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RESUMO

FUNCAO PULMONAR EM CRIANCAS PORTADORAS DA SINDROME DE
DOWN

Objetivo: o objetivo do trabalho foi avaliar as medidas de fungdo pulmonar em
criancas portadoras da Sindrome de Down por meio da técnica de oscilometria
de impulso. Métodos: O estudo foi desenvolvido no Instituto de Pesquisas
Biomédicas do Hospital Sdo Lucas, em Porto Alegre, no periodo de novembro
de 2011 a fevereiro de 2012. Foram incluidas no estudo todas as criancas
portadoras de Sindrome de Down, de 06 a 18 anos de idade. Foram excluidas
do estudo criancas que estavam sob uso continuado de psicotropicos,
imunossupressores, relaxantes musculares ou outras drogas que possam
interferir nos resultados, incapacidade de compreender a realizacdo dos testes.
Resultados: Participaram do estudo 14 criancas, porém somente 11
conseguiram realizar as manobras aceitaveis de oscilometria. Dentre elas, 7
eram do sexo masculino, a maioria era de origem caucasiana (71%)e a idade
média foi de 06 a 18 anos. A média do indice de Massa Corporea foi de 22. O
grupo apresentou um aumento das resisténcias e valores diminuidos de
reatancia. Em relacéo aos dados de oscilometria de impulso, os pacientes com
SD apresentaram as médias das resisténcias aumentadas em relacdo a
populacdo de referéncia, ja a reactancia apresenta valores inferiores em
comparacdo com o grupo de referéncia.Conclusdo: As criangas portadoras de
SD do presente estudo apresentaram os valores médios das resisténcias das
vias aéreas aumentado e a média da reactancia diminuida quando avaliado por
meio da oscilometria de impulso. Esses dados caracterizam o padréo

ventilatorio obstrutivo nesta populacéo.

Palavras Chave: “Sindrome de Down, Oscilometria de Impulso e Funcédo

Pulmonar”.




ABSTRACT

Lung function in children with Down’s Syndrome

Objective: the aim of this study was to evaluate the lung function in children with
Down syndrome by impulse oscillometry technique. Methods: the study was
conducted at the Institute of Biomedical Research of the Hospital S&o Lucas,
Porto Alegre, from November to February 2012. The study included all children
with Down syndrome, from 06 to 18 years old. We excluded children who were
under continued use of psychotropic drugs, immunosuppressant’s, muscle
relaxants or others drugs that may interfere with the results and failure to
understand the tests. Results: the study included 14 children, but only 11 were
able performs acceptable maneuvers oscillometry. 7 were male; most were
Caucasian (71%) and mean age was 06 to 18 years. The mean body mass
index was 22. The group presented an increase in resistance and reactance
values decreased. Regarding the data pulse oscillation, DS patients had
increased the mean resistance over the reference population, since the
inductance has lower values compared to the reference group. Conclusion:
children with DS showed the present mean values of airway resistance
increased and the average reactance decreased when measured by impulse
oscillometry. These data characterize the obstructive ventilatory pattern in this

population.

Key words: “Down syndrome, Impulse Oscillometry, lung function.”
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1 INTRODUCAO

A Sindrome de Down (SD), que se caracteriza pela presenca extra do
cromossomo 21, foi originalmente descrita por John Langdon Down, em 1886. *
A Sindrome é a anomalia cromoss6mica mais comum entre 0s nascidos vivos,
e a sua incidéncia é de um a cada 600 a 800 nascimentos, em todos 0s grupos
étnicos. 2Os principais fatores de risco descritos para o nascimento de criancas
com SD sédo: idade mais avancada das maes, auséncia de diagnéstico preé-
natal, exposicdo a radiacdo, o uso de pilulas anticonceptivas, habitos pessoais
como fumo, consumo de alcool e de drogas.® Devido aos avancos da medicina
e a um aprimoramento dos cuidados médicos, o indice de sobrevida dos
individuos com SD aumentou consideravelmente, todavia as taxas de

morbidade na doenca continuam elevadas.*

As afeccles respiratdrias sdo a principal causa de morbi-mortalidade e
internacBes hospitalares recorrentes em criancas, principalmente, jovens
portadores de SD. Estudos prévios sugerem que 88% dessas criangas €
hospitalizada por doenca respiratéria, sendo que 16% tém internagdo
recorrente, e muitas necessitam de cuidados intensivos (intubacéo e ventilacado
mecanica). Um estudo recente mostrou que é alta a incidéncia de infec¢do do
trato respiratério inferior por virus sincicial respiratorio em criangas com SD.?Os
mecanismos que levam os pacientes com SD a apresentarem infeccOes

respiratérias e hospitalizacfes frequentes ainda ndo foram esclarecidos.
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Em relacdo a fisiologia respiratéria, esta comprovado por estudos
prévios post-mortem que existem alteracbes morfologicas no pulméo
dosportadores de SD. Os alvéolos aparecem em pouca quantidade, e seu
tamanho é maior do que o normal. Os ductos alveolares sdo espacgosos e
distendidos, o que sugere inadequada alveolarizacdo das unidades pulmonares
distais dos bronquiolos respiratérios.” A SD é um fator independente de
hospitalizagcdo por infec¢cdes por virus respiratérios, uma vez que a
manifestacdo dessas infeccbes é mais grave nessa populacdo.? Isso pode ser
explicado devido a criancas portadoras de SD apresentarem fungéo pulmonar

anormal ou hiper-responsividade aérea associada a maturacdo imunoldgica

anormal.®

Uma forma de avaliar o dano pulmonar em pacientes com Sindrome de
Down é por meio da realizacdo de exames de funcéo pulmonar. Os testes de
funcdo pulmonar sdo uma maneira prética e objetiva de medir a extensdo e a

progressado da doenca pulmonar.’

Dentre os testes de funcdo pulmonar disponiveis, a técnica de
oscilometria de impulso (I0S) tem como objetivo avaliar as propriedades do
mecanismo do sistema respiratério com 0 minimo de cooperacao. Isso torna a
técnica adequada para avaliacdo da funcdo pulmonar em criancas pequenas
ou em populacbes que possuem dificuldade de cooperacdo durante a
espirometria tradicional, como os pacientes com Sindrome de Down.? A 10S ja
€ amplamente usada nos atendimentos pediatricos para diagnostico e
tratamento de doencas respiratorias, pois oferece medidas clinicamente

relevantes sobre o comprometimento pulmonar de uma forma factivel.®
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Esta dissertacao traz, primeiramente, uma revisdo de literatura sobre
alguns comprometimentos pulmonares possiveis e recorrentes na Sindrome de
Down. Em seguida, um artigo original discutindo teste de fungé&o pulmonar em

criancas portadoras da SD.
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1.1JUSTIFICATIVA

Criancas com Sindrome de Down apresentam um expressivo
comprometimento do sistema respiratério, incluindo hipotonia dos musculos
respiratérios, obstrucdo das vias areas inferiores e superiores, assim como
uma maior suscetibilidade a infecgcbes pulmonares. Todos esses achados

contribuem para uma elevada morbidade nessa populagéo.

Os testes de fung&o pulmonar podem fornecer informagdes importantes
para diagnostico e acompanhamento do comprometimento pulmonar das

criangas com Sindrome de Down.

N&o existem estudos prévios que realizaram as manobras de
oscilometria de impulso em criancas portadoras da Sindrome de Down, devido
a dificuldade de cooperacdo dos pacientes em realizar um exame de esfor¢o
(in) dependente. O exame de fung&do pulmonar como a oscilometria pode se
tornar uma alternativa factivel para a avaliacdo do comprometimento

respiratorio nesses individuos.
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1.20BJETIVO

1.2.1 Objetivo geral

Avaliar a funcéo pulmonar de criangas portadoras de Sindrome de Down

por meio da técnica de oscilometria de impulso.
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2 ARTIGO DE REVISAO

PROBLEMAS RESPIRATORIOS EM CRIANCAS COM SINDROME DE

DOWN: REVISAO DA LITERATURA.
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RESUMO

A Sindrome de Down (SD) é também conhecida como Trisomia 21, Trisomia G
e Mongolismo, e € a anomalia cromossdmica autossdémica mais comum em
humanos, ocorrendo em 1 entre 600 — 800 nascidos vivos. A informag&o sobre
problemas respiratérios em criancas com sindrome de Down é dispersa e
segmentada. Sendo assim, o0 presente estudo se propde, mediante uma
revisdo da literatura, a identificar os problemas respiratérios que mais
frequentemente ocorrem em criangas com Sindrome de Down.Foi realizada
uma busca na literatura cientifica nas bases eletronicas de dados MEDLINE,
Scielo e LILACS, e foram incluidos trabalhos originais e de revisdo. Foram
utilizados os termos “Down Syndrome”, “Pulmonary Complications”, “Pulmonary
Disorders” com andlise booleana, incluidos no titulo ou no resumo dos artigos.
Utilizamos como limites: idade 0-18 anos, idiomas inglés, portugués e
espanhol, publicacbes entre 1980 e 2012. Agrupamos e organizamos 0S
problemas respiratorios na SD, ndo seguindo uma classificacdo em patrticular,
mas de maneira mais didatica, por apresentacdes clinicas, dentre eles:
distirbios do Sono; obstrucdes altas (fixas) da via aérea, devido a estenose
sub-glotica ou a anéis traqueais (um ou mais); em ambos 0s casos, a solucéo é
cirurgica, com resultados variaveis; infec¢bes; sibilancia e problemas no
desenvolvimento pulmonar. Os problemas respiratorios na SD séo variados e
de grande relevancia no planejamento dos cuidados em saude a esses

pacientes.

Palavras Chave: “Sindrome de Down; Complicagées Pulmonares e Problemas
Pulmonares”.
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ABSTRACT

Down Syndrome (DS) is also known as Trisomy 21, Trisomy G and Mongolism,
and is the most common autosomal chromosome abnormality in humans,
occurring in 1 in 600-800 live births. Information on respiratory problems in
children with Down syndrome is fragmented. Thus, this study aims, trough a
literature review to identify the respiratory problems that occur most frequently
in children with Down syndrome. We performed a search of the scientific
literature in databases MEDLINE, SciELO and LILACS, and were included
original papers and review articles. We use some terms, with Boolean analysis,
included in the title or abstract of articles. Used as boundaries: age 0-18 years,
languages Portuguese, Spanish and English, published between 1980 and
2012. We organized and grouped and respiratory problems in DS, not following
a particular classification, but in a more didactic, for clinical presentations,
including: sleep disorders, high obstruction (fixed) of the airway due to
subglottic stenosis or tracheal rings (one or more), in both cases, the solution is
surgery, with varying results, infections, wheezing and problems lung
development. Respiratory problems in DS are varied and of great importance of

health care to these patients.

Key words: “Down Syndrome”, “Pulmonary Complications”, “Pulmonary

Disorders”.
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INTRODUCAO

A Sindrome de Down (SD) é também conhecida como Trisomia 21,
Trisomia G e Mongolismo, e é a anomalia cromossémica autossémica mais
comum em humanos, ocorrendo em 1 entre 600 — 800 nascidos vivos.* Devido
a presenca de material genético adicional no cromossoma 21, acompanha-se
de retardo mental variavel e de mais de 80 tragos genéticos ligados a multiplas
malformacdes; entre estas, doencas cardiacas congénitas, estenose ou atresia
duodenal, anus imperforado, imunodeficiéncias, risco aumentado para
leucemia, doenca de Alzheimer de inicio precoce e alteracbes do
desenvolvimento pulmonar.? A apresentacéo fenotipica & muito variavel, porém
h& tracos fisicos caracteristicos que permitem a suspeita diagnostica. Podemos
citar cabeca braquicefalica, dobras epicanticas, hipotonia, ponte nasal
achatada, manchas de Brushfield, orelhas e boca pequena, fissuras palpebrais
inclinadas, maos com quinto dedo pequeno e linha palmar Gnica.® A
expectativa de vida das pessoas com Sindrome de Down vem aumentando
progressivamente devido aos avancos em métodos diagnosticos, que permitem
uma identificacdo precoce de problemas médicos desde a vida intrauterina,
assim como terapéuticos, que permitem o planejamento ou o tratamento
oportuno dos problemas mais graves, inclusive desde o nascimento.*

O aumento na expectativa de vida, na vigéncia de doencas cronicas,

traz inerentemente um aumento da morbidade °

% de riscos de internacéo,
particularmente em criancas.” Na Inglaterra, durante o periodo de 2002-2003,
90% das consultas com especialistas, realizadas por pessoas com Sindrome

de Down, precisaram de internacdo hospitalar.? J4 os problemas respiratérios

nos portadores de Sindrome de Down sdo diversos e frequentes,
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representando uma proporcao importante da morbidade total nesse grupo,
similar aos problemas cardiacos ou visuais.® Pesquisadores holandeses
acompanharam 181 criangas com SD durante os trés primeiros anos de vida,
encontrando taxas importantes de internagdo por causa respiratoria. Ao todo,
53% das criangas na coorte internaram durante o estudo; desse percentual, 41-
43% das internacdes foi devido a problemas respiratérios.’® Contudo, a
informacao sobre problemas respiratorios em criangas com sindrome de Down
€ dispersa e segmentada. Sendo assim, o presente estudo se propde,
mediante uma revisdo da literatura, a identificar os problemas respiratérios que

mais frequentemente ocorrem em criangas com Sindrome de Down.

METODOS

Foi realizada uma busca na literatura cientifica nas bases eletrénicas de
dados MEDLINE, Scielo e LILACS,incluindo trabalhos originais e de revisao.
Foram utilizados os termos “Down Syndrome”, “PulmonaryComplications”,
“PulmonaryDisorders” com analise booleana, incluidos no titulo ou no resumo
dos artigos. Utilizamos como limites: idade 0-18 anos, idiomas inglés,

portugués e espanhol, publicagdes entre 1980 e 2012.

A estratégia de busca seguiu duas etapas (figura 2). Na primeira etapa,
primeiro foram identificados os artigos segundo os critérios de busca iniciais, e
logo os revisores realizaram uma triagem das publicagcbes que realmente
descrevessem ou discursassem sobre problemas pulmonares nas criancas
com Sindrome de Down. Na segunda etapa, realizamos novas buscas,
conforme a conveniéncia, complementando a etapa inicial. Dessa vez,

utilizamos o termo (“Down Syndrome”) e o conector‘AND” junto com termos ou
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descritores,relacionado com problemas respiratérios especificos, identificados
nos artigos da primeira etapa, entre outros, “Sleepproblems”,
“‘PulmonaryHypertension”, “‘PulmonaryMalformations”, “‘Lunglnjury”, e
‘Immunedeficiencies”. Os achados foram organizados de acordo com

apresentacoes clinicas dos problemas respiratérios identificados.

RESULTADOS

A figura 1 apresenta os resultados das buscas por etapas.

Fonte: PubMed

1° Passo Palavras-chave:)

Resultados: 341 ao
total
2° Passo . . N
Critérios de inclusao e
Resultados:

3° Passo

22 — sem abstract Resultados:

v

277—- assuntos variados

42 Publicacoes
(cardioloaia.

Inspecéo das referéncias:

extensao da cadeia de

Figura 1-Resultados das buscas por etapas

A tabela 1 apresenta, qualitativamente, os achados das nossas buscas

na literatura cientifica.
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Tabela 1- Apresentagdes Clinicas e Causas Basicas dos Problemas
Respiratérios mais frequentes em Criangas com Sindrome de Down.

APRESENTACOES CLINICAS

CAUSAS

Disturbios do Sono

Hipotonia
Anormalidades do Macico Facial
Micrognatia

Diminuicdo do Calibre da via aérea nasal

Obstrucdo Alta das Vias Aéreas

Fixa: Estenose subgloética
Anéis traqueais
Dinamica: Macroglosia
Hipertrofia Adeno-Tonsilar
Mal&cia da Orofaringe

Malacia da Hipofaringe

InfeccBes Respiratorias Recorrentes

Otite Média Aguda

Otite Média Serosa
Faringo-amigdalite Bacteriana
Pneumonia: Infecciosa, foco primario

Infecciosa, secundaria a aspiracao

Bronquiolite Viral Aguda Severa

Maior susceptibilidade ao Virus Sincicial

Respiratoério

Alteracbes do Desenvolvimento

Cistos Sub-pleurais

Pulmonar Hipoplasia pulmonar
Traqueomalacia
Broncomalacia

Outras Hipertensédo Pulmonar

Lesao Pulmonar Aguda
Edema Pulmonar
Sibilancias Recorrentes

Asma?
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DISCUSSAO

Mediante a nossa revisédo da literatura, identificamos um grupo variado
de problemas respiratérios, tanto na apresentacdo clinica quanto nos

mecanismos e nas estruturas anatdbmicas participantes.

Agrupamos e organizamos 0s problemas respiratérios na SD néo
seguindo uma classificacdo em particular, mas de maneira mais didatica, por
apresentacées clinicas (Tabela 1). E importante salientar que, frequentemente,

as apresentacdes clinicas podem vir a compartilhar mecanismos basicos.

O primeiro grupo, o dos Disturbios do Sono é o mais citado na
literatura.*"*°A ocorréncia da Sindrome de Apnéia Obstrutiva do Sono (SAOS)
é devida as alteracBes da dindmica da via aérea superior, que podem ser
causadas pelas alteracées do macico facial (v.g. depressdo do septo nasal ou
micrognatia), macroglossia ou pela hipotonia que acompanha a SD. Isso leva a
diminuicdo ou a interrupcdo da passagem do ar pelos tecidos moles que
participam da conformacdo da via aérea superior. Assim, graus diversos de
glosoptose e de faringomalacia (orofaringe e/ou hipofaringe) provocam
obstrucdo dindmica a passagem da via aérea. Também é causa de SAOS, e
ndo apenas por infeccdes repetidas, a hipertrofia do tecido linféide que
17,18

conforma o anel de Waldeyer.

19-22 mais

O segundo grupo, o das obstrucdes altas (fixas) da via aérea,
comumente acontecem devido a estenose sub-glética ou a anéis traqueais (um
ou mais); em ambos 0s casos, a solucdo é cirargica, com resultados variaveis.

Ambas as situa¢cdes aumentam os riscos de complicagdes, incluindo 6bito, para

criangas com intercorréncias infecciosas.
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As infeccBes respiratérias recorrentes sao outro grupo importante e
prevalente na SD. Incluem-se infec¢des tanto da via aérea superior quanto da
9, 17, 23, 24

via aérea inferior.® As otites médias agudas e as amigdalites sao

relativamente frequentes devido a alteragbes anatomo-funcionais e

imunolégicas bésicas®™?’

proprias desses pacientes. As pneumonias de
diversas origens sdo também motivo frequente de internacfes. Podem ser de
origem primaria e podem também ser secundarias a sindromes aspirativas por
distarbio da degluticdo ou por doenca de refluxo gastroesofagico.’*> 2% 2 pode
também haver um relevante substrato imunoldgico na recorréncia das
infeccdes, incluindo importantes deficiéncias do sistema imune.?® J& foram
descritas anormalidades nas imunoglobulinas IgG em criangas com infecgdes
recorrentes, particularmente deficiéncia de subclasse 19gG4,* mas também
incluem-se alteracdbes na maturacdo dos linfécitos e, inclusive, menor
contagem de leucdécitos, linfocitos e mondécitos, enquanto que ha um aumento
dos mondcitos pré-inflamatérios.®* Criancas com SD tém também maior risco
para bronquiolite viral aguda e suas complica¢cfes, causada pelo virus sincicial

respiratério.>* 33

Diversos problemas relacionados com alteragbes do desenvolvimento
pulmonar acontecem na SD.***'Hipoplasia pulmonar, laringomalécia,
tragueomalacia e broncomalacia podem ser devidos a uma disrupcdo do
desenvolvimento pulmonar, mas também podem acontecer pela presenca de
vasos sanguineos com trajetos andmalos, que impedem o0 crescimento
adequado dessas estruturas respiratorias. E conhecida a ocorréncia de cistos
pleurais,que estdo relacionados com o desenvolvimento inadequado dos

espacos aéreos terminais e ndo apenas com intervencdes terapéuticas, como
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ventilagdo mecanica ou oxigenacdo extracorporea,como inicialmente se

acreditava.®’

Ha um grupo variado de problemas nos quais podem coincidir e interagir
varios elementos, tais como a necessidade eventual de medidas agressivas de
suporte (v.g. ventilagdo mecéanica), uma maior susceptibilidade histolégica e
imunoldgica dos pacientes com SD, ou complicac6es de outras malformacdes
concomitantes na SD.** %% Assim, a presenca de hipertens&o pulmonar, por
exemplo, pode ser secundéria a doenca cardiaca congénita, mas também pode
se desenvolver devido a cor-pulmonar nos casos de SAOS ndao tratada ou cujo
tratamento demora em iniciar. Esta descrito que a lesdo pulmonar aguda, o
edema pulmonar e a sindrome de angustia respiratdria aguda acontecem com
maior frequéncia na SD durante cuidados criticos, embora os mecanismos
subjacentes ndo sejam totalmente compreendidos. Um mecanismo proposto
esta relacionado com alterac6es na membrana respiratéria, na qual se associa
uma maior fragilidade vascular junto com disrup¢cdes do desenvolvimento da

via area terminal.

Por ultimo, ha estudos apontando que, na SD, as sibilancias recorrentes
sdo um problema prevalente nas criangas menores, e ndo estao relacionadas
com o0 aumento na ocorréncia de bronquiolite viral aguda por virus sincicial
respiratorio descrito previamente. Um estudo recente encontrou que as
sibilancias recorrentes foram frequentes em lactentes com SD, mas que essa
frequéncia foi independente da historia de bronquiolite viral aguda por virus
sincicial respiratério.* Os mecanismos propostos para as sibilancias
recorrentes incluem uma via aérea de menor calibre e maior reatividade da

mesma, 0 que € mais evidente e importante nos primeiros anos de vida.
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Quanto a prevaléncia de asma na SD, apesar da consideravel prevaléncia de
sibilancias recorrentes nas criangas pequenas com SD, a ocorréncia posterior
de asma nao parece maior que a da populacdo geral, segundo diversos

estudos,’ embora um estudo recente pareca sugerir o contrario.*

CONCLUSOES

Os problemas respiratérios na SD sao variados e de grande relevancia
no planejamento dos cuidados em salde a esses pacientes. Na maioria das
vezes, estdo relacionados direta ou indiretamente com outras alteragbes
anatémicas, funcionais ou imunolégicas concomitantes, que permitem o
substrato para que tais problemas respiratérios acontecam. Essa situacao
reforca a necessidade de agir com um alto indice de suspeita e de incluir uma
abordagem verdadeiramente multidisciplinar nas rotinas de atencdo em saude

das criancas com Sindrome de Down.
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3 ARTIGO ORIGINAL

FUNCAO PULMONAR EM CRIANCAS PORTADORAS DA
SINDROME DE DOWN
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RESUMO

Objetivo: o objetivo do trabalho foi avaliar as medidas de funcdo pulmonar em
criancas portadoras da Sindrome de Down por meio da técnica de oscilometria
de impulso. Métodos: O estudo foi desenvolvido no Instituto de Pesquisas
Biomédicas do Hospital S&o Lucas, em Porto Alegre, no periodo de novembro
de 2011 a fevereiro de 2012. Foram incluidas no estudo todas as criancas
portadoras de Sindrome de Down, de 06 a dezoito anos de idade. Foram
excluidas do estudo criancas que estavam sob uso continuado de
psicotrépicos, imunossupressores, relaxantes musculares ou outras drogas que
possam interferir nos resultados, incapacidade de compreender a realizacao
dos testes. Resultados: Participaram do estudo 14 criancas, porém somente 11
conseguiram realizar as manobras aceitaveis de oscilometria. Dentre elas, sete
eram do sexo masculino, a maioria era de origem caucasiana (71%)e a idade
média foi de seis a 18 anos. A média do indice de Massa Corporea foi de 22.
O grupo apresentou um aumento das resisténcias e valores diminuidos de
reatancia. Em relacdo aos dados de oscilometria de impulso, 0os pacientes com
SD apresentaram as meédias das resisténcias aumentadas em relacdo a
populacdo de referéncia, jA a reactancia apresenta valores inferiores em
comparacao com o grupo de referéncia.Conclusdo: As criancas portadoras de
SD do presente apresentaram os valores médios das resisténcias das vias
aéreas aumentado e a média da reactancia diminuida quando avaliado por
meio da oscilometria de impulso. Esses dados caracterizam o padrdo

ventilatorio obstrutivo nesta populacao.

Palavras Chave: “Sindrome de Down, Oscilometria de Impulso e Funcao

Pulmonar”.
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ABSTRACT

Lung function in children with Down’s Syndrome

Objective: the aim of this study was to evaluate the lung function in children with
Down syndrome by impulse oscillometry technique. Methods: the study was
conducted at the Institute of Biomedical Research of the Hospital S&o Lucas,
Porto Alegre, from November to February 2012. The study included all children
with Down syndrome, from 06 to eighteen years old. We excluded children who
were under continued use of psychotropic drugs, immunosuppressant’s, muscle
relaxants or others drugs that may interfere with the results and failure to
understand the tests. Results: the study included 14 children, but only 11 were
able performs acceptable maneuvers oscillometry. Seven were male; most
were Caucasian (71%) and mean age was six to 18 years. The mean body
mass index was 22. The group presented an increase in resistance and
reactance values decreased. Regarding the data pulse oscillation, DS patients
had increased the mean resistance over the reference population, since the
inductance has lower values compared to the reference group. Conclusion:
children with DS showed the present mean values of airway resistance
increased and the average reactance decreased when measured by impulse
oscillometry. These data characterize the obstructive ventilatory pattern in this
population.

Key words: “Down syndrome, Impulse Oscillometry, lung function.”
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INTRODUCAO

Criangas portadoras da Sindrome de Down (SD) sdo mais suscetiveis a
problemas de salude dentre eles estdo a presenca de cardiopatia congénita,
hipertensdo pulmonar, hipoplasia pulmonar, obstru¢cdes das vias aéreas
superiores e doengas das vias respiratorias inferiores. Dados epidemioldgicos
revelam que cerca de 41% dos pacientes com SD apresentam complicacdes

pulmonares.

Estudos prévios post-mortem descrevem que existem alteracdes
morfolégicas do pulm&o em portadores de SD que poderiam justificar em parte
as alteracdes respiratorias desta populacdo. Dados de fisiologia respiratdria
sugerem que ha um nimero e tamanho reduzidos de alvéolos em comparacgao
com sujeitos higidos; e que os ductos alveolares sdo mais espacosos e
distendidos, o que sugere inadequada alveolarizacdo das unidades pulmonares

distais dos bronquiolos respiratérios.

Somado a estes achados o comprometimento da fungdo pulmonar e
obstrucdo das vias aéreas inferiores em criangas portadoras de SD pode estar
associado a outros multiplos fatores como: hipotonia muscular, obesidade,
disfuncé&o imunoldgica, traqueobroncomalacia, refluxo gastroesofagico, doenca
cardiaca, compressao das vias aéreas, volume reduzido das vias aéreas

inferiores, glossoptose com aumento de secrecdo, amigdalas e adendides3.

Devido ao aumento do esfor¢co respiratério e comprometimento do
transporte de gases, pode ocorrer reducdo do volume de reserva expiratorio,
aumento da resisténcia em pequenas vias aéreas, elevacdo da relacdo entre

volume residual e capacidade pulmonar total, entre outros2.
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Essas alteracbes pulmonares assim como o comprometimento do
sistema imunoldgico podem justificar em parte as elevadas taxas de infec¢des
respiratorias por exposicao viral nesta populacdo. As doencas respiratorias
somam 42% das internagdes hospitalares nos primeiros dois anos de vida de
lactentes com SD 4. A SD é um fator de risco independente para altas taxas de
hospitalizagdo por infeccbes por virus respiratorios, sendo que sua

manifestagdo é mais grave nessa populagao.

Para uma melhor compreensdo das alteracbes pulmonares dos
pacientes com SD, os testes de fungdo pulmonar (TFP) podem fornecer
informacdes importantes e sensiveis sobre o estado funcional destas criancas.
Da mesma forma que em outros pacientes com pneumopatias crbnicas, os TFP
contribuem para o diagnostico, a classificagdo da gravidade da doenga e o
acompanhamento dos pacientes. A partir desses dados, € possivel inclusive
melhorar o planejamento da atengdo em saude de maneira precoce e ao longo

dos anos nesses pacientes.

As manobras de expiracao forcada continuam sendo o padrido ouro para
avaliagcado da funcdo pulmonar, no entanto a realizacdo do exame é esforco
dependente o que limita a realizacdo da técnica em pacientes nao
colaborativos. Recentemente, sugiram novas técnicas de avaliagdo da fungao
pulmonar as quais nao exigem a colaboragcdo do paciente como a técnica do
interruptor e a oscilometria de impulso. A oscilometria de impulso (I0S) é um
método ndo invasivo de avaliacdo da mecanica pulmonar. A técnica de
oscilometria5 permite avaliar as propriedades mecanicas do sistema
respiratério com o minimo de cooperagao. Isso torna a técnica factivel em

criangas pequenas, que podem ter alguma dificuldade de cooperagao durante
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0s exames espiromeétricos tradicionais. Outra vantagem é que essas medidas

sdo realizadas a volume corrente, ndo afetando o ténus braquial.

Ciente da importancia de avaliar o comprometimento pulmonar nas
criangas com SD, o objetivo do trabalho foi avaliar as medidas de funcdo
pulmonar em criangas portadoras da Sindrome de Down por meio da técnica

de oscilometria de impulso.

Metodologia

O presente estudo possui carater descritivo e transversal. Foi
desenvolvido no Instituto de Pesquisas Biomédicas do Hospital Sao Lucas, em

Porto Alegre, no periodo de novembro de 2011 a fevereiro de 2012.

Sujeito do Estudo

A selecdo da amostra foi por conveniéncia e por meio de convite aos
responsaveis legais das criancas portadoras de SD, com idade de seis a 18
anos, que recebem atendimento em entidade filantrépica (Kinder), ambulatérios
do Hospital Sdo Lucas da PUCRS e Escola Especial de Primeiro Grau Cristo

Redentor.

Foram incluidas no estudo todas as crian¢as portadoras de Sindrome de
Down, de seis a dezoito anos de idade. Foram excluidas do estudo aquelas
que estavam sob uso continuado de psicotropicos, imunossupressores,
relaxantes musculares ou outras drogas que pudessem interferir nos
resultados, e aquelas com incapacidade de compreender a realizacdo dos

testes.
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Desenho do estudo

Primeiramente, os responsaveis legais responderam a um questionério
especifico para criangas com Sindrome de Down, com enfoque no seu
historico, a fim de pesquisar possiveis sintomas respiratorios mais evidentes

nessa populacéo.

As criangas foram avaliadas, e aquelas tivessem sinais e sintomas de
infeccdo respiratoria das vias aéreas superiores (tosse ou sibilancia) recentes,
ou seja, nas ultimas trés semanas, os testes foram postergados pelo periodo

de trés semanas apos a crianca estar assintoméatica.

Avaliagcao Nutricional

As medidas de peso e altura da crianca foram aferidas em duplicata,
seguindo técnicas padronizadas. A classificacdo do estado nutricional dos
participantes foi realizada pelo percentii do IMC para idade, segundo a
distribuicdo de referéncia do Centers ofDiseaseControlandPrevention,
disponivel em: http://www.cdc.gov/growthcharts/zscore.htm. Para tal, foi
utilizado o software Epi Info™ (Epi Info™ Version 3.5), disponivel em:

http://wwwn.cdc.gov/epiinfo/.

Oscilometria de Impulso

As medidas de oscilometria de impulso —IOSforam feitas enquanto o

sujeito estava sentado e respirando a volume corrente. O principio fundamental
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da técnica esta em medir a relagdo entre pressdo externa aplicada ao sistema
respiratério e o resultado do fluxo respiratério. A razdo da amplitude da pressao
do sinal da onda para o fluxo resultante constitui a impedancia (Z) do sistema
respiratério, a partir da qual a resisténcia (Rrs) e a reatancia (Xrs) podem ser
calculadas. A frequéncia, onde a reatancia € igual a zero, € a frequéncia de
ressonancia (Fr). O sistema de oscilometria é diariamente calibrado contra uma
impedancia de referéncia de 0.2 kPa-L-1 s. Durante as medidas de I0S, o
sujeito € orientado a respirar espontaneamente por um tubo bucal eum resistor,
0 gerador de alto-falante transmite impulsos de pressao via Y-adaptado,
pneumotacografo e registro de pressdo transdutora contendo as atividades
respiratérias e 0s sinais dos impulsos forcados para outros processos.A
pressao digitalizada e os sinais de fluxos sao aferidos em 200 Hz e séo
transformados rapidamente em Fourier, o que transforma os complexos sinais
de pulso em elementares componentes sinusoidais. ApGs a filtragem, os
valores de Rrs e Xrs obtidos por meio de cada impulso sdo calculados em
frequéncias de 5-20 Hz. Os resultados apresentados sdo as médias dos
valores calculados a cada 30 segundos (aproximadamente 150 impulsos). . Os
dados de I0S sao aceitaveis se o coeficiente (correlacdo entre pressdo
oscilatoria e fluxos usados para calcular Rrs e Xrs) for>0.86. Os dados de 10S
foram expressos em escore-Z calculado a partir dos valores de referéncia para

a oscilometria2.

Conceitos éticos
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O estudo obteve aprovagdo pelo Comité de Etica em Pesquisa da
Instituicdo [CEP-PUCRS (Registro: 11/05564]. Os responsaveis pelas criangas

leram e assinaram um termo de esclarecimento livre e esclarecido.

Analise estatistica

Para andlise descritiva, foram utilizados testes de proporcoes,
descricbes em média (desvio padrdo) e mediana (intervalo interquartil),

conforme a simetria das variaveis.

O calculo do escore —Z paraos dados de func¢édo pulmonar foicalculado a
partir da diferenca entre as médias do predito para as variaveis da IOS, e os
valores de funcao pulmonar aferidos foram divididos pelo padréo residual para

valores normais.

Desfecho do estudo

Avaliacdo das resisténcias e reactancia das vias aéreas das criancas
com SD por meio da técnica oscilometria de impulso foi o desfecho principal do

presente estudo.

Resultados

Participaram do estudo 14 criancas, porém somente 11 conseguiram
realizar as manobrasa ceitaveis e produtiveis de oscilometria. Dentre elas, sete
eram do sexo masculino, a maioria era de origem caucasiana (71%)e a

idademédia foi de 10 anos. De acordo com o questionario geral sobre sintomas
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respiratérios, a maioria dos pacientes apresenta ronco noturno, 1/3 destes
receberam o diagnéstico de asma, e a mediana do numero de internacdes

devido a causa respiratéria é de 2(Tabela 1).

Em relacdo aos dados de oscilometria de impulso, os pacientes com SD
apresentaram as médias das resisténcias aumentadas em relacéo a populacdo
de referéncia, enquanto que a reactancia apresenta valores inferiores em

comparacao com o grupo de referéncia.
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Tabela 1- Caracteristicas gerais da populacéo de estudo

Variavel n=14

Sexo (masculino), n (%) 7 (50)
Idade (anos), média (intervalo) 10 (6-18)
Altura (cm), desvio padrao (z) 1,3+ 0,1
IMC (%), desvio padrao () 22+4.9
Raca (caucasianos), n (%) 10 (71)
Ronco noturno, n (%) 13 (93)
Diagndstico de asma, n (%) 4 (29)
Internacdes por causa respiratéria, média (intervalo) 2 (0-8)
Zcore R5, desvio padrao () 0,539+1,262
Zcore R20, desvio padrao () 0,602+1,133
Zscore X5, desvio padréo () 5,626+1,196

DISCUSSAO

As criancas portadoras de SD do presente estudo apresentaram os valores
médios das resisténcias das vias aéreas aumentado e a média da reactancia
diminuida, quando avaliado por meio da oscilometria de impulso, quando
comparados com a populacdo de referéncia. Esses dados caracterizam um

padréo ventilatorio obstrutivo nessa populagéo.

Um namero escasso de estudos se propds a avaliar a funcdo pulmonar em
pacientes portadores de SD, inclusive, este € o primeiro estudo a avaliar as

resisténcias das vias areas por meio do exame de |OS nesses pacientes.

Um estudo realizado, em 2008, por Silva e Barros7, avaliou a fungado pulmonar

por meio das técnicas de espirometria e a manovacumetria em individuos com
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retardo mental, portadores e ndo portadores da SD. O estudo foi composto por
78 individuos, divididos em trés grupos: grupo com deficiéncia mental, com
sindrome de Down e grupo com criangas normais. Foi encontrada uma
diferenga altamente significativa nas variaveis estudadas VEF1, CVF, PFE,
Plmax e PEmax entre os grupos. Os autores descreveram que resultados dos
exames de funcdo pulmonar indicaram padrdo ventilatorio restritivo para os
grupos com deficiéncia mental e sindrome de Down. Todavia, 0s pacientes nao
tiveram seus volumes pulmonares por meio da plestimografia, que seria o

padrdo ouro para caracterizacdo do padréo respiratorio restritivo.

Silva e col.8 realizaram um estudo sobre forca muscular respiratéria em
meninos com retardo mental, portadores e ndo portadores da SD. Os
resultados mostraram baixos valores de capacidade vital forcada (CVF) e
volume expiratério forcado em um segundo (VEF1l). A forca muscular
respiratoria também foi significativamente reduzida. Guistina e Montemezzo9
realizaram um estudo sobre andlise das press6es musculares respiratérias em
individuos portadores da SD. Os resultados mostraram que esses individuos

apresentam baixos valores de pressdes respiratorias.

Doencas obstrutivas, como asma e bronquite crénica, resultam em um
aumento da resisténcia, por causa do sinal da propagacédo da onda de presséo
para fora do perimetro pulmonar. Essas doencas também resultam em
diminuicdo da reactancia, em funcdo da volta do sinal para o perimetro
pulmonar, que tem de navegar por essas vias estreitadas10. No entanto, na
nossa populagéo, apenas 29% dos pacientes foram diagnosticados, como
asmaticos, o que sugere que o padrdo ventilatorio obstrutivo encontrado nos

Nossos pacientes deve-se também a outros fatores além da asma.
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Nesse grupo, encontramos que a maioria das criangas roncava o que é
um dos sinais de manifestacdo de obstrucao de vias aéreas. Somando a esse
fato, o indice de massa corporal estava elevado nos pacientes estudados, o
que pode afetar a funcdo pulmonar dessas criangas. Outros estudos8,11,12
encontraram valores superiores ao deste estudo, indicando um grau de
obesidade consideravel na populacédo portadora da SD, se comparado com a

populacao saudavel.

O presente trabalho apresenta algumas limitacBes. Primeiramente,
contamos com um numero limitado de pacientes. O projeto previa a inclusao de
um numero maior; no entanto, tivemos dificuldade de encontrar pacientes
assintomaticos cujos pais concordassem em trazer seus filhos ao laborat6rio de
fisiologia respiratéria. Apesar do nuamero reduzido de criancas avaliadas,
encontramos achados clinicamente relevantes, 0os quais mostraram que as
criancas portadoras da SD apresentam valores médios das resisténcias das
vias aéreas aumentado e a média da reactancia diminuida, o que sugere um
padrdo ventilatorio obstrutivo. A préxima meta do grupo é realizar a técnica de
oscilometria de impulso nas escolas, o que tornara a realizacdo do estudo mais
factivel. A outra limitagdo encontrada € que os pacientes ndo realizaram a
técnica de funcdo pulmonar. O projeto inicial previa a inclusdo desse exame,
porém nao obtivemos nenhum exame que preenchesse 0s critérios minimos de
aceitabilidade e reprodutibilidade padronizados pela sociedade americana e

européia para espirometria em pré-escolares.




Artigo Original 49

Ha, portanto, necessidade de outros trabalhos, para poder entender um pouco
mais e melhor a fisiologia respiratéria e o funcionamento pulmonar desses

individuos.

O presente estudo sugere que as criangas portadoras de Sindrome de Down
estudadas apresentam um padrdo ventilatério obstrutivo, quando avaliadas
pela técnica de oscilometria de impulso. Esse exame de fungdo pulmonar é
método ndo invasivo, rapido, seguro e validado, podendo promover
informagdes mais objetivas sobre o comprometimento pulmonar, a fim de
beneficiar o cuidado dos pacientes com SD10. Estudos incluindo a realizacao
do teste em um numero maior de pacientes, assim como a avaliacdo da
resposta ao broncodilador ou a prova de exercicio poderdo fornecer
informacdes complementares importantes para as criangas com Sindrome de

Down.
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CAPITULO IV
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4 CONCLUSAO FINAL

Portadores da SD sdo suscetiveis a inUmeras doencas respiratorias que
influenciam direta ou indiretamente na funcdo pulmonar. A avaliagdo da funcéo
pulmonar na populacdo estudada demonstrou que as criangcas apresentam um
aumento das resisténcias e uma diminuicdo da reactancia. Esses achados
sugerem que 0s pacientes com SD apresentam um padrao ventilatério
obstrutivo. O exame de oscilometria de impulso pode ser uma ferramenta
clinica importante para avaliar o comprometimento pulmonar das criancas de

Sindrome de Down e, da mesma forma, para acompanhar em seu tratamento.




