentemente editado revé ndo
s6 esta abordagem, mas igualmente a evolugdo dos estu-
dos da etiopatogénese e de novas aberturas para a preven-
¢do da nova forma de DBP ©.

Existem duas linhas de investigacdo com o objectivo
de reduzir a incidéncia de DBP. Uma consiste na explora-
cdo de estratégias terapéuticas empiricas que parecem
reduzir a evolug@o para DBP, o que exige experiéncia cli-
nica e bases de dados bem estruturadas, que permitam a
clara identificacdo de factores associados com variagdes
de incidéncia. A segunda via passa pelo estudo do desen-
volvimento pulmonar e dos factores de inducdo de lesdo
pulmonar no recém-nascido pré-termo.

As alteracdes na epidemiologia e radiologia da DBP
motivaram um crescente entusiasmo pela denominagdo de
doenca pulmonar crénica da prematuridade para descre-
ver quer a forma menos grave quer a forma cldssica de
DBP. De acordo com Northway e de forma independente
da terminologia, as criancas que morrem com doenca
pulmonar crénica da prematuridade, apresentam histologia
de DBP @, Por outro lado, foi aceite consensualmente
no workshop de 2000 " manter a denominacdo de DBP
uma vez que a distingue com grande clareza de outras
patologias respiratérias da crianga.

Continua a ser necessdria exigéncia no diagndstico da
hipoxémia. A instituicdo precoce de oxigénio continuo
suplementar até serem atingidas SpO, normais previne
morbilidade desnecessdria.

E de beneficio actualmente inquestiondvel, que estes
doentes tenham um acompanhamento multidisciplinar
visando diagnosticar os défices e minimiza-los, tratar e
apoiar o doente e a familia.
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