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Introducdo

A sindrome de Down é uma condicao genética caracterizada pela presenca de um cromossoma a mais
células de quem é portador e acarreta variavel grau de retardo no desenvolvimento motor, fisico e mer
sendo geralmente reconhecida por uma constelacdo de anormalidades associadas. O estudo teve como
tivo analisar os disturbios pulmonares em criangas com sindrome de Down, pois é de fundamental importar
relevar que essas criancas possuem mas-formagdes congénitas e, que a presenca da anormalidade cron
mica em si, pode aumentar o risco de certas complicacdes, como a predisposicdo a comprometimentos re
ratérios. Mais da metade das causas de admissdo hospitalar de crian¢cas com sindrome de Down sao pr
mas respiratérios, sendo que do total das admissdes, 10% sé@o admitidas diretamente na unidade de te
intensiva pediatrica. Descobriu-se nesta revisao que os principais distdrbios que interferem no sistema re:
ratorio sdo obstrucdo das vias aéreas superiores, doenc¢a das vias respiratorias inferiores, cardiopatias cc
nitas, hipertensdo pulmonar, hipoplasia pulmonar, apnéia obstrutiva do sono, imunodeficiéncia, obesida
relativa e hipotonia. No entanto, a maioria dos textos ndo faz referéncia a esses problemas, e ha falts
pesquisa sobre o assunto.

Sindrome de down; criang¢as; desordens respiratorias

Down syndrome is a genetic disorder characterized by the presence of an extra chromosome in the cells of v
is a carrier and causes a variable degree of retardation in motor, physical, and mental development, gener
recognized by a constellation of associated abnormalities. The objective of the study was to analyze t
pulmonary disorders in children with Down syndrome because it is of essential importance to reveal that the
children have congenital malformations, and the presence of a chromosomal abnormality in itself can incree
the risk of certain complications as the predisposition to respiratory complications. More than half of hospitz
admission causes of children with Down syndrome are related to respiratory problems. Out of these, only 1(
are admitted straightforward to the pediatric intensive care unit. The main disorders interfering with th
respiratory system in this review were found to be upper airway obstruction, congenital iliness of lowe
airway, cardiopathies, pulmonary hypertension, pulmonary hypoplasia, obstructive sleep apnea, immunoc
ficiency, relative obesity, and hypotonia. However, the majority of the texts do not make reference to thes
problems, and there is a lack of research on this issue.

Down syndrome; children; disorders respiratory.

certas complicagfes. Existe prevaléncia cada vez maior sobre a

A sindrome de Down (SD) foi originalmente descrita por Johobstrucéo das vias respiratérias superiores e doencas das vias
Langdon Down em 1866. Quase 100 anos se passaram entespiratorias inferiores, sendo que problemas respiratérios sdo
descricdo e a descoberta em 1959 de que esse disturbio é causancipal causa de mortalidade e admissao hospgitalar.
do pela presenca de um cromossomo 21 &dtaondicdo ge-  Muitas criangas apresentam anormalidades que afetam a fun-
nética € caracterizada pela presenca de um cromossomo a g&aspulmonar, tais como: doenca cardiaca congénita, hiperten-
nas células de quem € portador e acarreta um variavel grasd@ie pulmonar, hipoplasia pulmonar, obstrucéo das vias aéreas
retardo no desenvolvimento motor, fisico e mefal. superiores e imunodeficiéncia. Como conseqiiéncia, a doenca

Esta anormalidade cromossdmica pode aumentar o riscordspiratoria com ou sem doencga cardiaca congénita € a principal
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causa de morte nas crianéas. dens encontradas séo obstru¢des das vias aéreas superiores,
As criancas com SD devem ser sistematicamente submetidasncas das vias respiratdrias inferiores, cardiopatias congéni-
a avaliacdo cardioldgica completa com exame ecocardiografitas, hipertensdo pulmonar, hipoplasia pulmonar, apnéia obstru-
devido a alta incidéncia de cardiopatia, pois a sindrome pdé& do sono, imunodeficiéncia, obesidade relativa e hipotdnia.
estar associada a cardiopatia congénita em até 50% dos casdsgdoenca respiratdria € a principal causa de morte, acompa-
sendo que as mais comuns sdo os defeitos septais e tetralolgéla ou ndo de doencga cardiaca congénita. Os problemas po-
de Fallott™® dem ser devido a infec¢@o pulmonar direta ou secundaria ou até
Sao vérios os fatores que contribuem para problemas nas Vigertrofia das tonsilas e adendides, as quais podem exacerbar a
respiratérias inferiores, sendo os principais: a hipotonia, obetgindéncia em dire¢do a obstru¢do das vias aéreas supériores.
dade, disfuncdo imune, doenga cardiaca, grande compress&#o muitos os fatores que contribuem para o excesso de pro-
nas vias respiratorias, volume reduzido das vias respiratérfidsmas das vias respiratérias, sendo que raramente existe ape-
inferiores, traqueobroncomalécia, hipoplasia pulmonar, cistoas um Unico fator responsavel e geralmente a causa da doenca
subpleurais, refluxo gastroesofagico, glossoptosi com aumepgia associada a varios fatot&s.
da secrecdo, congestao nasal, amigdalas e adehdides. Estudos sugerem que 88% das criancas serdo hospitalizadas
Devido aos problemas médicos vistos nestas crianc¢as, prireia algum momento antes dos 16 anos e aproximadamente 16%
palmente os do trato respiratério e infec¢cdes pulmonares mdesses serdo internado mais do que 4 vezes. Em um estudo
tram que suas taxas de sobrevida sao significativamente dingializado no hospital escola na Austrélia com criangas com SD
nuidas. Os defeitos cardiacos congénitos e a deficiéncia imues um periodo de 6 anos e meio, resultou que mais da metade
I6gica séo as causas mais importantes de sobrevida dimifidias causas de admissdes sdo problemas respiratérios e do total
O objetivo deste trabalho é analisar a importancia das desigssas admissdes, 10% sdo admitidos diretamente na UTI pedi-
dens pulmonares em criancas portadoras de sindrome de Daumiga®1012
baseando-se em reviséo bibliografica. Pretende-se verificar poiem uma série de 35 pacientes admitidos no St. Christopher's
gue criang¢as portadoras da sindrome estao predispostas algospital for Children, na Philadelphia, com diagndstico de pneu-
blemas respiratdrios, infeccdes recorrentes, insucesso na extania, 27 apresentavam doenca cardiaca, fato que sugere que o
bacéo e assim muitas vezes apresentam necessidade ventifetdiador da sindrome e doenca cardiaca congénita desenvolve

ria desproporcional & doenga pulmonar. sintomas no trato respiratério e portanto deve ser acompanhada
com extrema atencdo. A hospitalizacao e terapia com oxigénio
Casuistica e método suplementar, assim com agentes antimicrobianos devem ser con-

Para realizacao do presente estudo foi adotado o métodaidierados no estagio inicial da doehga.
revisao literaria, que € uma pesquisa que abrange toda a literatliemos assistido a importantes mudancas no que se refere ao
ra bibliografica publicada em relacéo ao tema em estudo.  diagndstico e procedimentos terapéuticos utilizados nas cardi-
Foi realizada pesquisa sistemética da literatura nas seguirtpatias congénitas que se associam frequiientemente a SD. Além
bases eletrbnicas de dados: MEDLINE, SCIELO, PUBMED #&e haver uma prevaléncia maior de cardiopatias congénitas na
LILACS, usando descritores de assunto combinados com an&lB, ha também a predominancia de defeitos mais severos quan-
se booleana, completada com pesquisa manual em capitulodaleomparados com os existentes na populacao'geral.
livros utilizando nove bibliografias e doze referéncias de traba-Segundo Schidlow e Smith, estas criangas tém maiores chan-
Ihos selecionados nas linguas inglesa e portuguesa, empregas-de desenvolver hipertensédo pulmonar, de forma idiopatica e
do os seguintes unitermos: desordens respiratorias, Sindrameundaria a doenga cardiaca. Alguns pesquisadores acreditam
de Down, criancas e complica¢des pulmonares. gue a prevaléncia de hipertensdo pulmonar aumentada esta rela-
Foi efetuada uma consulta on-line no periodo de marco a juttionada & hipoplasia pulmonar observada, embora alguns estu-
de 2004, realizada no acervo da biblioteca da Faculdade de les indiguem que a hipoplasia pulmonar esteja acompanhada
dicina de Séo José do Rio Preto, onde foram selecionados al@iveducao na area das ramificacdes capilares, fato que poderia
gos escolhidos pelo titulo, pelo resumo e pelo idioma (inglégxplicar a hipertensao pulmoriar.
portugués), e depois confirmados pela leitura na integra. Estudos sugerem que criangas com SD tém desenvolvimento
O critério de exclusdo da pesquisa foi relacionado ao tipo pieecoce de hipertensdo pulmonar, mesmo na auséncia de doen-
publicacéo, trabalhos onde os unitermos nédo apareciam no tf@as cardiacas congénitas, mas se associada a cardiopatia, vari-
lo e os trabalhos em que, apesar dos unitermos estarem no tisuestudos da vasculatura pulmonar nestes pacientes demons-
lo, o resumo néo continha o tema de interesse. traram evidéncias de doenca vascular hipertensiva pulmonar,
A pesquisa bibliogréfica deu énfase aos principais fatores que seja, essas criangas sempre desenvolvem hipertensao pul-
predispem a complicacBes respiratérias na Sindrome de Domonar de grau elevado; portanto deve submeté-las a cirurgia
cardiaca corretiva em idade precoce a fim de se prevenir o de-
Resultados e Discusséo senvolvimento da doenca vascular hipertensiva pulmonar irre-
Foram encontrados varios fatores que levam a inUmeros fstsivel. Também se acredita que a apnéia do sono possa acele-
cos de problemas pulmonares. Resultados demonstram queara desenvolvimento da hipertensédo pulmonar em pacientes
presenca da anormalidade cromossémica em si pode aumentanm SD3913
risco de certas complica¢cdes e sdo varias as anormalidades arzntre possiveis fatores precipitantes da alta frequiéncia de hi-
tbmicas e fisioldgicas em criancas com SD, anormalidades egtagensao pulmonar, estaria 0 desenvolvimento anormal do pa-
gue colocam estas criangas mais susceptiveis a infec¢des reépguima pulmonar com um ndmero menor de alvéolos e hipo-
ratorias, sendo problemas respiratdrios a principal causa dedsia pulmonar. H4 certo consenso no sentido de que individu-
missdo hospitalar e principal causa de mortalidéte. os com SD tém tendéncia para desenvolver hipertenséo pulmo-
Criangas com SD apresentam anormalidades que afetam pnig=. Ha inlmeras discussdes, por outro lado, com relacdo aos
cipalmente a fun¢&o pulmonar, sendo que as principais desfeitos da hipertensdo pulmonar sobre o leito vascular dos pul-
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moes e se certas altera¢bes desenvolvem-se mais rapidamef@gan¢as com SD tém risco cada vez maior de anormalidades
nestas criancas do que em individuos ndo Down com doengasiesenvolvimento do pulméo. Segundo DOULL em um estu-
cardiacas similarg§41s do feito posteriormente a morte de criangas com doencas do
Conhecemos a importancia do timo no que se refere & matw@acdo, de cada sete criangcas com SD, seis tinham pulmdes
¢do dos linfécitos-T, de modo que alteragdes nesta glandhipoplasicos, todos mostraram um ndmero reduzido de unida-
poderiam ter alguma relagcao com os defeitos imunolégicos celies pulmonares terminais, um niimero reduzido de alvéolos, os
lares observados na SD; sabe-se, ainda, que o timo é freqlUethtetos alveolares eram espacosos e distendidos e os pulmdes
mente menor nos individuos com SD. Outra anormalidade abenores que o norm&fConforme podemos observar nas figu-
servada em certas idades é o aparecimento de célilasl ras abaixo:
killer funcionalmente defeituos&s

Figura 1: Tecido Pulmonar Normal Figura 2: Tecido Pulmonar de crianga com SD e cardiopatia congénita mostrando
(Cooney e Thurlbeck, 1982) hipoplasia acinar.
(Cooney e Thurlbeck, 1982)

As alteragdes morfoldgicas do pulmao na SD sao tdo caraateve-se suspeitar de infeccao e iniciar antibioticoterapia logo
risticas quanto a fisionomia do paciente. Os alvéolos e os dno-inicio de qualquer doenca respiratétia.
tos alveolares estdo alargados, existindo poucos alvéolos. Exigx SD foi a primeira condicao clinica que se acompanha por
te uma camada capilar dupla na maioria das paredes alveolagesus varidveis de deficiéncia mental identificada como tendo
Ainda néo esta definido se os alvéolos ja estdo anormais por causa primaria uma anormalidade cromoss6mica. Conhece-
ocasido do nascimento ou se ap0s 0 nascimento eles se tomma® as causas basicas destas desordens e podemos identifica
anormais? precocemente boa parte dos problemas fisiolégicos, habitual-
Segundo Schidlow e Smith a hipoplasia pulmonar é devidargente presentes, o que possibilita tratarmos de forma eficiente a
falta de crescimento radial do tecido pulmonar apés o nascimemaioria deles. Ndo somente o diagndstico precoce de varias
to. Este erro no crescimento organico resulta presumivelmentemplicagbes, mas € possivel também em razao de um extraordi-
de falha genética basica, junto a este desenvolvimento anormatjo desenvolvimento das técnicas terapéuticas, tanto clinicas
arede capilar alveolar é desorganizada e predispde as criangpgaito cirdrgicas, termos uma sobrevida maior com qualidade
hipertensé@o pulmonar. de vida inimaginavel ha poucas décalias.
As criangas tém um nimero incomum de infec¢des, particular-
mente da &rvore respiratoria. Comprometimento cardiopulmonaConclusao
importante pode desenvolver-se a partir de infecgcdo, pois estd=i possivel verificar que diversos fatores ocasionam desor-
criangas tém um risco cada vez maior de infeccéo, doencgas adéms pulmonares, tais como a obstru¢édo das vias aéreas superi-
imunes e malignidades como resultados da disfuncao imuoees, doencas das vias respiratérias inferiores, cardiopatias con-
Possuem também nimero de leucécitos e linfocitos reduzidogémitas, hipertensédo pulmonar, hipoplasia pulmonar, apnéia do
gue afeta a imunidade celular e humoral. Talvez mais relevantao, imunodeficiéncia, obesidade relativa e hipotonia interfe-
guestdo do aumento das doencgas respiratorias seja 0 achaderdano sistema respiratério. Desta forma, ha necessidade venti-
deficiéncias de subclasses de imunoglobulinas, Ig 2 e Ig 4. Edéria desproporcional a doenca pulmonar e conseqiientemen-
tas, desempenham importante papel nas defesas do hospedemtaior tempo de internagéo hospitalar, sendo imperioso a atu-
contra agentes patogénicos respiratdfiés. acéo de equipe multidisciplinar para diminuir a alta morbidade e
A predisposicéo a pneumonia deve-se ndo apenas as mudaortalidade existente nos portadores da sindrome de Down.
¢as vasculares cardiacas e pulmonares, mas também a anormali-
dades no sistema imunolégico. A natureza dos problemasRigferéncias bibliogréaficas:
imunidade na SD nao esta bem compreendida, porém anormali-
dades na imunidade humoral, imunidade célula-mediada, reddzi- Jorde LB, Carey JC, Bamshad MJ, White L.L .Citogenética Clinica:A
da funcéo fagocitaria celular, deficiéncia térmica, reduzida fun- Pase cromossomica da doenca humana. In: Genética médica.
céo e nimero de células tém sido documentados. A terapia %ar%:> ‘tatd' Fg'oDd.e Ja}”?'ro'dgf“a”apa}ra Kooganl' zpooz.ap.zolR-_s. de Janciro:
problemas imunolégicos observados na SD ndo é especifica, aten . biagnostico diferencial em netralogia. == ed. Rio ce Janeiro:
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