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RESUMO

A hipertrofia adenotonsilar (HAT) parece ser mais frequente e com tendéncia a prolongar-se
em criancas com doenca falciforme (DF), o que traz um impacto negativo na medida em que
aumenta a recorréncia de faringites e leva a disturbios respiratérios do sono (DRS), elevando
assim o risco de polimerizacdo da hemoglobina S e, consequentemente, fenémenos
vasoclusivos e outras complicagfes. Os objetivos do trabalho foram: verificar a frequéncia de
HAT em pré-escolares portadores de DF; observar se ha associacdo entre HAT e idade dentro
da faixa etaria estudada, avaliar se a subescala de DRS associa-se ao diagnostico de HAT em
pré-escolares com ou sem DF e correlacionar a presenca de HAT com caracteristicas e
complicagdes clinicas nos pré-escolares portadores de DF. Trata-se de um estudo
observacional analitico, constituido por um grupo-estudo composto por 48 criangas com DF e
de um grupo-controle formado por 35 criangas sem a referida doenga. Todas as criangas foram
submetidas a orofaringoscopia com luz frontal e video-endoscopia nasal, enquanto os pais
e/ou responsaveis responderam as trés questfes da subescala de DRS da Escala de Disturbio
do Sono em Criancas (EDSC). A presenca de HAT era considerada quando as tonsilas
palatinas situavam-se nos graus trés ou quatro da escala de Brodsky (1989) e/ou quando a
tonsila faringea ocluia as coanas em no minimo 70% (1° critério) ou 50% (2° critério). Em
relacdo as criangcas com DF foram ainda pesquisadas em prontuério as seguintes caracteristicas
e complicacBes clinicas da doenca: porcentagem de hemoglobina F (HbF), idade da crianca
quando se iniciaram os sintomas especificos da DF, historico de transfusfes e internamentos
decorrentes de crises algicas, acidente vascular encefalico (AVE) e sindrome torécica aguda
(STA). Doze criangas do grupo-estudo (25%) e oito criangas do grupo-controle (20%)
apresentaram HAT quando foi utilizado o 1° critério de obstrucdo pela tonsila faringea.
Quando utilizado o 2° critério, 18 (37,5%) criancas do grupo-estudo e 13 (37,1%) criangas do
grupo-controle receberam este diagnostico, ndo havendo diferenca significativa entre as
frequéncias nos dois grupos independentemente do critério de obstrucéo utilizado (p=0,246 e
p=0,061, respectivamente). S6 houve associacdo entre HAT e idade no grupo-controle e
somente quando utilizado o 1° critério de obstrucdo pela tonsila faringea (p=0,043). A
subescala de DRS da EDSC associou-se ao diagnéstico de HAT independentemente do
critério de obstrucdo faringea utilizado, tanto no grupo-estudo (p=0,0025 pelo 1° critério e
p=0,008 pelo 2°), quanto no grupo-controle (p=0,0026 pelo 1° critério e p=0,0018 pelo 2°).
Dentre as caracteristicas e complicacBes clinicas da DF, a HAT demonstrou associagdo
somente com uma porcentagem mais alta de HbF. Concluiu-se que a HAT ndo esteve
associada a DF em pre-escolares na amostra estudada; a idade de cinco anos foi a mais
acometida por HAT em criancas sem o diagnostico de DF, quando utilizado o 1° critério de
obstrucdo faringea; a subescala de DRS da EDSC apresentou-se como um instrumento util
para a suspeita diagnéstica de HAT em pré-escolares com ou sem DF; a HAT esteve associada
a uma maior porcentagem de HbF nas criancas com DF.

Palavras-chave: Hipertrofia; Tonsila Faringea; Tonsila Palatina; Anemia Falciforme.



ABSTRACT

Adenotonsillar hypertrophy (ATH) seems to be more frequent and persistent in children with
sickle cell disease (SCD), which causes a negative impact since it increases the recurrence of
pharyngitis and leads to sleep-disordered breathing (SDB), thus increasing the risk of
polymerization of hemoglobin S and thereby vaso-occlusive crisis and other complications.
The objectives of the study were to determine the frequency of ATH in preschool children
with SCD; observe whether there is an association between ATH and age within the age group
studied, assess whether the subscale of SDB is associated with the diagnosis of ATH in
preschool children with or without SCD and correlate the presence of ATH with features and
clinical complications in preschool children with SCD. It is an analytical observational study,
consisting of a study group composed of 48 children with SCD and a control group of 35
children without such disease. All children underwent oropharyngoscopy with front light and
nasal video endoscopy, while parents and / or guardians answered the questions of SDB
subscale of the Sleep Disturbance Scale for Children (SDSC). The presence of ATH was
considered when palatine tonsils were grades three or four of Brodsky scale (1989) and / or
when pharyngeal tonsil occluded choanaes in at least 70% (1st criterion) or 50% (2nd
criterion). In children with SCD were also surveyed on records the following characteristics
and clinical complications of SCD: level of hemoglobin F (HbF), child's age when they began
presenting specific symptoms of SDC, history of transfusions and hospitalizations due to
painful crises, cerebrovascular accident (CVA) and acute chest syndrome (ACS). Twelve
children from the study group (25%) and eight children in the control group (20%) had ATH
when we used the 1st criterion of obstruction by the pharyngeal tonsil. When used the 2nd
criterion, 18 (37.5%) children in the study group and 13 (37.1%) children in the control group
received this diagnosis, with no significant difference between the frequencies in both groups
regardless of the obstruction criteria used (p = 0.246 and p = 0.061, respectively). There was
only association between ATH and age in the control group and only when the 1st criterion of
obstruction by the pharyngeal tonsil was used (p = 0.043). The SDB subscale of EDSC joined
the diagnosis of ATH regardless of pharyngeal obstruction criteria used both in the study
group (p = 0.0025 for 1st criterion and p = 0.008 for the 2nd), as in the control group (p =
0.0026 for 1st criterion and p = 0.0018 for 2nd). Among the features and clinical
complications of SDC, the ATH showed a correlation only with a higher percentage of HbF. It
was concluded that ATH was not associated with SDC in preschool children in the study
sample; the age of five years was the most affected by ATH in children without the diagnosis
of SDC, when used 1st criterion of pharyngeal obstruction; the SDB subscale of SDSC
presented itself as a useful tool for the suspected diagnosis of ATH in preschool children with
or without SDC; ATH was associated with a higher percentage of HbF in children with SCD.

Key-words: Hypertrophy; Adenoids; Palatine Tonsil; Anemia, Sickle Cell.
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1 INTRODUCAO

A doenga falciforme (DF) é uma entidade nosologica sistémica caracterizada por
lesdo progressiva de diversos 6rgdos e considerada uma das doengas monogénicas comuns
mais graves. Recebeu esta denominacdo por causa do formato de foice dos eritrocitos dos
pacientes. A anemia falciforme (AF) é a sua forma mais comum e refere-se especificamente a
homozigose para o alelo BETA-S, o que leva a producdo de um tipo particular de
hemoglobina, a hemoglobina S (HbS). H& ainda a hemoglobinopatia SC, decorrente da co-
heranga do alelo BETA-S com o BETA-C, e a BETA-TALASSEMIA, consequéncia da
combinacdo do alelo BETA-S com o alelo BETA-TALASSEMIA, causando a HbS/BETA-
TALASSEMIA (REES; WILLIAMS; GLADWIN, 2010).

As manifestacGes clinicas da DF se ddo basicamente por dois processos: a
vasoclusdo, com lesGes por isquemia e reperfusdo e a anemia hemolitica (FRANCESCHI,
2009; REES; WILLIAMS; GLADWIN, 2010; STUART; NAGEL, 2004). As infec¢des
bacterianas sdo a maior causa de morbidade e mortalidade e resultam de hipoesplenismo,
disturbios na ativacdo do sistema complemento, deficiéncia de micronutrientes e isquemia
tecidual (SERJEANT; SERJEANT, 2001).

Hipertrofia adenotonsilar (HAT) é o termo geralmente usado para descrever o
aumento anormal da tonsila faringea (vegetacdes adenoides) e das tonsilas palatinas. Embora
esse crescimento possa decorrer de um processo hiperplasico das células linfoides desses
tecidos, clinicamente essa diferenciacéo é irrelevante (POTSIC, 1992).

As causas de HAT ainda ndo estdo completamente elucidadas, entretanto
inflamacGes crbnicas ou agudas recorrentes parecem estar implicadas, uma vez que criangas
sujeitas a estes processos costumam apresentar um crescimento anormal de tecido linfoide
cervical e faringeo (STROCKER; CARRER; SHAPIRO, 2005; YASEEN; KHAMMAS;
ANBAKY, 2012)

A HAT parece ser mais frequente e com tendéncia a prolongar-se em criangcas com
DF, o que traz um impacto negativo na medida em que aumenta a recorréncia de faringites e
leva a distarbios respiratorios do sono (DRS), variando desde ronco até a Sindrome da Apneia
Obstrutiva do Sono (SAQOS), com consequente hipoxemia, hipercapnia e acidose, elevando

assim o risco de polimerizacdo da HbS e, consequentemente, fendmenos vasoclusivos e outras
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complicacbes (BROOKS et al., 1996; STRAUSS et al., 2012; WARRIER; CHAUHAN;
ATHALE, 2010).

Sdo trés as hipoteses sugeridas para a associacdo entre HAT e DF: compensacédo a
autoesplenectomia; consequéncia das infeccdes de repeticdo das vias aéreas superiores (VAS)
por falha na opsonizacdo de bactérias patdgenas; e o funcionamento das tonsilas faringea e
palatinas como centros hematopoiéticos decorrente da hemodlise (MADDERN et al., 1989;
SALLES et al., 2009; SALLES; RAMOS; MATOS, 2010; SAMUELS et al., 1992;
WARRIER; CHAUHAN; ATHALE, 2010).

A “Escala de Disturbios do Sono em Criangas” (EDSC) ¢ um questionario
validado na lingua portuguesa e vem sendo cada vez mais utilizada na investigacdo de DRS
em criancas e adolescentes (FERREIRA et al., 2009).

A justificativa para este estudo é a possibilidade de agravamento do quadro clinico
da DF quando da concomitancia com HAT, levando a necessidade de investigar a frequéncia
desta associacdo em nosso meio. Além disso, é fundamental que o profissional médico possa
dispor de um instrumento de baixo custo e facil utilizacdo na sua pratica clinica para que a
suspeita de HAT possa ser estabelecida. Assim, faz-se necessario avaliar a fidedignidade de
questionarios utilizados na triagem de HAT, tendo-se como padrdo-ouro o exame fisico
otorrinolaringolégico acrescido da video-endoscopia nasal.
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2 REVISAO DA LITERATURA

2.1 DOENCA FALCIFORME

2.1.1 Fisiopatologia

Dentre os tipos de DF, a AF é a mais comum e caracteriza-se pela homozigose
para o alelo BETA-S, levando a producdo da HbS. E seguida pela hemoglobinopatia SC, na
qual ocorre a co-heranca do alelo BETA-S com 0 BETA-C, e pela BETA-TALASSEMIA, que
acontece quando existe a combinagdo do alelo BETA-S com o alelo BETA-TALASSEMIA,
causando a HbS/BETA-TALASSEMIA (REES; WILLIAMS; GLADWIN, 2010).

A ocorréncia de HbS decorre da mutacdo no gene da BETA-globina, havendo
substituicdo do seu 17° nucleotideo, uma adenina no lugar de uma timina, e por conseguinte o
sexto aminoacido da cadeia da BETA-globina passa a ser valina ao invés de acido glutamico.
Esta mutacdo promove uma reacdo hidrofobica no tetrdmero HbS desoxigenado, resultando
numa dobra entre as cadeias BETA-1 e BETA-2 de duas moléculas de hemoglobina. Esta
cristalizacdo produz um polimero que cresce e preenche o eritrdcito, alterando a sua
arquitetura e flexibilidade e promovendo a sua desidratacdo, com estresse celular fisico e
oxidativo. A intensidade da polimerizacdo da HbS depende do grau e da duracdo da
desoxigenacdo, da concentracdo de HbS e da presenca de hemoglobina fetal (HbF) no
eritrocito, a qual reduz a concentracdo de HbS. Desta forma, a gravidade da doenca é
determinada em parte por fatores genéticos que modulam a concentracdo intracelular de HbS
ou HbF (FRANCESCHI, 2009; REES; WILLIAMS; GLADWIN, 2010; STUART; NAGEL,
2004). A associacdo das hemoglobinas S e C ndo impede a polimerizacdo da hemoglobina
quando h& baixa saturacdo de oxigénio e, portanto, ndo impede a falcizagdo. Assim, as
manifestacdes clinicas da hemoglobinopatia SC s&o semelhantes as do homozigoto (SS), mas
geralmente um pouco mais brandas (SOMMER et al., 2006).

As sintomatologia da DF se da basicamente por dois processos: a vasoclusao, com

lesbes por isquemia e reperfusdo e a anemia hemolitica. A dor aguda que ocorre na vasoclusao
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supostamente € ocasionada pelo empilhamento de eritrocitos e leucocitos na microcirculagéo,
causando obstrugéo vascular e isquemia. Embora esse processo dependa da polimerizagéo de
HbS, o evento que desencadeia a obstrucdo vascular por eritrocitos falciformes é
frequentemente inflamatorio. A oclusdo vascular é resultante da interacdo dindmica entre 0s
eritrocitos e o endotélio, levando a isquemia seguida de restauragdo do fluxo sanguineo, a qual
promove leséo tecidual adicional por reperfusdo. Estes ciclos de isquemia e reperfusdo causam
estresse oxidativo, com ativacdo de oxidases celulares e inflamacéo, intensificando a
expressao de moléeculas de adesdo endotelial, promovendo a sintese de citocinas inflamatorias
e podendo ocasionar leucocitose. Infarto de medula 6ssea levando a emboliza¢do gordurosa
pode contribuir para a vasoclusdo, particularmente nos pulmdes, com consequente sindrome
toracica aguda (STA) (FRANCESCHI, 2009; JANEIRO, 2011; REES; WILLIAMS;
GLADWIN, 2010; STUART; NAGEL, 2004).

Ja a hemolise decorrente da polimerizacdo da HbS causa anemia, fadiga e
colelitiase, mas ndo ha evidéncias de que contribui para uma vasculopatia progressiva. Uma
associacdo entre o desenvolvimento de hipertensdo pulmonar e a intensidade da anemia
hemolitica ja foi documentada em adultos e criancas (ATAGA et al., 2006; DE CASTRO et
al., 2008; DHAN et al., 2009; GLADWIN et al., 2004; MINNITI, 2009). Enquanto a
vasoclusdo é importante em todos os pacientes, o papel da hemdlise na fisiopatologia da DF
ainda € controverso. Vale observar que durante a hemolise ha liberacdo de hemoglobina na
circulacdo, o que gera alguns radicais livres, como hidroxil e superdxido, que sdo importantes
consumidores do oxido nitrico (ON). Este normalmente é produzido pelo endotélio e age na
vasodilatacdo basal, inibe a ativacdo plaquetaria e hemostatica, bem como a expressdo de
moléculas de adesdo intravascular. Assim, a liberagdo de hemoglobina no plasma durante a
hemolise provavelmente inibe a acdo endotelial do ON, levando a disfuncdo celular endotelial
e resisténcia ao mesmo. Além disso, a hemolise libera arginase-1 eritrocitaria no plasma, a
qual metaboliza arginina em ornitina, reduzindo a disponibilidade do substrato requerido para
a sintese de ON. A deplecdo cronica de arginina e ON pode contribuir para a
hipercoagulabilidade observada nas doencas hemoliticas (JOHNSON et al., 1984).
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2.1.2 Diagnostico

O quadro clinico da DF mostra grande variabilidade, mas caracteriza-se
principalmente por dor aguda, STA, hipoesplenismo, osteonecrose, nefropatia, hipertenséo
pulmonar, priapismo, Ulcera de membros inferiores e doenga cerebrovascular. O diagnostico
da doenca € baseado na analise da hemoglobina através da eletroforese de hemoglobina ou
cromatografia, que sdo técnicas de baixo custo e amplamente disponiveis (REES;
WILLIAMS; GLADWIN, 2010; STUART; NAGEL, 2004).

2.1.3 Tratamento

O manejo da doenca é comumente realizado através da utilizacdo de
hidroxicarbamida, transfusdo sanguinea e quelantes de ferro. A hidroxicarbamida eleva a
concentracdo de HbF, além de reduzir a contagem de leucdcitos e trombdcitos, alterar a
expressao de moléculas de adesdo e promover a sintese de ON. Ja a transfusdo sanguinea pode
ser utilizada para tratar as complicacdes agudas e cronicas da DF, pois corrige a anemia, reduz
a concentracdo e suprime a sintese de HbS, e ainda diminui a ocorréncia de hemolise.
Entretanto, a transfusdo sanguinea crénica esta inevitavelmente associada a um excesso de
ferro no organismo, com deposi¢do do mesmo principalmente no figado. Dai a importancia da
utilizacdo de quelantes de ferro em pacientes falciformes cronicamente transfundidos (REES;
WILLIAMS; GLADWIN, 2010; STUART; NAGEL, 2004).

2.1.4 ComplicagOes

Dentre as complicacdes da DF, a crise algica € o principal motivo para admissfes
hospitalares, sendo mais comum em adolescentes e adultos. Episddios frequentes de crises
algicas estéo associados com hematocrito alto, baixa concentragdo de HbF, histdria familiar de
asma e hipoxemia noturna. O tratamento das crises € baseado no uso de opiacios (REES;
WILLIAMS; GLADWIN, 2010).
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A mais importante causa de morbidade e mortalidade na DF s&o as infeccoes,
resultantes de hipoesplenismo, distirbios na ativagdo do sistema complemento, deficiéncia de
micronutrientes e isquemia tecidual. Diversas bactérias estdo implicadas, incluindo S.
pneumoniae, H. influenzae e Salmonella ndo-tifo (SERJEANT; SERJEANT, 2001). O
prognostico melhorou bastante com o advento da profilaxia com penicilinas e imunizagdo com
vacinas conjugadas contra o S. pneumoniae e 0 H. influenzae do tipo b (HALASA et al.,
2007).

A DF é uma das principais causas de acidente vascular encefalico (AVE) em
criancas. A maior parte esta associada com vasculopatia da carotida interna distal e das
artérias cerebrais médias, embora possa estar presente vasculopatia extracraniana (DEANE et
al., 2010). Os principais mecanismos desta complicacdo parecem ser anemia, leucocitose,
hipoxemia, reologia anormal causando dano endotelial, deficiéncia funcional do ON associada
com a hemdlise e alteracbes na regulacdo do fluxo sanguineo com consequente congestdo
vascular (BERNAUDIN et al., 2008; O’ DRISCOLL et al., 2008). A vasculopatia inicia-se na
infancia e pode ser detectada pelo doppler transcraniano. Uma vez detectado aumento da
velocidade do fluxo sanguineo intracraniano, a profilaxia com transfusdes sanguineas visando
a manter a HbS abaixo de 30% reduz o risco de AVE em 90% (REES; WILLIAMS;
GLADWIN, 2010).

A STA ¢ a segunda causa mais comum de admissdes hospitalares em pacientes
com DF e caracteriza-se como uma lesdo pulmonar aguda com desenvolvimento de infiltrado
alveolar pulmonar afetando no minimo um segmento. E decorrente da combinacio de
infeccdo, embolismo gorduroso e vasoclusdo pulmonar. O tratamento envolve
antibioticoterapia de largo espectro, broncodilatadores e oxigénio, além de transfusdo
sanguinea quando necessario (GLADWIN; VICHINSKY, 2008; STUART; NAGEL, 2004;
VICHINSKY et al., 2000).

A hipertensdo pulmonar é uma complicagdo cada vez mais identificada em
pacientes falciformes adolescentes e adultos. Pode ser diagnosticada atraves da medida da
velocidade de regurgitamento da valva tricispide a ecocardiografia. Ndo ha consenso sobre o
seu manejo, mas fatores de risco como hipoxemia, apneia do sono, tromboembolismo

pulmonar, doenga pulmonar restritiva, disfuncdo sistdlica e diastdlica ventricular esquerda,
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anemia profunda e sobrecarga de ferro necessitam ser detectados e tratados (ATAGA et al.,
2006; DE CASTRO et al., 2008).

A disfuncdo cardiaca esquerda ocorre em cerca de 13% dos adultos com DF e
deve-se principalmente a distdrbio diastolico, mas pode haver ainda comprometimento
sistolico e doenca valvular. A disfuncédo diastolica por si s6 € um fator de risco independente
para mortalidade e pacientes que adicionalmente apresentam doencga vascular pulmonar sdo
considerados de alto risco (GLADWIN et al., 2004).

A lesdo renal é quase inevitavel no curso da DF. H& uma forte tendéncia de
polimerizagdo da HbS na medula renal decorrente da baixa pressao parcial de oxigénio, baixo
pH e alta osmolaridade, causando desidratacdo eritrocitaria. Disto decorre vasoclusdo, com
consequente infarto renal com necrose papilar e fibrose medular com glomerulosclerose focal
segmentar. Hiperfiltracdo glomerular e disfuncdo tubular também ocorrem, e estdo
possivelmente associadas a anemia e elevada sensibilidade a prostaglandinas. A disfuncéao
renal costuma manifestar-se em idade precoce, sendo comum a microalbumindria na infancia,
enguanto cerca de 20% dos adultos desenvolvem a sindrome nefrdtica com proteinuria de 24
horas acima de 3,5 g. Aproximadamente 30% dos adultos cursam com insuficiéncia renal
cronica, que é um fator importante na mortalidade. Outras manifestacfes renais incluem a
hematdria, carcinoma renal medular e enurese noturna. O tratamento da nefropatia deve
concentrar-se no uso de hidroxicarbamida e inibidores da enzima de conversdo da
angiotensina em criancas com albumindria significativa. Em estagios avancados de

insuficiéncia renal, o transplante é o tratamento de escolha (SCHEINMAN et al., 2009).

2.2 HIPERTROFIA ADENOTONSILAR

2.2.1 Fisiopatologia

A fungdo imunoldgica local e sistémica das tonsilas faringea e palatinas ainda néo
estd totalmente esclarecida, mas a mesma persiste durante toda a infancia. Estas estruturas

crescem durante a infancia, principalmente entre os dois e seis anos de idade, e apresentam



17

involugéo natural durante a adolescéncia. Uma vez que os tecidos moles ocupam mais espago
e as VAS sdo proporcionalmente mais estreitas, a crianga apresenta maior susceptibilidade a
obstrucéo ao fluxo aéreo (JANEIRO, 2011; POTSIC, 1992). Entre as possiveis causas de HAT
destacam-se as inflamacGes cronicas ou agudas recorrentes das VAS, alergia respiratoria e
exposicédo a irritantes como poluentes ou fumaca (STROCKER; CARRER; SHAPIRO, 2005;
YASEEN; KHAMMAS; ANBAKY, 2012).

O ronco é causado pela vibracdo dos tecidos faringeos em decorréncia da
passagem da coluna aérea sob presséo e pode variar bastante em intensidade (POTSIC, 1992;
AUBERTIN, 2013; MIRANDA, 2013). A existéncia de roncos ndo acompanhados por
alteracbes da oxigenacdo e da ventilacdo, por aumento do esfor¢o respiratério ou por
perturbacdo da estrutura e qualidade do sono, define o chamado ronco primario. Apesar de
habitualmente considerado benigno, alguns autores tém demonstrado a sua associacdo a
perturbagdes neurocognitivas e mesmo a alteragfes cardiovasculares. O ronco pode estar
associado com pausas respiratérias acompanhadas de esforco da musculatura
toracoabdominal, caracterizando a SAOS (JANEIRO, 2011; MIRANDA, 2013). A SAOS é
definida como uma obstrucdo parcial prolongada e/ou obstrucdo completa intermitente da
VAS que perturba a ventilagdo e o padrdo normal do sono e ocorre em cerca de 2% das
criancas (JANEIRO, 2011; KINDERMANN; ROITHMANN; LUBIANCA NETO, 2008;
MIRANDA, 2013).

2.2.2 Diagnostico

A HAT pode causar graus varidveis de obstrucdo nas VAS, e pode ndo ser
diagnosticada por longos periodos, pois 0s seus principais sinais, como 0 ronco e o padrdo
irregular da respiracdo, podem aparecer apenas durante o sono. Além disso, os pais podem
interpretar essas manifestaces como um problema meramente social e, dessa maneira omitir
do médico essa informacdo durante a consulta. A maior parte das criancas com HAT séo
respiradoras bucais e frequentemente apresentam rinorreia mucopurulenta cronica. Costumam
ainda apresentar dificuldade na alimentacdo e déficit de crescimento (MIRANDA, 2013;
POTSIC, 1992).
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Criancas com DRS s&o frequentemente descritas por seus pais como tendo um
sono inquieto e moverem-se frequentemente na cama. Estas criangas muitas vezes despertam e
levantam-se a noite, dificultando o sono dos proprios pais. Quando deitadas, assumem uma
posicdo de hiperextensdo cervical para facilitar a abertura da faringe. Algumas podem ainda
apresentar sonambulismo e enurese noturna (AUBERTIN, 2013; MIRANDA, 2013; POTSIC,
1992). Ao contrario dos adultos com DRS, a sonoléncia diurna excessiva é pouco frequente na
crianca, sendo mais comuns os problemas cognitivos e comportamentais, descrevendo-se as
mesmas como desatentas, agitadas, de temperamento dificil e com dificuldade de
aprendizagem (JANEIRO, 2011; TAGAYA et al., 2012).

O diagnostico de HAT deve ser pesquisado inicialmente durante a anamnese,
guando os pais deverao relatar os sinais e sintomas respiratorios diurnos e noturnos da crianca
(AUBERTIN, 2013; MIRANDA, 2013; POTSIC, 1992).

Em vigilia, o exame fisico destas criancas pode ser normal ou pode haver
alteracbes, como respiracdo bucal, facies adenoideano (boca aberta, protusdo da lingua,
narinas antevertidas), malformacdes cranio-faciais, hipertrofia das conchas nasais inferiores e
aumento volumétrico das tonsilas palatinas. E importante excluir a existéncia de retracéo
esternal ou alteracBes da coluna. Nas Ultimas décadas tem aumentado a associacdo de
obesidade e SAOS na infancia, acompanhando a prevaléncia global crescente daquela e
modificando a etiopatogenia dos DRS (AUBERTIN, 2013; MIRANDA, 2013).

Dentre os exames complementares pode-se utilizar a radiografia do cavum em
perfil, com a qual é possivel visualizar o tamanho relativo das tonsilas faringea e palatinas,
assim como a coluna aérea na rinofaringe e orofaringe. Entretanto, expfe o paciente a
radiacdo, ndo possui até o momento uma padronizacdo para a sua avaliacdo, permite apenas
uma visualizacdo bidimensional das estruturas e sofre a influéncia de movimentos
respiratdrios e da posicdo do paciente. Ja a video-endoscopia nasal possibilita a observacéo de
toda a VAS e do grau de obstrugéo coanal causado pela tonsila faringea, sem expor o paciente
a radiacdo (KINDERMANN; ROITHMANN; LUBIANCA NETO, 2008; PARIKH, 2006;
POTSIC, 1992; TAGAYA et al.,, 2012; YASEEN; KHAMMAS; ANBAKY, 2012). Em
relacdo as tonsilas palatinas, 0 método de avaliacdo mais utilizado é a visualizagdo direta das
mesmas na cavidade oral com uso de luz frontal e abaixador de lingua, o que permite

estabelecer o grau de obstrugdo na orofaringe, variando de zero a quatro (BRODSKY, 1989).



19

A polissonografia (PSG) de noite inteira € o método de referéncia para o
diagndstico de DRS, sendo a Unica técnica capaz de quantificar a perturbacdo respiratoria e a
sua relacdo com as alteracGes do sono. Pode ser realizada em criancas de todas as idades,
desde que os laboratérios disponham de equipamentos adequados e recursos humanos com
treinamento em pediatria. S8o avaliadas varidveis neurofisioldgicas (eletroencefalograma,
eletrooculograma e eletromiograma), respiratérias (roncos, movimentos toracicos e
abdominais, fluxo e pressdo oronasais, oximetria de pulso e capnografia) e outras, dependendo
da situacdo clinica. No entanto, o custo para execucao em estudos epidemioldgicos e o0 nimero
insuficiente de laboratorios e técnicos especializados em disttrbios do sono em crianca levam
a um tempo de espera prolongado, incentivando a utilizagdo de outros instrumentos de
rastreamento. O uso de questionarios para avaliacdo € util, uma vez que permite a
padronizacdo, uniformizacdo e reprodutibilidade das medidas propostas (FERREIRA et al.,
2009; JANEIRO, 2011).

Bruni et al. (1996) publicaram o questionario “Escala de Distirbios do Sono em
Criangas” (EDSC), que avalia uma variedade de padrdes de comportamento relacionados ao
sono das criancas. Este instrumento é reprodutivel e validado, apresenta consisténcia interna e
é capaz de distinguir seis grupos de distarbios do sono (os tipos mais comuns) entre criangas e
adolescentes: distUrbios de inicio e manutencdo do sono, DRS, disturbios do despertar,
disturbios da transicdo sono-vigilia, sonoléncia excessiva diurna e hiperidrose do sono. A
EDSC é um instrumento simples, de aplicacdo facil e rapida, que apresenta uso potencial ndo
somente na pratica clinica como também em estudos populacionais no Brasil (FERREIRA et
al., 2009). Foi originalmente validada numa amostra de 1157 criangas e adolescentes
saudaveis da populacdo geral, com idade de seis a 16 anos. Entretanto, alguns autores
utilizaram-na em criangas pré-escolares e concluiram preliminarmente tratar-se de um
instrumento adequado e Gtil também para esta faixa etaria (ROMEO et al., 2013; SIMOLA et
al., 2010).

2.2.3 Tratamento

O tratamento da HAT como causa de obstrucdo de VAS é a adenotonsilectomia. A

melhora do quadro obstrutivo costuma ser marcante e imediata. Muitos estudos demonstraram
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seus beneficios sobre o padréo de sono e comportamento (WElI et al., 2007), qualidade de vida
(LIMA; SILVA; FREITAS, 2008; STEWART et al., 2005), rendimento escolar (GOZAL,
1998), desenvolvimento pondero-estatural (BONUCK, 2009; FERNANDES et al., 2008),
resisténcia vascular pulmonar medida por ecocardiografia (NAIBOGLU et al., 2008),
insulinemia e metabolismo lipidico (GOZAL; CAPDEVILA; KHEIRANDISH-GOZAL,
2008) e enurese (BASHA et al., 2005). O paciente pode ser submetido a cirurgia em regime
ambulatorial, entretanto se ha fatores de risco como idade inferior a trés anos, SAOS grave,
anomalias craniofaciais e doencas neuromusculares, pode-se requerer internamento hospitalar
e, por vezes, observacdo em unidade de terapia intensiva (COLEMAN, 1999; POTSIC, 1992).

2.2.4 ComplicacOes

As complicagdes mais graves relacionadas a HAT séo a hipertensdo pulmonar e o
cor pulmonale. A fisiopatologia da hipertensdo pulmonar desencadeada pela HAT encontra-se
fundamentada na obstrucdo cronica das VAS por um aumento exagerado da massa linfoide,
promovendo um estreitamento da coluna aérea. Dessa forma, ocorre hipoventilacdo pulmonar
e consequente retencdo de gas carbénico (CO,) e hipoxemia. A retencdo de CO, acarreta
broncoconstricdo pulmonar, aumentando o esforgo respiratério, enquanto a hipoxemia produz
vasoconstricdo pulmonar e consequente aumento da pressdao da artéria pulmonar,
caracterizando a hipertensdo pulmonar. Em uma pesquisa realizada com criancas de dois a 14
anos de idade e com diagndstico de HAT, foi detectada uma frequéncia de hipertensdo
pulmonar em 7,14% delas, sendo a mesma revertida apds adenotonsilectomia (SEBUSIANI et
al., 2003). Um outro estudo estimou em cerca de 25% a prevaléncia de cor pulmonale em
criancas com SAOS (BROUILLETE; FERNBACH; HUNT, 1982).

2.3 ANEMIA FALCIFORME E HIPERTROFIA ADENOTONSILAR

A HAT é o fator de risco mais importante para a SAOS pediatrica. A SAOS é um

DRS em que ocorrem episodios de colapso das VAS com consequente cessacdo do fluxo
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aéreo, dessaturacio de oxiemoglobina e ma qualidade do sono. E um problema comum na
infancia, com prevaléncia de 1% a 5% e associada a diversas complicagdes como problemas
comportamentais, sonoléncia diurna, deficit cognitivo, alteracdes cardiovasculares e baixa
qualidade de vida (MARCUS et al., 2012a; MARCUS et al., 2012b). A DF é caracterizada por
hemolise cronica e complicacBes relacionadas a vasoclusdo. Um dos principais fatores
desencadeantes de vasocluséo € a dessaturacdo de oxiemoglobina, que esta associada a varias
complicacbes da DF, como crises algicas, elevado risco de eventos cerebrovasculares,
disfuncéo cognitiva e STA (DAVIES et al., 1989; HARGRAVE et al., 2001; HOLLOCKS et
al., 2012; KIRKHAM et al., 2001; RACKOFF et al., 1993). Como a dessaturacdo de
oxiemoglobina é comum a DF e a SAOS, a relacdo entre estas duas entidades nosoldgicas é de
sumo interesse (ROSEN et al., 2014; SALLES; RAMOS; MATOS, 2010; STRAUSS et al.,
2012; WARRIER; CHAUHAN; ATHALE, 2010).

A vasoclusdo na DF envolve multiplos mecanismos como polimerizagdo da HbS,
interagBes entre os eritrocitos falciformes e as células endoteliais, reatividade vascular,
ativacdo leucocitaria e hipercoagulabilidade. Destes, o principal fator é a polimerizacdo. Sabe-
se que a hipéxia é uma das suas causas, mas € pouco provavel que a dessaturacdo de
oxiemoglobina que ocorre na SAOS seja suficiente para provoca-la. Entretanto a acidose
respiratéria também é comum na SAOS e o ion hidrogénio desloca a curva de dissociacdo da
oxiemoglobina para a direita (efeito de Bohr), alterando o equilibrio entre as conformaces
oxigenadas e desoxigenadas da hemoglobina, levando a um aumento da concentracdo desta
ultima, menos soltvel. Além disso, o 2,3-difosfoglicerato (2,3-DPG) também desenvolve um
papel neste equilibrio, reduzindo a afinidade por oxigénio da hemoglobina desoxigenada em
resposta a hipoxia. Niveis elevados de 2,3-DPG sdo detectados em pacientes com SAOS
(OKOLI; IRANI; HORVATH, 2009).

A aderéncia anormal das células falciformes ao endotélio pode iniciar e aumentar a
frequéncia de episddios vasoclusivos. Essa anormalidade decorre tanto de alteragdes na
membrana das células como de fatores plasmaticos. Causas de ativacdo ou lesdo de endotélio
levam a um aumento da sua adesividade, a exemplo de virus, trombina e interleucina-1. Ha
evidéncias de disfuncdo endotelial na SAOS, possivelmente mediada por hipdxia, geracdo de

radicais reativos ao oxigénio e ativacdo simpatica. Varios dos mediadores implicados na
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aderéncia endotelial anormal na DF estdo elevados na SAOS, como a molécula de adesao
celular vascular 1 (VCAM-1), fator de Von Willebrand e P-seletina (JANEIRO, 2011;
OKOLI; IRANI; HORVATH, 2009).

Na DF ha um estado de hipercoagulabilidade, com aumento da atividade da
trombina, fibrinolise e ativacdo plaquetéria. A falcizacdo do eritrdcito resulta numa expressdo
exagerada de fosfatidilserina em sua superficie, com ativagdo da cascata da coagulagdo. A
trombina ativa o endotélio, resultando em aumento da expressdo de moléculas citoadesivas e
pré-coagulantes. A contracdo celular endotelial induzida por trombina expde a matriz destas
celulas, levando a intensificagdo da adesividade. Além disto, a trombina promove
vasoconstricdo. Pacientes com SAOS também demonstram hipercoagulabilidade, com
aumento da atividade plaquetéaria, niveis elevados de fibrinogénio plasmatico, de fatores VIl e
XI1 ativados, complexos trombina-antitrombina e de “ativador inibidor de plasminogénio-1”
(OKOLI; IRANI; HORVATH, 2009; SALLES; RAMOS; MATOS, 2010).

Ha um lapso temporal entre a desoxigenagdo da HbS e a sua polimerizacéo, e isto
normalmente excede o tempo de transito na microcirculacdo. Assim, na maioria das células
ndo ha formacdo de polimeros, a ndo ser que o tempo de transito na microcirculacdo esteja
aumentado (MOZZARELI et al., 1987; OKOLI; IRANI; HORVATH, 2009). O ON é um
potente dilatador vascular produzido no endotélio e ha evidéncias de que a reducdo dos seus
niveis esta associada a severidade dos episddios vasoclusivos (LOPEZ et al., 1996). A hipdxia
induz as células endoteliais a produzir o vasoconstritor endotelina-1 (ET-1) (FALLER, 1999).
Na SAOS o nivel de ON circulante esta reduzido, enquanto o de ET-1 encontra-se elevado.
Esta combinacdo causa vasoconstrigdo na microcirculagdo com consequente aumento do seu
tempo de transito (OKOLI; IRANI; HORVATH, 2009).

A reducdo da deformabilidade do eritrécito e aumento da viscosidade sanguinea
alteram as suas propriedades de fluxo e prolongam o tempo de transito microvascular
(OKOLI; IRANI; HORVATH, 2009; SCHMALZER et al., 1987). Na SAOS os eritrocitos
demonstram aumento da sua adesividade e agregacao, e reducdo da sua deformabilidade. A
viscosidade sanguinea e o hematdcrito estdo elevados na SAOS, 0 que esta inversamente

relacionado com a saturagdo noturna de oxigénio (HOFFSTEIN et al., 1994).
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Leucocitos polimorfonucleares influenciam o processo vasoclusivo de diversas
formas, incluindo reducdo da sua deformabilidade, aderéncia a eritrdcitos falciformes,
participacdo na geracdo de gaps entre as ceélulas endoteliais e aderéncia ao endotélio
(LIPOWSKY; SHEIKH; KATZ, 1987). Uma taxa de mortalidade maior entre pacientes
falcémicos com elevadas contagens de leucdcitos sugerem o seu papel na vasoclusdo. A SAOS
esta associada a neutrofilia e ativacdo neutrofilica (RYAN; TAYLOR; McNICHOLAS, 2005;
SCHULZ et al., 2000).

A prevaléncia de SAOS em criancas com DF ndo estd bem definida, sendo
estimada entre 10% e 79% (FINCH et al., 2013), embora ainda ndo esteja comprovado se é
mais frequente nestes pacientes. Também ndo ha certeza se 0s mesmos sinais, sintomas e
fatores de risco associados a SAOS sdo importantes para a pesquisa de DRS em criangas com
DF (MARCUS et al., 2012a).

Samuels et al. (1992) estudaram uma coorte de 53 pacientes com DF (49
homozigotos e 4 heterozigotos HbS-Talassemia). Destes, 29 (55%) foram considerados
possiveis portadores de SAOS de acordo com o relato de roncos e tamanho avantajado das
tonsilas palatinas, dos quais 14 tiveram diagndstico considerado confirmado através da
monitorizacdo de 12 horas de sono, que contou com oximetria de pulso, ondas
fotopletismogréficas de pulso das quais a saturacdo de oxigénio era derivada, movimentos da
parede torécica por indutancia respiratoria pletismografica, capsula de expansdao de volume
abdominal e afericdo da pressao parcial de CO, exalado ao final da expiracdo. Outros quatro
pacientes sem suspeita diagnostica de SAOS pela anamnese e exame fisico, receberam
diagnostico positivo apés a avaliacdo do sono. Dentre os 18 pacientes com diagndstico de
SAQS, 17 tiveram indicacdo de adenotonsilectomia, sendo que um deles recusou o tratamento.
Dos 16 pacientes submetidos a cirurgia, 15 foram reavaliados através da mesma monitorizacao
do sono, observando-se que todos apresentaram melhora parcial ou total da sintomatologia de
obstrucéo das VAS.

Rosen et al. (2014) realizaram um estudo transversal multicéntrico baseado numa
coorte de criancas e adolescentes com DF homozigotas (95%) ou heterozigotas HbS-
talassemia (5%) de quatro a 18 anos de idade, que foram submetidas a questionario, exame
fisico e PSG em laboratério do sono, sendo encontrada uma prevaléncia de SAOS de 41%
para um IAHO>1 ¢ de 10% para um IAHO>10. Os fatores de risco com significancia
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estatistica para ambos 0s grupos foram o ronco habitual e valores da oximetria de pulso na
vigilia abaixo de 96%. Outros fatores pesquisados foram: histéria familiar de SAOS,
adenotonsilectomia prévia e outras condi¢des alérgicas e inflamatorias, como asma, atopia e
exposicdo ambiental ao tabaco.

Strauss et al. (2012) compararam 36 criangas com DF a um grupo controle pareado
para idade, género, etnicidade e altura. Foi utilizada ressonancia magnética (RM) de cabeca e
pescoc¢o para estudar as dimensdes das VAS e o volume das estruturas linfoides desta regido
(tonsilas faringea e palatinas, nodulos retrofaringeos e linfonodos cervicais profundos). Além
disso, todos os pacientes do grupo-estudo e 20 pacientes do grupo-controle foram submetidos
a PSG intralaboratorial de noite inteira. Os achados da RM permitiram concluir que as
criancas falcémicas apresentam reducdo do volume das VAS e aumento dos tecidos linfoides
da regido. A PSG demonstrou SAOS em 19,4% do grupo-estudo enquanto nenhum paciente
do grupo-controle recebeu este diagndstico.

Brooks et al. (1996) ndo demonstraram associacao entre crises algicas e SAOS em
pacientes com AF. Para obtencdo deste resultado os autores compararam dois grupos de
pacientes com AF, sendo que sO os pacientes de um dos grupos apresentavam crises algicas
intensas, levando a internacdes hospitalares, enquanto o outro grupo as apresentava de forma
branda, requerendo apenas tratamento ambulatorial.

Um trabalho prospectivo visou determinar a prevaléncia de HAT obstrutiva em
criancas e adolescentes com AF, bem como investigar as associacdes entre HAT e os niveis de
hemoglobina anual média e entre tonsilites de repeticdo e crises algicas nestes pacientes. Os
resultados demonstraram prevaléncia de HAT obstrutiva de 55,3% e associagéo entre tonsilites
de repeticdo e crises algicas, enquanto ndo houve associacdo entre os niveis de hemoglobina
anual média e a presenca de HAT (SALLES et al., 2009).

Para testar a hipotese de que problemas cardiacos em criangas com AF sdo
relacionado a DRS, Johnson et al. (2010) estudaram 44 pacientes de quatro a 18 anos com AF,
sendo os mesmos avaliados através de ecodopplercardiografia, oximetria de cinco minutos
durante a vigilia e PSG de noite inteira, todos realizados num prazo maximo de sete dias. Foi
observada hipertrofia excéntrica do ventriculo esquerdo em 46% dos pacientes. O indice de
massa ventricular esquerda, apos ajustes multivariados, foi inversamente relacionado a

saturacdo média de oxigénio em vigilia ou durante o sono. Ainda foi observada associagédo
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entre disfuncéo diastdlica do ventriculo esquerdo e baixa saturacdo da oxiemoglobina (no sono
e navigilia).

Em uma analise retrospectiva de 28 criangas com DF que foram submetidas a
avaliacdo diagndstica de SAOS devido a historia de roncos, com ou sem HAT, oito tiveram o
diagnéstico confirmado através da PSG e foram encaminhadas para adenotonsilectomia. Um
seguimento de seis meses demonstrou melhora do ronco, da qualidade do sono e da
assiduidade escolar, além de reducdo da frequéncia de crises vasoclusivas (WARRIER;
CHAUHAN; ATHALE, 2010).

Finch et al. (2013) estudaram retrospectivamente 13 pacientes de dois a 16 anos
com DF submetidos a adenotonsilectomia para tratamento da SAOS. Comparando-se a PSG
pré-operatoria com a pos-operatdria, observou-se melhora da qualidade do sono, com reducéo
acentuada dos eventos apneicos e incremento significativo da saturacdo da oxiemoglobina. Os
parametros hematoldgicos e as manifestacdes clinicas da hemoglobinopatia ndo apresentaram
alteracdes significativas.
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3 OBJETIVOS

Verificar a frequéncia de HAT em pré-escolares portadores de DF.

e Observar se ha associacdo entre HAT e idade dentro da faixa etéria estudada.

e Auvaliar se a subescala de DRS associa-se ao diagnostico de HAT em pré-escolares

com ou sem DF.

e Correlacionar a presenca de HAT com caracteristicas e complicacdes clinicas nos pré-

escolares portadores de DF.
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4 CASUISTICA E METODOS

4.1 Desenho do Estudo

Trata-se de um estudo observacional analitico, constituido por um grupo-estudo
composto por criangas com DF, e de um grupo-controle formado por criangas sem a referida
doenca. O periodo de avaliacdo das criancas foi de janeiro de 2014 a junho de 2015.

4.2 Local do Estudo

O Estudo foi realizado no municipio de Aracaju, capital do estado de Sergipe,
situado na regido nordeste do Brasil. As criancas do grupo-estudo foram avaliadas no
ambulatério pediatrico de DF do Hospital Universitario da Universidade Federal de Sergipe,
enquanto o grupo-controle constituiu-se de criangas frequentadoras de duas creches: Berenice
Campos (da rede municipal) e Professora JO (da rede particular), ambas situadas em bairros

periféricos do municipio.
4.3 Populacéo de Estudo

O grupo-estudo foi formado por 48 criancas com o diagndstico de DF, das quais
40 eram portadoras de AF e oito apresentavam hemoglobinopatia SC. O grupo-controle
constituiu-se de 35 criancas sem o diagndstico de DF. Os participantes do grupo-estudo foram
recrutados pelo proprio pesquisador durante as consultas de rotina realizadas no ambulatério
pediatrico de DF do Hospital Universitario da Universidade Federal de Sergipe. Para o
recrutamento das criangas do grupo-controle, foram enviadas cartas-convite aos pais e/ou
responsaveis legais dos alunos das duas creches. Aqueles que se interessavam pela avaliagdo

deveriam comparecer em data previamente marcada.
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4.4 Coleta de Dados

Os pais e/ou responsaveis pelas criancas que se dispuseram a colaborar com o
estudo assinaram um Termo de Consentimento Livre e Esclarecido e, em seguida responderam
as trés questBes relacionadas aos DRS na EDSC. Apos, as criangas foram submetidas a
orofaringoscopia com iluminacdo frontal utilizando-se fotéforo convencional de marca
Missouri® e abaixador de lingua, bem como a video-endoscopia nasal com nasofibroscépio
Machida® de 3,2 mm ENT-30PIII, acoplado a fonte de luz LED portétil da Lumen® e a
microcamera digital Optice Pro-HD 1I® fabricada pela Pillertech Equipamento LTDA, com

registro das imagens para posterior analise.

4.5 Critérios de Inclusdo

Os critérios de inclusdo no grupo-estudo foram: ter diagnéstico de DF confirmado
pela analise quantitativa de hemoglobina, realizada através da eletroforese de hemoglobina ou
da cromatografia liquida de alta performance; ter idade entre dois e seis anos; e estar
clinicamente estavel . Os critérios de inclusdo no grupo-controle foram: ndo ter diagndstico de

DF; e ter idade entre dois e seis anos.

4.6 Critérios de Exclusdo

Os critérios de exclusdo para ambos os grupos foram: possuir malformacdes
cranio-faciais; doencgas debilitantes; trauma cranio-facial recente; cirurgia de adenoidectomia
e/ou tonsilectomia palatina prévia; e apresentar infeccdo durante a avaliagdo ou terapia

sistémica com corticosteroides.

4.7 Variaveis Analisadas
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Foram analisadas nos dois grupos as varidveis género, idade, presenca ou ndo de
HAT e escore na subescala de DRS da EDSC. Nas criangcas com DF analisou-se ainda a
percentagem de HbF, idade da crianca quando do aparecimento dos primeiros sintomas
especificos de DF, historico de transfusdes sanguinea, bem como de internamento hospitalar
decorrente de crise algica, ocorréncia de AVE e de STA. Como sintomas especificos de DF
foram considerados: infarto 6sseo agudo (dactilite, crise &lgica ou necrose 6ssea avascular),
sequestro esplénico agudo, hiperesplenismo, crise aplastica, septicemia ou meningite
pneumocdcicas e AVE. A definicdo considerada de sequestro esplénico agudo foi a de
reducdo aguda da hemoglobina associada a um aumento volumétrico perceptivel do baco
(BAINBRIDGE et al., 1985). As tonsilas palatinas foram classificadas segundo critérios de
Brodsky (1989) em: grau zero: tonsilas palatinas situadas dentro das lojas tonsilares; grau um:
tonsilas situadas além das lojas tonsilares, ocupando menos que 25% do espaco aéreo da
orofaringe; grau dois: tonsilas ocupando mais que 25% e menos que 50% do espago
orofaringeo; grau trés: tonsilas ocupando mais que 50% e menos que 75% do espago
orofaringeo; grau quatro: tonsilas ocupando mais que 75% do espaco orofaringeo. Foram
consideradas obstrutivas as tonsilas palatinas grau trés ou quatro (Figura 1). Em relacdo a
tonsila faringea (adenoide), foram usados dois limiares de oclusdo para que a mesma fosse
considerada obstrutiva: quando havia oclusdo coanal minima de 70% (VALERA et al., 2005)
(Figura 2) e quando havia obstrucdo coanal minima de 50% (BRODSKY, 1989; SALLES et
al., 2009). Foram diagnosticadas com HAT as criancas com adenoide e/ou tonsilas palatinas
obstrutivas (SALLES et al., 2009).

A EDSC, que avalia uma variedade de padrbes de comportamento relacionados ao
sono das criancas apresenta seis subescalas para o diagndstico de: parassonias, dificuldade
para iniciar e manter o sono, DRS, sonoléncia diurna excessiva, hiperidrose e sono nao
restaurador. As seis subescalas somam 26 questdes com pontuacdo que varia de 1 (nunca) até
5 (sempre) (BRUNI et al., 1996). Na presente pesquisa optou-se por trabalhar apenas com a

subescala dos DRS, consequentemente o escore total pode variar entre trés e quinze (Figura 3).



Figura 1-Escala de Brodsky
Fonte: MIRANDA, G. N. (2013)

Figura 2-Tonsila Faringea Obstruindo
aproximadamente 70% das coanas
Fonte: Imagens do Estudo
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Nunca Ocasionalmente Algumas vezes | Quase sempre Sempre
(1 ou 2 vezes por|(l ou 2 vezes|(3 ou 5 vezes|(todos os dias)
mes) por semana) por semana)
13. A crianga nfio respira bem durante o sono D) Q) Q) D) @)
14. A crianga pdra de respirar por alguns instantes| ®( ) Q) Q) @) ®)
durante o sono
15. A crianca ronca @) D) D) @) ®()

Figura 3-Subescala de Distarbios Respiratorios do Sono da Escala de Distarbios
do Sono em Criangas
Fonte: FERREIRA, V. R. (2009)

4.8 Tratamento Estatistico dos Dados

Os dados foram analisados através do pacote estatistico SPSS (Statistical Package

for the Social Sciences) versdao 16, sendo verificada auséncia de distribuicdo normal da

amostra através do teste de Kolmogorov-Smirnov. Foram aplicados os testes de Mann-

Whitney para varidveis continuas, como idade, escore na subescala do sono da EDSC e

percentagem de HbF. Para as demais analises foi utilizado o teste de qui-quadrado. Foram

considerados significativos os valores de p<0,05.

4.9 Aspectos Eticos

O presente trabalho foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do Hospital

Universitario da  Universidade

23646413.6.0000.5546.

Federal

de

Sergipe

sob o

protocolo

CAAE:



5 RESULTADOS

Um total de 48 criangas do ambulatorio pediatrico de DF foram consideradas
elegiveis para o grupo-estudo, sendo 22 meninos e 26 meninas (Tabela 1). Destas, 40 tinham
diagnostico de AF, enquanto oito eram portadoras de hemoglobinopatia SC. O grupo-controle

foi constituido de 35 criangas (27 meninos e oito meninas), ndo havendo diferenca estatistica

entre os dois grupos (p=0,369) (Tabela 1).

Tabela 1- Distribuicéo por género das criancas com e sem diagnostico de doenca

Sem DF

falciforme
Geénero Com DF
N (%)
Masculino 22 45,8
Feminino 26 54,2
TOTAL 48 100

As médias de idade dos grupos de estudo e controle foram, respectivamente, 4,04

anos (desvio-padrdo + 1,458) e 4,25 anos (desvio-padrao

estatisticamente significativa (p=0,5764) (Tabelas 2 e 3).

Tabela 2- Distribuicéo por idade das criangas com diagnéstico de doenca falciforme

Pacientes
Idade (anos)

N (%)

02 11 22,9

03 07 14,6

04 08 16,7
05 13 27,1
06 09 18,7

TOTAL 48 100

Média = 4,04; DP = 1,458; Mediana = 4,0

1,12), sem diferenca
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Tabela 3- Distribuicéo por idade das criancas sem diagndstico de doenca falciforme

Pacientes
Idade (anos)
N (%)

02 02 5,7

03 08 22,9

04 08 22,9

05 13 37,1

06 04 11,4
TOTAL 35 100

Média = 4,25; DP = 1,12; Mediana = 4,0

Como se observa na tabela 4, considerando-se obstrutivas as tonsilas faringeas que
ocupavam no minimo 70% das coanas, 12 criancas do grupo-estudo (25%) e sete criangas do
grupo-controle (20%) apresentaram HAT, ndo havendo diferenca significativa entre as

frequéncias nos dois grupos (p=0,246).

Tabela 4- Frequéncia de hipertrofia adenotonsilar (HAT) em criangas com e sem
diagnostico de doenga falciforme (DF), considerando-se obstrutivas tonsilas faringeas com
no minimo 70% de oclus&o coanal

HAT Com DF Sem DF

N (%) N (%)
Sim 12 25 07 20
Nao 36 75 28 80

TOTAL 48 100 35 100
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Quando foram consideradas obstrutivas as tonsilas faringeas que ocluiam 50% ou
mais das coanas, observou-se que HAT ocorreu em 18 criangas do grupo-estudo (37,5%) e em
13 criangas do grupo-controle (37,1%), também sem diferenca estatisticamente significativa
entre os dois grupos (0,061) (tabela 5).

Tabela 5- Frequéncia de hipertrofia adenotonsilar (HAT) em criangas com e sem
diagndstico de doenca falciforme (DF), considerando-se obstrutivas tonsilas faringeas com
no minimo 50% de ocluséo coanal

HAT Com DF Sem DF
N (%) N (%)
Sim 18 37,5 13 37,1
Néo 30 62,5 22 62,9
TOTAL 48 100 35 100

Analisando-se se havia associacdo entre HAT e idade entre as criancas portadoras
de DF, observou-se que tanto utilizando-se o critério de obstrucdo coanal minima de 70%
quanto o de 50%, ndo houve associacdo estatisticamente significativa entre as duas variaveis.
(p=0,831 e p=0,166 respectivamente) (Tabelas 6 e 7).

Tabela 6- Distribuicdo por idade das criancas com os diagnésticos de doenca
falciforme e hipertrofia adenotonsilar, considerando-se obstrutivas tonsilas faringeas
com no minimo 70% de ocluséo coanal

Pacientes

Idade (anos)

N (%)
02 01 8,3
03 01 8,3
04 03 25
05 04 33,3
06 03 25

TOTAL 12 100
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Tabela 7- Distribuicdo por idade das criancas com os diagndsticos de doenca
falciforme e hipertrofia adenotonsilar, considerando-se obstrutivas tonsilas faringeas
com no minimo 50% de ocluséo coanal

Pacientes

Idade (anos)

02 05 27,8
03 01 5,6
04 03 16,7
05 05 27,8
06 04 22,2
TOTAL 18 100

No grupo-controle foi encontrada associagcdo entre idade e HAT quando se
consideraram obstrutivas as tonsilas faringeas com oclusdo coanal minima de 70% (p=0,043),

mas ndo quando o percentual considerado obstrutivo era de 50% (p=0,241) (Tabelas 8 e 9).

Tabela 8- Distribuicdo por idade das criancas sem o diagnostico de doenca
falciforme e com hipertrofia adenotonsilar, considerando-se obstrutivas tonsilas
faringeas com no minimo 70% de ocluséo coanal

Pacientes

Idade (anos)

03 01 14,3
04 01 14,3
05 04 57,1
06 01 14,3

TOTAL 07 100
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Tabela 9- Distribuicdo por idade das criangas sem o diagnostico de doenca falciforme e
com hipertrofia adenotonsilar, considerando-se obstrutivas tonsilas faringeas com no minimo
50% de ocluséo coanal

Pacientes

Idade (anos)

02 01 7,7
03 04 30,8
04 03 23,1
05 04 30,8
06 01 7,7
TOTAL 13 100

O escore da subescala de DRS da EDSC variou de trés a 11 em ambos 0s grupos.
No grupo-estudo, a média foi 4,79 (DP + 2,50), sendo 4,19 (DP * 1,72) entre as crian¢as sem
HAT e 6,5 (DP + 3,40) entre as criangas com HAT, quando consideradas obstrutivas as
tonsilas faringeas ocluindo as coanas a partir de 70%. Ja quando se utilizava o critério de 50%
de obstrucédo, a média foi de 4,3 (DP * 1,77) entre as criangas sem HAT e de 5,11 (DP + 3,16)
entre as criancas com HAT. Independentemente do critério de obstrucdo adotado, houve
significancia estatistica para a associacdo entre as duas varidveis (p=0,0025 e p=0,008,

respectivamente) (Tabelas 10 e 11).
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Tabela 10- Distribuicdo quanto ao escore da subescala de disturbios respiratdrios do
sono (DRS) da Escala de Distarbios do Sono em Criangas (EDSC) das criangas com o
diagndstico de doenca falciforme e com e sem hipertrofia adenotonsilar (HAT),
considerando-se obstrutivas tonsilas faringeas com no minimo 70% de ocluséo coanal

Escore na subescala
DRS da EDSC

NAO

SIM

TOTAL

03 23 (63,9%) 5 (47,1%) 28 (58,3%)
04 1 (2,80%) 0 1 (2,10%)
05 2 (5,60%) 1 (8,30%) 3 (6,30%)
06 1 (2,80%) 0 1 (2,10%)
07 9 (25,0%) 1 (8,30%) 10 (20,8%)
08 0 1 (8,30%) 1 (2,10%)
09 0 0 0
10 0 1 (8,30%) 1 (2,10%)
11 0 3 (25,0%) 3 (6,30%)

TOTAL 36 (100%) 12 (100%) 48 (100%)

Tabela 11- Distribuicdo quanto ao escore da subescala de distarbios respiratorios do
sono (DRS) da Escala de Disturbios do Sono em Criancas (EDSC) das crian¢as com

o diagndstico de doenca falciforme e com e sem hipertrofia adenotonsilar (HAT),

considerando-se obstrutivas tonsilas faringeas com no minimo 50% de oclusao coanal

Escore na subescala
DRS da EDSC

NAO

TOTAL

03 19 (63,3%) 9 (50,0%) 28 (58,3%)
04 0 1 (5,60%) 1 (2,10%)
05 2 (6,70%) 1 (5,60%) 3 (6,30%)
06 1 (3,30%) 0 1 (2,10%)
07 8 (26,7%) 2 (11,1%) 10 (20,8%)
08 0 1 (5,60%) 1 (2,10%)
09 0 0 0
10 0 1 (5,60%) 1 (2,10%)
11 0 3 (16,7%) 3 (6,30%)
TOTAL 30 (100%) 18 (100%) 48 (100%)
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No grupo-controle, o escore médio foi 5,23 (DP + 2,81), sendo 4,44 (DP * 2,2)
entre as criancas sem HAT e 7,87 (DP + 2,89) entre as criancas com HAT quando se
consideravam obstrutivas as tonsilas faringeas ocluindo as coanas em no minimo 70%. Ja
quando se utilizava o critério de 50% de obstrucéo, a média foi de 4,45 (DP + 2,03) entre as
criangas sem HAT e de 6,53 (DP £ 3,32) entre as criangas com HAT. Houve significancia
estatistica utilizando-se qualquer dos critérios de obstrucdo (p=0,0026 e p=0,0018,

respectivamente) (Tabelas 12 e 13).

Tabela 12- Distribuicdo quanto ao escore da subescala de disturbios respiratérios do
sono (DRS) da Escala de Disturbios do Sono em Criancas (EDSC) das criancas sem
o diagndstico de doenca falciforme e com e sem hipertrofia adenotonsilar (HAT),
considerando-se obstrutivas tonsilas faringeas com no minimo 70% de oclusédo coanal

Escore na subescala
DRS da EDSC NAO TOTAL

03 15 (53,6%) 0 15 (42,9%)
04 4 (14,3%) 1 (14,3%) 5 (14,3%)
05 3 (10,7%) 1 (14,3%) 4 (11,4%)
06 2 (7,14%) 0 2 (5,70%)
07 1 (3,57%) 0 1 (2,86%)
08 1 (3,57%) 1 (14,3%) 2 (5,71%)
09 0 0 0

10 1 (3,57%) 2 (28,6%) 3 (8,57%)
11 1 (357%) 2 (28,6%) 3 (8,57%)

TOTAL 28 (100%) 7 (100%) 35 (100%)
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Tabela 13- Distribuicdo quanto ao escore da subescala de distarbios respiratdrios do
sono (DRS) da Escala de Distarbios do Sono em Criancas (EDSC) das criancas sem o
diagndstico de doenca falciforme e com e sem hipertrofia adenotonsilar (HAT),
considerando-se obstrutivas tonsilas faringeas com no minimo 50% de oclusé&o coanal

Escore na subescala

DRS da EDSC NAO SIM TOTAL

3 11 (50,0%) 4 (30,8%) 15 (42,9%)
4 3 (13,6%) 2 (15,4%) 5 (14,3%)
5 3 (13,6%) 1 (7,70%) 4 (11,4%)
6 2 (9,10%) 0 2 (5,70%)
7 1 (4,50%) 0 1 (2,90%)
8 1 (4,50%) 1 (7,70%) 2 (5,70%)
9 0 0 0
10 0 3 (23,1%) 3 (8,60%)
11 1 (4,50%) 2 (15,4%) 3 (8,60%)

TOTAL 28 (100%) 7 (100%) 35 (100%)

Em relacdo a complicagdes e caracteristicas clinicas da DF, observou-se que houve
associacdo entre HAT e uma maior porcentagem de HbF, independentemente de se
considerarem obstrutivas as tonsilas faringeas que ocluissem 70% ou 50% das coanas.
Entretanto, vale ressaltar que somente 34 criangas possuiam esta informagdo no prontuério.
Destas, nove apresentavam HAT considerando-se 70% como obstru¢do minima causada pela
tonsila faringea, ao passo que este namero subia para 12 quando o critério de 50% de
obstrucéo era adotado. Quanto a idade da crianga quando se iniciaram os sintomas especificos
de DF, historico de transfusdes sanguineas e internagdes hospitalares decorrentes de crises
algicas, nao houve diferenca estatisticamente significativa entre as criangcas com ou sem HAT
por nenhum dos critérios de obstrucdo adenoideana. No tocante & ocorréncia de AVE, o
mesmo estava presente no histérico de apenas uma crianga, portadora de HAT pelos dois

critérios de oclusdo coanal. Duas criangas com HAT, também independentemente do critério
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de obstrucdo adotado, haviam apresentado STA, sendo que uma delas foi a mesma crianca
com histdrico de AVE (Tabelas 14 e 15).

Tabela 14- Caracteristicas e complicac@es clinicas da doenca falciforme em criancgas
com e sem hipertrofia adenotonsilar, considerando-se obstrutivas tonsilas faringeas com
no minimo 70% de oclusao coanal

Caracteristicas e complicagdes

clinicas da doenca falciforme NAO SIM Valor de p
RIS el el () 13,95(+7,79)  20,3(+13,05) <0,001
Média de idade quando do inicio

dos sintomas (anos) 1,77(x1,65) 2,17(x1,72) 0,614

Historico de transfusdo sanguinea
(numero de criancas) 28 (77,7%) 10 (83,3%) 0,682
Historico de internacdes
decorrentes de crises algicas

(numero de criancas) 32 (88,8%) 11 (91,6%) 0,785

Historico de acidentes vasculares

encefalicos 0 1 (8,33%) -

Historico de Sindrome toracica
aguda 0 2 (16,7%) -
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Tabela 15- Caracteristicas e complicaces clinicas da doenca falciforme em criancas
com e sem hipertrofia adenotonsilar, considerando-se obstrutivas tonsilas faringeas com
no minimo 50% de ocluséo coanal

Caracteristicas e complicagdes

clinicas da doenca falciforme NAO SIM Valor de p
Al el e A () 14,51(+8,29)  20,17(x11,7) <0,001
Média de idade quando do inicio

dos sintomas (anos) 1,96 (x1,73) 1,72(x1,59) 0,833
Histdrico de transfusdo sanguinea
(numero de criangas) 23 (76,7%) 14 (77,7%) 0,308

Historico de internacoes
decorrentes de crises algicas

(numero de criancas) 24 (80,0%) 17 (94,4%) 0,494
Historico de acidentes vasculares
encefalicos 0 1 (5,55%) -

Historico de Sindrome toracica
aguda 0 2 (11,1%) -
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6 DISCUSSAO

Os resultados demostraram que os grupos foram comparaveis, visto que ambos
apresentaram distribuicdo de géneros e idades estatisticamente semelhantes. E ainda que haja
uma proporcdo sensivelmente maior de meninos no grupo-controle, isto provavelmente nio
interferiria na frequéncia de HAT, pois como ja demonstrado em diversos estudos, a mesma
apresenta prevaléncia semelhante entre os géneros (FINCH et al., 2013; GUILLEMINAULT
et al., 2007; KINDERMANN; ROITHMANN; LUBIANCA, 2008; PAC et al., 2005;
YASEEN; KHAMMAS; ANBAKY, 2012), embora uma pesquisa tenha encontrado uma
frequéncia levemente maior de HAT em meninas pré-escolares (TAGAYA et al., 2012).
Também em relacdo a DF, observou-se uma distribui¢cdo equanime entre 0s géneros, 0 que
estd compativel com trabalhos da literatura médica nacional (FELIX; SOUZA; RIBEIRO,
2010) e internacional (PLATT et al., 1994).

A faixa etéria mais acometida pela HAT vai de dois a seis anos, sendo que apos
esta idade inicia-se um processo de involucdo dos tecidos linfoides da faringe (PAC et al.,
2005; TAGAYA et al., 2012; VALERA et al., 2005; YASEEN; KHAMMAS; ANBAKY,
2012; GUILLEMINAULT et al., 2007; PATINO; SADHASIVAN; MAHMOUD, 2013). Por
esta razdo optou-se por estudar criangas com idades situadas nesta faixa. Yaseen; Khammas;
Anbaky (2012) encontraram um pico de prevaléncia entre trés e cinco anos. No presente
estudo, somente quando se considerou o limiar obstrutivo da tonsila faringea em 70%,
encontrou-se uma frequéncia significativamente maior nas criangas de cinco anos de idade no

grupo-controle.

Quanto a frequéncia de HAT, os dois grupos também demonstraram semelhanca.
Na literatura consultada, a prevaléncia de HAT variou de 11% a 37,6% (ABREU et al., 2002;
KARA et al., 2002; ZILIOTTO et al., 2006), havendo concordancia com a atual pesquisa.
Outros trabalhos estimaram a prevaléncia de DRS, cuja principal causa em criancas € a HAT
(OLIVEIRA et al., 2012; POTSIC, 1992; SALLES; RAMOS; MATQOS, 2010; TAGAYA et
al., 2012; ZUCCONI et al., 1993), e que se caracterizam pela ocorréncia de ronco como sinal
isolado (ronco primario) ou associado ao aumento da resisténcia das VAS, com hipoventilacéo
obstrutiva e até o seu colapso completo, levando a SAOS (ANUNTASEREE; KUASIRIKUL;
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SUNTORNLOHANAKUL, 2005; AUBERTIN et al., 2013; ORJI; EZEANOLUE, 2012,
SALLES; RAMOS; MATOS, 2010). Enquanto o ronco primario afeta de 9% a 29% das
criancas, 0s DRS com presenca de hipoventilacdo e apneias ocorrem em 1% a 5% delas
(ANUNTASEREE; KUASIRIKUL; SUNTORNLOHANAKUL, 2005; GISLASON;
BENEDIKTSDOTTIR, 1995; PITEO et al., 2011; SALLES; RAMOS; MATOS, 2010;
SOHN; ROSENFELD, 2003). Dentre outras causas de DRS, destacam-se a obesidade,
malformacdes cranio-faciais, doenca neurologicas e doenca do refluxo (AUBERTIN, 2013;
MIRANDA, 2013; SALLES; BISPO; TRINDADE-RAMOQOS, 2014). Uma limitacdo do estudo
foi a ndo avaliacdo do indice de massa corpdrea, de medidas cranio-faciais e da escala de
Mallampatti, que se baseia no grau de proporcdo entre a lingua e a faringe e que é
rotineiramente utilizada em medicina do sono. Entretanto, como o foco do estudo foi a
associacdo entre HAT e DF e considerando-se a dificuldade de um exame detalhado em
criangas desta faixa etéria, observamos apenas o grau de obstrucdo causado pelas tonsilas
palatinas e faringea. E possivel que o uso de corticosteroides topicos e sistémicos possam
afetar transitoriamente o grau de obstrucdo nasal e mesmo as dimensdes tonsilares (CHO et
al., 2014; DEMAIN; GOETZ, 1995), embora esta hipotese tenha sido refutada por alguns
autores (AL-GHAMDI et al., 1997). Seguindo a metodologia de outros trabalhos (SALLES et
al., 2009; SALLES; BISPO; TRINDADE-RAMOS, 2014), optou-se por adotar como critério
de exclusdo apenas 0 uso de corticosteroides sistémicos durante o periodo da avaliacdo
otorrinolaringoldgica, uma vez que houve grande dificuldade em obter dos pais e/ou
responsaveis informacdes confidveis acerca do uso recente de medicacdes. Além disso, a
literatura € escassa em relacdo ao prazo dos efeitos dos diversos corticosteroides sobre as
tonsilas palatinas e faringea.

Embora alguns autores relatem uma maior prevaléncia de HAT entre criancas com
DF (MADDERN et al., 1989; SALLES et al., 2009; SAMUELS et al., 1992; STRAUSS et al.,
2012), a analise dos resultados do presente estudo nédo detectou diferenca significativa entre as
criancas com DF e aquelas do grupo-controle. Vale considerar que as criangas com DF foram
recrutadas no momento da consulta peditrica, ja estando acompanhadas pelos pais no servico
de satde e que ndo houve qualquer recusa em participar da pesquisa, enquanto as criangas do
grupo-controle o foram através de carta-convite, na qual se explicava o que é HAT, quais 0s

seus sintomas, suas repercussdes e qual o método que utilizariamos para o seu diagndstico.
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Desta maneira, é possivel que tenhamos criado um viés de selegdo, uma vez que os pais das
criangas com sintomas de DRS podem ter apresentado maior interesse na avaliacdo e terem
sido mais permissivos quanto ao exame fisico e a video-endoscopia nasal. Porém, haja vista a
grande aceitacdo dos pais, possivelmente decorrente do dificil acesso a avaliagdo
especializada, bem como o fato de termos encontrado uma frequéncia de HAT dentro do
esperado segundo dados da literatura (ABREU et al., 2008; KARA et al., 2002; ZILIOTTO et
al., 2006), acreditamos que esta ndo foi uma limitacdo importante do nosso estudo. O que se
observou de fato foi uma clara divergéncia em relacdo a frequéncia de HAT em criangcas com
DF comparada a de trabalhos prévios. Samuels et al. (1992) demonstraram hipertrofia das
tonsilas palatinas em 55% de 53 pacientes com DF cuja idade variava de 1,9 a 16,5 anos,
embora a escala de mensuracdo das tonsilas ndo tenha sido a mesma adotada na nossa
pesquisa. Salles et al. (2009) encontraram uma frequéncia de HAT de 55,3% em pacientes
com DF e com idade entre dois e 19 anos ao utilizar a escala de Brodsky e considerar
hipertroficas as tonsilas palatinas graus trés e quatro e adenoides obstrutivas aquelas que
ocluissem as coanas a partir de 50%. No atual trabalho, quando considerada esta percentagem
de obstrucdo pela tonsila faringea, a frequéncia de HAT em criancas com diagnéstico de DF
foi de 37,5%, caindo para 25% quando consideradas obstrutivas apenas as tonsilas faringeas
que causassem 70% de oclusdo coanal. Embora esteja consagrado na literatura médica o
critério de oclusdo coanal minima de 50% (D"AVILA et al., 1994, BRODSKY et al., 1989,
SALLES et al., 2009), no presente trabalho optou-se por adotar primariamente 70% como
obstrucdo adenoideana minima, pois apesar de diversos trabalhos apontarem uma fraca
correlacdo entre as dimensdes das tonsilas palatinas e faringeas e a gravidade dos DRS
(CHURCH, 2012; TAGAYA et al., 2012; TAN; GOZAL; KHEIRANDISH-GOZAL, 2013;
VALERA et al., 2005), ha autores que sugerem gue somente a partir de 70% de obstrucdo do
espaco coanal os sintomas de obstrucdo das VAS tornam-se relevantes (VALERA et al.,
2005). Quanto a existéncia de estudos que demonstram que criangas com DF e vegetacdes
adenoides mesmo com obstrucdo abaixo de 70% apresentam um indice de apneia-hipopneia
mais elevado do que criangas sem DF (SALLES, 2009; SALLES; RAMOS; MATOS, 2010;
STRAUSS et al., 2012), é possivel que isto ocorra por outros motivos relacionados a DF, uma
vez que a SAOS possui etiologia multifatorial (AUBERTIN, 2013; MIRANDA, 2013;
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SALLES; BISPO; TRINDADE-RAMOS, 2014; TAN; GOZAL; KHEIRANDISH-GOZAL,
2013).

Um estudo utilizando RM para comparar as dimensfes dos 6rgdos linfaticos da
cabeca e do pesco¢co em pacientes com e sem DF observou que todos eles, incluindo tonsilas
palatinas e faringea eram significativamente aumentados nos pacientes com DF (STRAUSS et
al., 2012). Diferente do referido trabalho, a presente pesquisa visou a observar associacdo
entre DF e HAT obstrutiva e ndao simplesmente o aumento relativo dos tecidos linfoides em
pacientes com DF.

Diante da falta de associacdo entre estas condi¢Ges clinicas no presente estudo,
convém ndo se esquecer da possivel existéncia de DF em criangas sem HAT, uma vez que 0s
sintomas especificos desta hemoglobinopatia podem surgir apenas ap0s oito anos de idade
(BAINBRIDGE et al.,, 1985). Isto se torna fundamental principalmente em criancas que
venham a necessitar de alguma intervencdo cirdrgica, reforcando a necessidade de exames
hematol6gicos pré-operatérios.

No presente trabalho, inicialmente tentou-se trabalhar com a ESDC em sua
plenitude, entretanto houve uma enorme dificuldade dos pais e/ou responsaveis para
compreender e responder adequadamente as questdes, provavelmente decorrente do baixo
grau de educacdo formal. Além disso, a amostra dificilmente seria suficiente para gerar
resultados fidedignos na avaliacdo de alguns distarbios do sono. Como a prioridade do estudo
foi avaliar a HAT em criangas com DF e controles, resolveu-se utilizar apenas as questfes
relacionadas aos DRS (13 a 15), podendo o escore total variar de trés a 15 pontos.

Analisando-se a pontuacdo na EDSC, como era de se esperar, encontramos um
escore mais elevado nas criangas com HAT em ambos 0s grupos, independentemente de
utilizar-se o critério de oclusdo coanal de 50% ou de 70%. Até o momento ndo ha trabalhos na
literatura que comparem o escore de DRS da EDSC de pré-escolares com ou sem HAT.
Somente dois estudos trabalharam com a EDSC em pré-escolares. No primeiro, que contou
com uma amostra de 904 criancas de trés a seis anos, a pontuacdo media foi de 4,4 (DP * 1,6)
(SIMOLA et al., 2010). O segundo envolveu 601 criancas da mesma faixa etaria e apresentou
pontuacdo variando de 3 a 14, com média de 4,79 (DP £ 1,91) (ROMEO, 2013), resultados
muito proximos aos do nosso trabalho. Na pesquisa original de Bruni et al (1996), com
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pacientes de seis a 16 anos, a pontuacdo média foi 3,77 (DP + 1,45), provavelmente refletindo
a prevaléncia mais baixa de HAT nesta faixa etéria.

Em relacéo as caracteristicas e complicacGes clinicas da DF, ndo se evidenciou na
presente pesquisa associacdo entre HAT e a idade média quando do inicio dos sintomas da
hemoglobinopatia, nem com histdrico de transfusdes sanguineas ou internamento hospitalar
para tratamento de crises &lgicas, resultados compativeis com os estudos de Brooks et al.
(1996) e de Finch et al. (2013). Por outro lado, observou-se significancia estatistica entre HAT
e maior porcentagem de HbF, embora a limitagdo da casuistica ainda ndo permita uma
conclusdo sobre esta possivel associacdo. Até o momento ndo ha estudos na literatura que

abordem este tema, podendo 0 mesmo tornar-se brevemente nova linha de pesquisa.
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7 CONCLUSOES

A HAT néo esteve associada a DF em criancas pré-escolares na amostra estudada.

A idade de cinco anos foi a mais acometida por HAT em criangas sem o diagndstico de
DF, quando consideradas obstrutivas tonsilas faringeas ocluindo no minimo 70% das
coanas.

A subescala de DRS da EDSC apresentou-se como um instrumento Util para a suspeita
diagnostica de HAT em criangas com ou sem DF.

Dentre as caracteristicas e complicacBes clinicas da DF, apenas uma maior

porcentagem de HbF associou-se a HAT no presente estudo.
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TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Vocé, como responsavel legal pela crianca, estd sendo convidado(a) para participar, como voluntario(a),
em uma pesquisa. Apos ser esclarecido(a) sobre as informacdes a seguir, no caso de aceitar fazer parte do estudo,
assine ao final deste documento, que esta em duas vias. Uma delas é sua e a outra é do pesquisador responsavel.
Em caso de recusa vocé ndo serd penalizado(a) de forma alguma.

INFORMAGCOES SOBRE A PESQUISA:

Titulo: Hipertrofia Adenotonsilar e Qualidade do Sono em Criangas com Anemia Faliciforme

Pesquisador Responsavel : Carlos Rodolfo Tavares de Gois
Telefone para contato (inclusive ligacdes a cobrar):(79) 8802-1380

¢ A pesquisa ira analisar as condi¢cdes sanguineas e de oxigenagédo das criancas do ambulatério de
anemia falciforme do Hospital Universitario da UFS, observar a qualidade do sono das mesmas e
avaliar a existéncia de aumento das amigdalas e adenoides.

¢ Nao ha qualquer agressdo ou risco a salde da crianga, pois a avaliacdo € composta pelos
exames ja realizados de rotina no acompanhamento das mesmas a exce¢do do questionario
sobre o0 sono da crianga (respondido pelo responsavel), pelo exame da boca com abaixador de
lingua e pela videonasolaringoscopia, que € um exame seguro e indolor. As despesas com 0
exame serdo todas de responsabilidade do pesquisador.

¢ Além de poder contribuir com a ciéncia médica no sentido de conhecer melhor a associa¢do da
anemia falciforme com o aumento das amigdalas e adenoide e com a qualidade do sono, o(a)
responséavel legal pela crianga estara garantindo a possibilidade de um diagnéstico precoce. Com
isso, a criangca podera ser acompanhada e/ou tratada da maneira adequada, o que resultard num
resultado mais favoravel.

+ Havera sigilo absoluto em relagcdo a identidade das criancas e dos seus responsaveis legais,
sendo possivel a revogacao do consentimento por parte do responsavel a qualquer tempo.

CARLOS RODOLFO TAVARES DE GOIS

¢ CONSENTIMENTO DA PARTICIPACAO DA PESSOA COMO SUJEITO

Eu, , RG , abaixo
assinado(a), concordo em permitir a participacdo da crianca sob a minha responsabilidade legal no
estudo Hipertrofia Adenotonsilar e Qualidade do Sono em Criangas com Anemia Falciforme. Fui
devidamente informado(a) e esclarecido(a) pelo pesquisador Carlos Rodolfo Tavares de Géis sobre a
pesquisa, os procedimentos nela envolvidos, assim como 0s possiveis riscos e beneficios decorrentes
da respectiva participacdo. Foi-me garantido que posso retirar meu consentimento a qualquer
momento, sem que isto leve a qualquer penalidade.

Aracaju / /

Assinatura do(a) responsavel pela crianc¢a:
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TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Vocé, como responsavel legal pela crianca, esta sendo convidado(a) para participar, como voluntario(a),
em uma pesquisa. Apos ser esclarecido(a) sobre as informacdes a seguir, no caso de aceitar fazer parte do estudo,
assine ao final deste documento, que estad em duas vias. Uma delas é sua e a outra é do pesquisador responsavel.
Em caso de recusa vocé ndo sera penalizado(a) de forma alguma.

INFORMAGOES SOBRE A PESQUISA:

Titulo: Hipertrofia Adenotonsilar e Qualidade do Sono em Criangas com Anemia Faliciforme

Pesquisador Responsavel : Carlos Rodolfo Tavares de Goéis
Telefone para contato (inclusive ligacdes a cobrar):(79) 8802-1380

¢ Emboraacrianca sob a suaresponsabilidade NAO apresente anemia falciforme, o Sr(a) esta
sendo convidado(a) a colaborar com a pesquisa respondendo o questionario sobre a qualidade do
sono da crianca e permitindo que a mesma seja submetida ao exame da boca com abaixador de
lingua e ao exame de videonasolaringoscopia. Estes exames permitem avaliar um possivel
aumento das amigdalas e adenoides, que pode ocorrer em qualquer crianga.

¢ A pesquisa ira analisar as condi¢cdes sanguineas e de oxigenag¢édo das criancas do ambulatério de
anemia falciforme do Hospital Universitario da UFS, observar a qualidade do sono das mesmas e
avaliar a existéncia de aumento das amigdalas e adenoides.

+ Nao ha qualquer agressao ou risco a saude da crianca, pois a avaliagdo € composta apenas pelo
questionario sobre o sono da crianca (respondido pelo responsavel), pelo exame da boca e pela
videonasolaringoscopia, que é um exame seguro e indolor. As despesas com o exame seréo
todas de responsabilidade do pesquisador.

¢ Além de poder contribuir com a ciéncia médica, o(a) responsavel legal pela crianca estara
garantindo a possibilidade de um diagnéstico precoce do aumento de amigdalas e adenoides.
Com isso, a crianga podera ser acompanhada e/ou tratada da maneira adequada, o que resultara
num resultado mais favoravel.

+ Havera sigilo absoluto em relagdo a identidade das criancas e dos seus responséaveis legais,
sendo possivel a revogacao do consentimento por parte do responsavel a qualquer tempo.

CARLOS RODOLFO TAVARES DE GOIS

¢ CONSENTIMENTO DA PARTICIPA(;AO DA PESSOA COMO SUJEITO

Eu, , RG , abaixo
assinado(a), concordo em permitir a participacdo da crianca sob a minha responsabilidade legal no
estudo Hipertrofia Adenotonsilar e Qualidade do Sono em Criangcas com Anemia Falciforme. Fui
devidamente informado(a) e esclarecido(a) pelo pesquisador Carlos Rodolfo Tavares de Gaéis sobre a
pesquisa, os procedimentos nela envolvidos, assim como os possiveis riscos e beneficios decorrentes
da respectiva participacdo. Foi-me garantido que posso retirar meu consentimento a qualquer
momento, sem que isto leve a qualquer penalidade.

Aracaju / /

Assinatura do(a) responsavel pela crianga:
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Aracaju, .. de ....... de 2015

Senhores pais de alunos,

Sabe-se de longa data que criancas de 02 a 06 anos de idade sofrem frequentemente do
aumento de adenoide, o que leva a diversos transtornos como respiracdo bucal, ma oxigenacéo
cerebral, deficiéncia auditiva e dificuldade no aprendizado.

Ciente desta problematica, estou visitando algumas escolas infantis pablicas e privadas para
realizacdo do diagndstico precoce quando o problema existir. A avalia¢do é constituida de um
breve questionario, exame fisico e nasofibroscopia, o que leva a 100% de certeza diagnostica,
sem riscos para o paciente.

Na manha do proximo dia .........c.ccceevvevveiieennenn, , as avaliacOes serdo realizadas nesta escola e
0s pais porventura interessados deverdo comparecer com a(s) sua(s) crianca(s) para realizacao
da avaliacdo.

Atenciosamente,

Dr Carlos Rodolfo Tavares de Gois

Otorrinolaringologista do HU-UFS
CRM 2381
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ESCALA DE DISTURBIOS DE SONO EM CRIANGAS

Nome da crianga: Idade: Data: /__/

Instrucdes: Este questiondrio permitira compreender melhor o ritmo sono-vigilia de sua crianga e avaliar se existem problemas relativos a
isto. Procure responder todas as perguntas. Ao responder considere cada pergunta em relagdo aos Gltimos 6 meses de vida da crianga.
Preencha ou faga um “X” na alternativa (resposta) mais adequada. Para responder as questdes abaixo, sobre sua crianca, leve em conta a
seguinte escala:

1. Quantas horas a crianga dorme durante | @ 9-11horas @ 8-9 horas ® 7-8 horas | @5-7 horas ® Menos de 5 horas
a noite

2. Quanto tempo a crianga demora para | ® Menos de 15 min | @ 15-30 min ® 30-45 min | ® 45-60 min | ® Mais de 60 min
adormecer

Nunca | Ocasionalmente | Algumas vezes | Quase sempre Sempre
(1 ou 2 vezes por|(1 ou 2 vezes|(3 ou 5 vezes (todos 0s
més) por semana) por semana) | dias)
3. A crianga ndo quer ir para a cama para dormir @) () 3() ®() ®()
4. A crianga tem dificuldade para adormecer () @() () ®() ®()
5. Antes de adormecer a crianga esta agitada, nervosa ou| @ () @() () @ () O()
sente medo.
6. A crianga apresenta “movimentos bruscos”, repuxdes | @ () @() () @() O®()
ou tremores ao adormecer.
7. Durante a noite a crianga faz movimentos ritmicos com | @ () @() ®() ®() ®()
a cabeca e corpo
8. A crianga diz que estd vendo “coisas estranhas” um| @ () @() () ®() ®()
pouco antes de adormecer
9. A crianga transpira muito ao adormecer D() @() () @ () ®()
10. A crianga acorda mais de duas vezes durante a noite () @() () ®() ®()
11. A crianga acorda durante a noite e tem dificuldade em | @ () @() () ®() O()
adormecer novamente
~12. A crianga mexe-se continuamente durante o sono. () @() ®() ®() ®0)
" 13. A crianga ndo respira bem durante 0 sono () @() Q() @ () ®()
14. A crianga para de respirar por alguns instantes| @ () @() () ®() O()
durante o0 sono
15. A crianga ronca () @() 9 () ® () ® ()
16. A crianga transpira muito durante a noite @ () @() Q() ®() ®()
17. A crianga levanta-se e senta-se na cama ou anda| @ () @() () ®() ®()
enquanto dorme
18. A crianga fala durante o sono () @() 9 () ® () ®()
19. A crianga range os dentes durante o sono () @() ®() @ () ()
20. Durante o sono a crianga grita angustiada, sem| @ () @() () ®() O®()
conseguir acordar.
21. A crianga tem pesadelos que ndo lembra no dia| @ () @() () ®() O()
seguinte
22. A crianga tem dificuldade em acordar pela manhé D() @() Q) @() ®()
23. Acorda cansada, pela manha () @() ®() @ () O()
24. Ao acordar a crianga nio consegue movimentar-se ou | © () @() () ®() ®()
fica como se estivesse paralisada por uns minutos.
25. A crianga sente-se sonolenta durante o dia () () () @ () ® ()
26. Durante o dia a crianca adormece em situagdes| @ () @() () @ () O()
inesperadas sem avisar.
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