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Sindroma de Down: Plano de Cuidados de Saude entre 1 e 4 anos

LUIS NUNES

Departamento de Saude Comunitdria Faculdade de Ciéncias Médicas de Lisboa — Direcg¢do-Geral da Satde

Sumario

O aumento da sobrevivéncia das criangas portadoras da sindroma de Down registado nas dltimas décadas permitiu conhecer melhor a histéria natural
de algumas complicagdes desta sindroma, o que justifica a elaboracdo de planos de cuidados preventivos de saude.

Para elaborar um plano o autor recorreu a um exercicio Delphi que envolveu 56 médicos de varias especialidades, com experiéncia na prestagdo de
cuidados a estas criangas. Os critérios que foram consensuais estdo de acordo com as recomendacdes cientificas actuais.
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Summary

The increasing number of surviving children with Down Syndrome observed during the last decades enable to have a more comprehensive knowledge
on the natural history of some of the complications of the above mentioned syndrome; this justifies the presentation of preventive health care plans.

In order to design a specific plan the author used a Delphi exercice which envolved 56 doctors from different areas of study, with experience on
delivering care to children with Down Syndrome. Consensual criteria conform the present scientific recommendations.
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Introdugao

A sindroma de Down é uma das causas mais frequentes de
atraso mental e ocorre em recém-nascidos com uma prevaléncia
de 1/700 a 1/1000 . Esta sindroma engloba, para além do atraso
mental, um conjunto de sinais fisicos caracteristicos que facili-
tam o diagndstico e uma frequéncia elevada de malformacdes
como cardiopatias congénitas, malformagdes digestivas e anoma-
lias neurosensoriais. O estudo citogenético € necessdrio para
confirmar o diagnéstico e identificar o tipo de anomalia cromos-
sémica o que podera ter importancia para o conselho genético e
o prognéstico 2.

Nos ultimos 20 anos, a situagdo de saide destas criancas
melhorou muito, o que se traduz por um aumento significativo
da esperanca de vida (a grande maioria das criancas com a
sindrome de Down ultrapassa actualmente as idades pedidtricas)
e da qualidade das suas vidas . Segundo Cooley ¥, propicia-
ram esta mudanga os seguintes factores: a insercdo na familia, o
acesso a cuidados médicos de melhor qualidade, o acesso a
programas educativos personalizados e as mudancgas na atitude
da sociedade.

A promocgdo da satde de criangas portadoras de sindroma
de Down exige o desenvolvimento de programas de vigilancia
que englobem cuidados médicos preventivos, exames de detec¢io
precoce em idades apropriadas, conselhos antecipatérios e medi-
das de suporte social e familiar.

Os problemas de satide da crianca portadora de sindroma de
Down variam ao longo da vida e.aqueles que devem ser objecto
de acgbes preventivas no primeiro ano de vida estdo padroniza-
das: excluir cardiopatia congénita, anomalias oftalmoldgicas,
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sindroma mieloproliferativa transitéria e o hipotiroidismo (no
primeiro més de vida), detectar hipoactsia (sempre e de trans-
missdo, nalguns casos também a neuro-sensorial) e a doenga
luxante da anca, realizar o cariétipo e orientar a familia para uma
consulta de genética (primeiros meses de vida) e a crianca para
um programa de intervenc¢do precoce (antes dos seis meses) e
aconselhar os pais a contactarem uma associagdo de suporte
social &7,

Depois do primeiro ano de vida, os problemas de satide
tornam-se mais complexos pela interferéncia que tém com o
desenvolvimento psicomotor da crianga, como seja o caso das
anomalias neurosensoriais (audi¢@o e visdo) e do hipotiroidismo
e cujo ndo acompanhamento médico pode limitar o pleno desen-
volvimento das potencialidades da crianca ®'%. Decorrente desta
complexidade, os programas preventivos para este grupo etdrio
apresentam propostas muito divergentes nomeadamente nos cri-
térios de prestacdo de cuidados e da respectiva periodicidade.

Na elaboracdo de «planos de cuidados» € muito importante
que sejam considerados o conhecimento cientifico existente, os
recursos disponiveis e a opinido dos prestadores dos cuidados.
Os planos mais eficazes parecem ser aqueles em que os
prestadores mais identificados com os objectivos pretendidos
colaboram na sua elaboracdo através de técnicas de consenso.

Com este trabalho pretendeu-se elaborar um plano de cuida-
dos de satide especifico e consensual que facilitasse o acompa-
nhamento de satde destas criancas.

Material e Método

Como técnica para obter consensos optou-se por um exerci-
cio Delphi que € uma técnica que permite a colaboragdo de
dezenas de especialistas de todo o Pais, com conhecimentos
diferentes e que elimina a interferéncia decorrente de relagdes

de conflito eventualmente existentes entre os participantes ! 12,
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O Delphi realizou-se em 2 «voltas», por via postal, e foi iniciado
por uma reflexdo sobre um documento-base elaborado a partir da
revisdo bibliogrifica e consulta dos planos de cuidados de satide.

Da pesquisa efectuada apenas se identificou um plano de
cuidados de satide em Portugal (Associa¢do Portuguesa dos
Portadores da Trisomia 21) e trés na literatura cientifica; para
obviar esta escassez de material de trabalho identificaram-se
centros internacionais e foi solicitada cépia do plano de cuidados
que utilizam ou recomendam. Foram identificados 138 centros
de referéncia: 46 que produziram publicagdes recentes sobre
aspectos médicos da sindroma de Down, 14 membros do Club
de Conseil Génétique de Langue Frangaise (CCGLP), 39 asso-
ciados do National Down Syndrome Congress (NDSC) e 39
associacoes de pais das quais 22 associadas da European Down’s
Syndrome Association (EDSA).

Para identificar os médicos a incluir no painel Delphi soli-
citou-se a pediatras ilustres que indicassem nomes dos especia-
listas que considerassem mais experientes para incluir neste
estudo. A partir das respostas foram identificados 36 pediatras,
7 neuropediatras, 6 otorrinolaringologistas, 6 endocrinologistas,
7 estomatologistas, 7 ortopedistas e 4 oftalmologistas; apés se-
rem contactados recusaram colaborar 4 pediatras, 1 neuropediatra,
e endocrinologista, 1 estomatologista e 1 otorrinolaringologista.

Para se orientar o estudo de uma maneira mais eficaz agru-
pou-se os pediatras num painel A e os restantes especialistas
num painel B. Aos pediatras foi pedido a identificag¢do do tipo
de cuidados a incluir, a defini¢ao da periodicidade ideal, a iden-
tificagdo do conteido da avaliagdo de desenvolvimento (apenas
para especialistas de desenvolvimento) e os conselhos antecipat6-
rios. Aos especialistas do painél B foi pedido a definicdo da
periodicidade ideal e a identificagdo dos contetidos e dos conse-
lhos antecipatdrios da respectiva drea profissional. No quadro 1
estd representada a distribuicdo dos peritos por unidade de satide.

Quadro 1
Distribuicao dos peritos por unidade de saide
HSJ |HSA |[CHG| HP HDE |HSM{OHL| HD | OS

Painel A:

Pediatria i/ - 2 4 4 6 1 6 2
Painel B:

Endocrinologia 1 - - 1 2 1 - -

Estomatologia 1 - - 1 - 1 1 - 2

Neurologia - - 1 1 2 2 - - -

Oftalmologia 1 - - - - - 2 1 ~

Ortopedia 1 1 - 1 3 - - -

Otorrinolaring. 1 - - - [ 1 - 1 1

TOTAL 12| 3 8 120112 4 8 5

O grau de consenso que foi definido previamente foi uma
concordancia de 66% dos peritos em relagdo a cada critério. No
tratamento estatistico utilizou-se o cdlculo de frequéncias e o

teste de quiquadrado, com um grau de significagdo de 0,05% .

Resultados

Dos 138 centros contactados recebi 62 respostas o que
corresponde a uma percentagem de 45% do total. Foi do Conti-
nente Americano que recebemos mais respostas (52% do espe-

rado) e os EUA o pais individualmente considerado (50%).
Da Europa recebemos 43% de respostas com um especial des-
taque para Franca (54%), Alemanha (43%) e Reino Unido (38%).
Os resultados encontram-se representados no quadro 2.

Quadro 2
Respostas por grupo e por Continente
GRUPO A GRUPO B GRUPO € ITOTAL
Biblio. CCGLF NDSC EDSA Outros
Africa 0/1 1/1 = 0/2 = 1/4
América 11/18 11 15/34 = 5/9 | 32/62
Asia 1/4 = 1/1 = 2/5 | 4/10
Europa 12/12 5/12 2/3 6/20 0/2 | 25/58
Oceénia 0/2 = 0/1 = - 0/4
Sub-total 24/46 7/14 6/22 717
(52.2%)  (50%) (27,3%) (35.3%)
TOTAL 31/60 18/39 13/39 62/138
(51,7%) (46,2%) (33,3%) (44,9%)

Participaram no Delphi 56 médicos (86%) dos quais 93%
nas 2 fases; em cada fase colaboraram 27 especialistas de cada
painel. No quadro 3 estd representada a distribuicdo da partici-
pacdo dos peritos segundo as unidades de saiide onde desenvol-
vem a sua actividade profissional.

Quadro 3
Distribuicao da participacao segundo a unidade de saiide
Unidade de Total 1.2 Fase 2. Fase
Satide (esperado)
HSJ 7 4 7
CHG 2 2 2
HP 4 3 4
HDE 4 4 4
HSM 6 5 6
HD 6 6 6
(6N 3 3 3
X2 =170 X? = 2,54
gl =2 gl =2
n.s. n.s.

Dos 10 critérios considerados na 2.2 fase, 8 obtiveram con-
senso mas em relagdo a 3 foi no sentido da no obrigatoriedade
de inclusdo no plano (doseamento das imunoglobulinas, avalia-
cdo da idade dssea e determinag@o da tensdo arterial). No quadro
4 estd representado o consenso que mereceu cada critério.

Quadro 4
Consenso nos critérios de presta¢io de cuidados
Critérios Concordancia | Percentagem Consenso

1 - Avaliagdo clinica 27 100% +
2 - Av. Otorrinolaringoligica 27 100% +
3 - Av. Oftalmoldgica 27 100% +
4 - Av. Estomatolégica 2% 100% +
5 - Av. Instab. Atlanto-axial 16 62%

6 - Av. Fung. Toroideia 22 85% +
7 - Imunoglobulinas 23 85% +
8 - Hemograma 16 62%

9 - Idade Ossea 24 89% +
10 - Tensdo Arterial 17 68% +

Legenda: + consenso
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Para os 5 critérios identificados para incluir no plano defi-
niu-se por consenso a seguinte periodicidade ideal: Avaliacao
clinica — aos 12, 18 e 24 meses, 3 e 4 anos; Avaliagao
otorrinola-ringologica — aos 12 e 24 meses, 3 e 4 anos; Ava-
liacao oftalmolégica — aos 12 e 24 meses; Avaliacao
estomatologica — aos 24 meses, 3 e 4 anos; Avaliacdo da
funcao tiroideia — aos 12 e 24 meses, 3 € 4 anos.

Dada a grande disperso de opinides expressas € a pequena
dimensdo dos efectivos dos grupos homogéneos de especialistas
foi abandonado no final da 1.% fase o estudo para identificar o
contetido das avalia¢des de desenvolvimento, de otorrinolaringo-
logia, de oftalmologia e de estomatologia. Encontrou-se consen-
so quanto a fungdo tiroideia e no sentido de se determinar os
valores da hormona estimulante da tiréide (TSH) e da tiroxina
(T4).

No quadro 5 estdo representados os consensos encontrados
em relagdo aos conselhos antecipatérios; no quadro 6, a sintese
dos consensos que se encontrou na investigaco.

Quadro 5
Consenso nos conselhos antecipatorios
Topicos Percentagem | Consenso
1 Caracteristicas gerais da crianca 93% +
2 Especificidade do desenvolvimento 100% +

3.1 Susceptibilidade as infecgoes 93% +

3.2 Necessidade de antibioterapia precoce 8%

4.1 Regime alimentar equilibrado 100% +
4.2 Restrigdo caldrica 0%

4.3 Dieta com alto teor de fibras 21%

4.4 Exercicio fisico regular, passeios, etc. 100% +
4.5 Padrdo de crescimento (tabelas de Cronk) 100% +

5.1 Padrio do sono 48%

5.2 Ocorréncia de apneias 62%

5.3 Sinais de hipertrofia dos adendides 83% *
5.4 Sinais de hipoaciisia

(conversagdo, TV, etc.) 93% +

6.1 Mad progressao estatural 84% +

6.2 Obstipagao 87% +

6.3 Sensibilidade ao frio 73% +

6.4 Regressdo motora 76% +
6.5 Diminui¢do na progressdo do perimetro

cefélico 36%

7.1 Conduta face as convulsdes (febris, etc.) 48%

7.2 Ocorréncia de espasmos infantis 29%

8.1 Ocorréncia de dor cervical 47%

8.2 Ocorréncia de torcicolo 71% +

8.3 Aparecimento de incontinéncia dos

esfincteres 58%
8.4 Perda ou altera¢do da marcha 70% +
8.5 Precaucdo nas actividades que envolvem

flexdao do pescogo 82% +

8.6 Precau¢do na entubacdo pré-anestesia 94% +

8.7 Evitar jogos violentos e cambalhotas 82% +
9.1 Aparecimento de estrabismo 87% +
9.2 Aparecimento de nistagmo 87% +
9.3 Ocorréncia de dor ocular 45%

9.4 Sinais de deficiéncia visual (ver TV, etc.) 87% +
10.1 Caracteristicas da denti¢do 93% +
11.1 Macroglossia 0%

11.2 Cirurgia estética da face 0%
12 Cuidados dermatolégicos 19%
13 Funcgdo parental e organizacdo familiar 93% +

14 Envolvimento dos pais na educacao 100% +

15 Integragdo educativa e social 100% +
16 Contacto com associacdes de suporte 93% +
17 Apoios da Seguranga Social 89% J +

Legenda: + consenso

Quadro 6

Sintese dos consensos encontrados

2M 18 M 2A 3A 4 A

Avaliacao
clinica

ORL

Oftalmologia

Estomatologia

Funcao
Tiroideia *

* Determinar os valores de T4 e TSH.

Conselhos antecipatérios: Caracteristicas gerais da crianga incluindo a den-
ticao e as particularidades do desenvolvimento psicomotor, necessidade de um
regime alimentar equilibrado, da prdtica de exercicio fisico regular, de passear,
e de o crescimento ser avaliado pelas tabelas de Cronk; mais susceptibilidade
as infecgoes e alerta para os sinais de hipertrofia dos adendides, do hipotiroi-
dismo (md progressdo estatural, obstipagdo, maior sensibilidade ao frio, regres-
sdo motora) e da instabilidade atlanto-axial (ocorréncia de torcicolo, perda ou
alterag¢do da marcha); precaugao nas actividades que envolvem a flexao ou a
extensao do pescogo (cambalhotas, jogos violentos, etc.) e na entubacdo endo-
traqueal pré-anestesia; vigiar o aparecimento de estrabismo, nistagmo ou sinais
de diminui¢do da capacidade auditiva e visual (ver televisao, escrever ao perto,
etc.). Adaptagdo familiar, co-responsabilidade na educacdo e na integracao
social, contacto com associagbes de pais e apoio da seguranca social.

Discussao

A realizagdo de um Delphi como técnica de obter consenso
grupal estd particularmente indicada quando se pretende a cola-
boragdo de um nidmero elevado de especialistas com experién-
cias diferentes, quando eles estdo distribuidos por uma grande
drea geografica ou quando haja conhecimento de conflitos laten-
tes entre participantes, o que era o caso desta investigagdo .
Mas o Delphi é uma metodologia dificil e o resultado da sua
utilizacdo é imprevisivel, jd& que depende em grande parte do
interesse e da motivag@o de peritos alheios a investigagdo em si.
Quando nao hd boa colabora¢do, encontram-se taxas elevadas de
abandono, de conformismo e reduzida geracdo de ideias e, nos
casos extremos, auséncia de consenso. A validade das conclu-
sdes é também de avaliacdo dificil e depende muito do método
que se utiliza para seleccionar os especialistas. Considerei que a
questdo mais importante para o sucesso deste estudo era a iden-
tificagdo dos participantes, pelo que se recorreu a pediatras ilus-
tres para indicarem nomes. Pareceu-me que esta estratégia esta-
ria mais indicada do que a realizagdo de uma amostragem de um
qualquer «grupo» de prestadores e que me permitiria encontrar
os médicos mais experientes e motivados nesta drea.

Tanto quanto conhe¢o, nunca tinha sido utilizado um exer-
cicio Delphi para identificar critérios de um plano de prestagdo
de cuidados de satde especifico para criangas portadoras de
sindroma de Down, mas, pelas razdes atrds invocadas, julgo que
tem todo o cabimento o recurso a esta metodologia 2.

Recebi respostas de 46% dos centros internacionais a que
me dirigi, o que excedeu as minhas expectativas, tanto mais que
ndo fiz qualquer refor¢o. A contribuicdo de melhor qualidade
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para o objectivo do estudo veio dos centros associados do
«National Down ‘Syndrome Congress», a maior parte dos quais
sdo clinicas de prestagdo de cuidados de sadde a estas criangas
e que me enviaram vdrios planos de cuidados de grande quali-
dade, contactos e outras informacdes muito Uteis. A elevada per-
centagem de respostas que recebi dos centros que identifiquei
aleatoriamente a partir da literatura surpreendeu-me e indica, no
meu entender, que o investigador que publica literatura cientifica
estd disponivel para contactos e troca de informagdes com outros
investigadores.

Para a elaboracdo do documento-base, contribuiu muito a
informagdo que me enviaram, a par da revisdo da literatura cien-
tifica. Este documento-base revelou-se adequado, o qué se com-
prova pelo facto de nele constarem todos os critérios que obti-
veram consenso, apesar da grande dispersdo de respostas
verificada no final da primeira fase.

A participagdo nas duas fases do exercicio Delphi foi eleva-
da, préximo dos 85%, e ndo houve diminui¢@o entre a primeira
e a segunda fase. Colaboraram nas duas fases 93% dos especia-
listas dos dois painéis, o que traduz uma grande motivacao, iden-
tificagdo com o propdsito do estudo e interesse pelo resultado.
Este aspecto é ainda mais relevante pelo facto de ter recorrido
a especialistas da carreira hospitalar pois em Portugal, tanto
quanto conhego, esta metodologia apenas foi utilizada em
investigacdo na drea de cuidados de sadde primdrios.

A participac¢do dos peritos variou ao considerar-se a Regido
onde os participantes desenvolvem a sua actividade profissional,
embora as diferencas ndo fossem estatisticamente significativas:
a percentagem de colabora¢do foi maior na Regido Sul e este
valor diminui no sentido sul-norte, o que estd de acordo com os
dados que Justo encontrou. Penso que esta diferenca se deve
exclusivamente ao conhecimento pessoal que os especialistas t€ém
dos outros. )

Surpeendeu-me que o critério «avaliagdo da instabilidade
atlanto-axial» ndo obtivesse consenso, jd que este é um dos
temas que actualmente mais se divulga na literatura cientifica.
N3o existe, todavia, consenso entre os principais centros interna-
cionais e hd autores que entendem ndo ser necessdria a detec¢io
precoce sistemdtica da instabilidade atlanto-axial e outros pro-
pdem que ela se efectue pelos cinco e seis anos de idade.

Conclusoes

As principais conclusdes deste trabalho sao:

— Os critérios de prestagdo de cuidados identificados por
consenso permitem definir um plano de cuidados pre-
ventivos de satide e estdo de acordo com as recomenda-
¢oes cientificas actuais;

— O exercicio Delphi revelou ser um instrumento metodol6-
gico de qualidade quando se pretende obter consensos
em dreas inovadoras e multidisciplinares.

— A elevada participagdo dos especialistas no Delphi reve-
lou identificagdo e interesse pelos objectivos do estudo.

— O acesso directo a alguns centros médicos no estran-
geiro pode permitir o acesso a informacdo de qualidade
que ndo estd publicada. '
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Legendas:

HSJ - Hospital de S. Jodo

HSA - Hospital Geral de Sto. Anténio
CHG - Centro Hospitalar de Gaia

HP - Hospital Pediatrico de Coimbra
HDE - Hospital de Dona Estefania
HSM - Hospital de Santa Maria

OHL - Outros Hospitais de Lisboa
HD - Hospitais Distritais

OS - Outros Servigos de Satide



