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Resumo  Kernicterus é uma afec¢do decorrente de lesdo neuroldgica por deposicgédo de bilirrubina indireta nos nicleos
da base que apresenta quatro periodos clinicos. O segundo periodo caracteriza-se por hipertonia dos musc
los extensores e opistotono. As sequelas mais comuns sdo atetose, distonia, sinais cerebelares ou labirint
cos, surdez, paresia do olhar conjugado para cima e alteracdes intelectuais. A prevencdo dessa doenca
possivel a partir da triagem dos fatores de risco para hiperbilirrubinemia. O presente relato tem como objetivo
descrever a evolugao clinico-laboratorial de um recém-nascido do sexo feminino em fase 2 de kernicterus.

Palavras-chave  Kernicterus; Hiperbilirrubinemia; Nucleos da Base.

Abstract  Kernicterus is a neurological disease caused by deposition of unconjugated bilirubin in the basal ganglia that
presents four clinical periods. The second one is characterized by hypertonia of extensor muscles and opis-
thotonus. The most common sequelae are athetosis, dystonia, cerebelar or labyrinthine signals, deafness
upward conjugate sight palsy and intelligence disturbances. The prevention of this disease is possible
starting by investigation of the risk factors in relation to hyperbilirubinemia. This case reports the clinical and
laboratorial evolution of a female newborn in the second period of kernicterus.
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Introducao la decorrente da incompatibilidade materno-fetal quanto ao anti-
Kernicterus (termo alemao que significa “ictericia nuclear”) geno D do sistema Rh, ou recém-nascidos com sangue A ou B
uma sindrome lesional do tecido nervoso causada por aumeatgandes tipo sangiinec’O
da bilirrubina indireta. A doenga é uma complicacao rara de hiMaisel$ afirma que o kernicterus ainda ocorre hoje em dia,
perbilirrubinemia em neonatos resultante de uma deposicao @pesar do conhecimento da terapéutica da hiperbilirrubinemia
ferencial da bilirrubina indireta nos globos pélidos, nicleos subelos seguintes motivos: aumento do nimero de criangas ama-
talamicos lateral e medial, hipocampo, putame, talamo e nicleesntadas ao peito (o0 aleitamento materno, principalmente se
dos nervos cranianos (especialmente lll, IV e VI parigicle- associado a ingestao insuficiente pela crianga, pode favorecer o
os cerebelares e da medula oblonga também podem ser atiagimento sérico dos niveis de bilirrubina), o fato de recém-nasci-
dos, assim como as substancias branca e cinzenta dos hemikfé-prematuros (mas proximos do termo) serem cuidados em
rios cerebrais bercérios de bebés normais, curtas permanéncias hospitalares e
A incidéncia exata da doenca é desconhecida. Em estudgmatica de se esquematizar a primeira visita de puericultura uma
prévios feitos nos Estados Unidos entre 1984 e 1998, regisaaduas semanas apos a alta hospitalar.
ram-se 80 casos da doenca. A maioria deles (cerca de 60%) oc@-doenca possui 4 diferentes perioéos
reu em nascidos a termo. Os niveis de bilirrubina, nestes casds, 1° periodo (com poucos dias de vida): os sintomas ainda
variaram de 25 a 50 mg/dl, sendo 67% desses pacientes do s&wwbastante inespecificos como hipotonia e diminuigao do es-
masculino, 54% da raca branca e 95% eram amamentadosauo de alerta e da alimentacéo.
peitc’. Trata-se de uma doencga cuja descoberta esteve assocta- 2° periodo: as criangas que evoluem para esse periodo
da a doenca hemolitica pelo fator Rh, porém menos de um quadstumam ter um pior prognostico e freqlientemente desenvol-
dos recém-nascidos com esta afeccdo apresentam hémohsan deficiéncias neuroldgicas permanentes. Tem-se hipertonia
Quando relacionada a tipagem sangiiinea, a mais comum é ados-musculos extensores e opistotono.
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*  3°periodo (criancas com mais de uma semana): caractgéral, hidratada, corada, ictericia rubinica (4+/4+) zona lll; disp-
zado por uma diminuicdo, ou até desaparecimento, da hipenéia leve, hipoatividade néo reativa (exceto pelo reflexo de suc-
nia. Hipotonia é o sinal mais caracteristico. ¢do), posicao de descerebracdo e espasticidade que cedia &

*  4°periodo ou de encefalopatia bilirrubinica cronica: inimovimentacdo passiva (Figura 1). Apresentava contracdes pa-
cia-se a partir do segundo ou terceiro més, em alguns casogoxisticas e simultdneas de membros superiores (abducao dos
mais tardiamente, em outros. membros superiores “em bloco”) e de membros inferiores (fle-

x&o das coxas com 0s membros inferiores “em bloco”). Aparelho

Existem fatores que aumentam o risco para o desenvolvimeireulatério: ritmo cardiaco regular em dois tempos, taquicardia
to de kernicterus. Dentre eles podem-se mencionar doencas(R€& =180 bpm), sopro sistolico (1+/4+) holossistélico. Aparelho
moliticas (deficiéncia da enzima glicose-6-fosfato-desidrogenaspiratério: Murmdrio vesicular presente bilateralmente, FR =
se, incompatibilidade dos sistemas ABO ou Rh), desordensI®irpm (incursdes respiratérias/minuto) e auséncia de ruidos
metabolismo hepatico da bilirrubina, hipotermia (temperatuealventicios. Gasometria arterial com saturacéo de T8%.
axilar<36° C por 3 a 4 horas), acidose (pH<7,45 por mais déBdome: globoso, flacido, sem visceromegalias. Membros: au-
horas), asfixia (apgar de 5 minutos<3), hipoxemia¢B@nmHg  séncia de edema, pulsos presentes. Bilirrubina total: 37,3; direta:
por 2 horas), hipoalbuminemia (albumina<2,5mg%), process®g8; indireta: 29; hematdcrito 38%; hemoglobina 12,7 g/dL; leu-
infecciosos (septicemia ou meningite) e hipoglicénim crian-  cocitos 17.500/mfnblastos 3%; segmentados 34%; eosinofilos
¢as nascidas a termo, 0s sintomas neuroldgicos costumam 4pa- Linfocitos 48%; mondcitos 12%; plaquetas 326.00Gdmm
recer 2 a 5 dias apo6s a elevacgao dos niveis de bilirrubina nBevido a insuficiéncia respiratéria aguda, foi efetuada intuba-
conjugada acima de 20 mg/dl. Os prematuros sao mais suscegtd orotraqueal e iniciada ventilagdo mecénica.

veis e o0s sintomas podem ser mais preéoces Foram entdo tomadas as seguintes condutas: dieta zero, son-
da orogastrica em drenagem, hidratacdo venosa de manuten-
Relato do caso cdo; Ampicilina EV; Amicacina EV e Ranitidina EV, dissecacéo

G. B. T., 6 dias, sexo feminino, natural e procedente de Votup@nosa e exsangiineotransfuséo. Crian¢a sobreviveu a hiperbi-
ranga (SP), recém-nascida a termo por parto cesareo (deviticabinemia e, com 24 dias de vida, ressonancia magnética evi-
cesareana anterior, sem abortos anteriores), com peso ao ndscieiou hiperintensidade de sinal nas ponderacfes T1 e T2
mento de 4.370g, Apgar 9/10, estatura de 52 cm e peso de altBIldaIR localizada em ambos os tdlamos, capsulas internas e nu-
maternidade igual a 4100g. Tipo sanguineo da crianca: B Rleleos da base (Figura 2). Permaneceu em acompanhamento clini-
Pré-natal com 5 consultas, VDRL negativo, urina | negativa, st no Setor de Neuropediatria do Hospital de Base até os dois
rologia para toxoplasmose IgG e IgM negativas, glicose 75mygéses de idade sendo que, com um més e nove dias, submetidc
dL. Tipo sangliineo da mae: O Rh+. a exame de emissdes otoacusticas que foi normal.

Ha 1 dia evolui com hipertermia (T=38°C, persistente e refrata-
ria a dipirona e paracetamol), espasticidade, ictericia e geménBléscussao
Evoluiu com espasmos e hipertermia, quando entéo foi introdu© mecanismo especifico pelo qual os nucleos da base séo
zido uso de hidantoina EV na dose de 20 mg/Kg, sem melhatangidos e a natureza da acao citotdxica da bilirrubina ainda ndo
dos espasmos. Ultrassonografia transfontanelar foi conside¥dem conhecido. A bilirrubina em altas concentragées tem efei-
da normal. tos diversos e toxicos no meio intracelular, incluindo alteracdes

Crianca foi atendida no Setor de Emergéncia Pediatrica da estrutura da membrana plasmatica, inibicdo de sistemas enzi-
Hospital de Base, e ao exame a mesma apresentava grave estadicos e de reacdes celulares (fosforilagdo de proteinas e de

Figura 01. Recém-nascido na segunda fase do kernicterus apresentando ictericia rubinica,
posicao de descerebragdo e espasticidade néo resistente a movimentagéo passiva.
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peptideos) As opcdes terapéuticas mais utilizadas, que reduzem a ocor-
A entrada de bilirrubina no tecido cerebral tem sido atribuidéncia da doenca, séo a fototerapia e a exsanguineotransfusao.
a distarbios no equilibrio entre a albumina e a bilirrubina M@s niveis séricos de bilirrubina para a indicacéo de fototerapia
corrente sanglinea, resultando em altas concentracdes de ific sdo considerados de maneira uniforme. A importancia da
rubina livre. Acredita-se também que a barreira hemato-encefétitoterapia advém do fato de a bilirrubina indireta ser uma subs-
ca do recém-nascido seja mais permeavel, permitindo assim rtéicia insolivel em dgua. A irradiagdo luminosa resulta em uma
or passagem de bilirrubifaOutra explica¢ao seria que a bilirru-reacdo de isomeriza¢ao que torna a bilirrubina indireta solavel
bina adentra o cérebro apés lesar grupos celulares por asfigm,agua, facilitando sua eliminacéo pelo organi@éa trans-
aumentando a permeabilidade nessas regides fusdo € uma terapia utilizada para remover a bilirrubina do san-
A partir da observacdo de autdpsias realizadas em criangas. E indicada para pacientes com niveis elevados de bilirrubi-
gue apresentavam os sintomas da doenca, verificaram-se tam{>25mg/dl) e nos casos de niveis séricos crescentes mesmo
bém lesbes fora do sistema nervoso, em decorréncia da toxican a aplicagdo das medidas terapéuticas convencfonais
de da bilirrubina indireta em altas concentrac6es. Necrose daS seguimento das criancas com kernicterus inclui identificar e
células dos tubulos renais, da mucosa intestinal e de céldidar com os sinais caracteristicos de sua quarta fase clinica ou
pancreéticas foram encontradas, além da presenca de cristaendefalopatia bilirrubinica crénica, tais como atetose, episédios
bilirrubina no meio intracelular distbnicos, posturas estereotipadas dos membros, sinais cere-
Os achados de ressonancia magnética refletem os achdmigares ou labirinticos e surdez (esta pode ser detectada pela
patolégicos do kernicterus. Alta intensidade de sinal nos glafericdo dos potenciais evocados auditivos, que geralmente
bos palidos correspondem a areas de depdsito preferenciahpieesentam boa correlacéo com os niveis de bilirrubina indireta
bilirrubina ndo conjugada. Estudos de ressonancia magnétieafase agud) Em casos mais graves, acredita-se que lesdes
tém indicado a margem péstero-medial dos globos palidos coatimgindo areas corticais relacionadas a audicdo possam causar
sendo a area mais sensivel para lesdes de kerrfiéterus agnosia auditiva, paresia do olhar conjugado para cima, sinal do
Quanto a terapéutica, o primeiro passo para o tratamentd‘sial poente” e alteragdes intelectifais
ictericia neonatal consiste em atuar sobre os fatores determ® presente relato de caso enfatiza a necessidade de diagnos-
nantes da lesao neuronal pela bilirrubina, tais como: hipercéipe precoce, a partir de dados de exame fisico e laboratoriais. O
nia, convulsao, hipertensédo arterial, acidose metabdlica ou r@ssenvolvimento de kernicterus, neste caso, sugere etiologia
piratéria, asfixia, hipoxemia, sepse, hipotermia, hipoglicemia, jper incompatibilidade ABO. Estreito seguimento clinico-labora-
jum oral, infusdo endovenosa de lipidios, ceftriaxona, salicilorial de criancas com fatores de risco para kernicterus e instala-
tos, os benzoatos presentes nos diazepinicos, 0s estabilizegiesmediata da terapéutica adequada (fototerapia e exsangli-
da albumina humana exégena, vasculite, pneumotdrax, hipemsetransfuséo, realizadas tardiamente neste caso) sao funda-
; 3 KEFFE ; " )ara a prevencao de kernicterus.

o hiperintensidade de sinal
s da base. T2 (flair)
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