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Resumo

A hemorragia peri-intraventricular € uma patologia muito caracteristica do
recém-nascido pré-termo, em especial da prematuridade extrema e do baixo peso a
nascenca, uma vez que estes ainda apresentam matriz germinativa na regido cerebral
periventricular. Acontece habitualmente nos primeiros dias de vida, sendo que a
inexisténcia de manifestacGes clinicas em muitos casos leva a que a realizacdo de
ecografia cerebral seja fundamental para o diagndstico precoce.

As complicacdes desta patologia, como o enfarte venoso hemorragico
parenquimatoso, a hidrocefalia pés-hemorragica ou a leucomalacia periventricular, sdo
também por si sé patologias com mau progndstico, podendo causar danos definitivos no
cérebro dos recém-nascidos, sendo que entre estes apenas a hidrocefalia é passivel de
tratamento por processos de drenagem. Estas complicacdes e patologias cursam, na
maioria das situacdes, com alteracbes do neurodesenvolvimento da crianca, sendo
muito impactantes na sua qualidade de vida, condicionando assim o progndstico da
hemorragia peri-intraventircular. Por esse motivo, atuar na prevengdo e no diagndstico
precoce torna-se fundamental, devendo ser uma preocupacdo presente em todas as
unidades de Neonatologia. O acompanhamento préximo e regular destas criancas é
também imperativo, identificando problemas no seu desenvolvimento de forma rapida,
para que seja possivel reduzir o impacto que estes tém nas suas vidas.

Neste trabalho final de mestrado pretende-se descrever dois casos de
hemorragia peri-intraventricular complicada em recém-nascidos pré-termo,
diagnosticados em hospital de apoio perinatal diferenciado, comparando-os com a mais
recente evidéncia cientifica. Pretende-se ainda criar um bundle de sugestdes para a
prevencao da patologia, diagndstico precoce e gestdao de doenca, de forma a que seja
possivel minimizar os seus danos e melhorar o progndstico destas criangas a curto e

longo prazo.
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Abstract

Peri-intraventricular hemorrhage is a highly characteristic condition of preterm
newborns, especially those born with extreme prematurity and low birth weight, as they
still present germinal matrix in the periventricular brain region. It typically occurs within
the first days of life, and the absence of clinical manifestations in many cases makes the
performance of cerebral ultrasound crucial for early diagnosis.

Complications of this condition, such as hemorrhagic parenchymal venous
infarction, post-hemorrhagic hydrocephalus, or periventricular leukomalacia, are also
pathologies with equally poor prognosis and can cause permanent brain damage in
newborns, with only hydrocephalus potentially being minimized by drainage processes.
These complications and diseases frequently result in alterations in the child's
neurodevelopment, significantly impacting their quality of life and thus affecting the
prognosis of peri-intraventricular hemorrhage. For this reason, prevention and early
diagnosis are crucial and should be a primary concern in all neonatology units. Close and
regular monitoring of these children is also imperative, enabling the rapid identification
of developmental problems to reduce their impact on their lives.

This master's thesis aims to describe two cases of complicated peri-
intraventricular hemorrhage in preterm newborns, diagnosed in a specialized perinatal
support hospital, and compare them with the latest scientific evidence. Additionally, it
aims to create a bundle of suggestions for the prevention of the pathology, early
diagnosis, and disease management to minimize damage and improve the short- and

long-term prognosis for these children.

Keywords: Peri-intraventricular hemorrhage; preterm newborn; neurodevelopment;

cerebral ultrasound; post-hemorrhagic hydrocephalus.

The Final Work is the sole responsibility of its author, with FMUL not being held

responsible for the contents presented therein.
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Introducao

“Recém-nascido pré-termo” é um termo definido pela Organizacdo Mundial de
Saude (OMS) como a crianga que nasce antes de completar as 37 semanas de gestacao,
podendo este ser subdividido em prematuridade extrema (até as 28 semanas de
gestacdo), muito prematuro (de 28 semanas a 32 semanas de gestacdo) e prematuro
moderado a tardio (de 32 semanas até 36 semanas e 6 dias de gestacdo). A OMS estima
que, globalmente, em 2020, 1 em cada 10 recém-nascidos nasceu de gestacdo pré-termo
sendo que 10.4% dos nascimentos prematuros ocorreu entre as 28 semanas e as 32
semanas e 4.2% destes ocorreu antes das 28 semanas (Preterm Birth, n.d.) (Ohuma et
al., 2023).

Ao longo da ultima década, a nivel global, ndo se verificaram grandes alteragGes
no numero de nascimentos pré-termo - em 2010 apresentou-se uma taxa de
prematuridade de 9.8%, que em 2020 passou para 9.9%, nao se verificando alteragdes
significativas. Para além disso, 50% dos partos pré-termo a nivel global, aconteceram em
apenas 8 paises cujas taxas de prematuridade se mantém muito elevadas ao longo da
Ultima década. Quando procuramos perceber o porqué destas taxas aumentadas de
nacimentos pré-termo percebemos que estes 8 paises ndo apresentam sistemas de
saude estruturados que incluam estratégias de planeamento familiar, acompanhamento
pré-natal ou saude neonatal, sendo assim uma prova de que é necessario ter cuidados
de saude complexos e diferenciados que estejam aptos a prevenir o parto pré-termo
(Ohuma et al., 2023). O rendimento e desenvolvimento dos cuidados de saude de cada
pais tém assim um grande impacto na taxa de sobrevivéncia dos recém-nascidos pré-
termo, sendo que, nos paises em desenvolvimento, cerca de 50% dos recém-nascidos
até 32 semanas ndo sobrevivem, enquanto que nos paises desenvolvidos a taxa de
sobrevivéncia do recém-nascido prematuro é elevada, o que certamente se deve ao
grande avanco nos cuidados de salde obstétricos e neonatais.

A prematuridade tem inimeras complicacBes associadas, muitas delas devido a
maturacdo incompleta dos tecidos e 6rgdos do recém-nascido que fica assim mais
suscetivel a ocorréncia de patologia, sendo exemplos disso a hemorragia peri-
intraventricular (HPIV), a leucomalacia periventricular (LPV), a displasia bronco-

pulmonar e a retinopatia da prematuridade (Nascer Prematuro Em Portugal. Estudo



Multicéntrico Nacional 1996 - 2000., n.d.). A OMS aponta as complicacbes da
prematuridade como a maior causa de morte infantil até aos 5 anos, destacando que os
recém-nascidos que sobrevivem veem o seu futuro pautado por limitacGes do
neurodesenvolvimento (Preterm Birth, n.d.), nomeadamente ao nivel cognitivo, de
linguagem e comportamento (Vohr, 2022). Quando avaliados os registos de criangas pré-
termo aos 3 meses de vida, verificou-se que 10% apresentava sequelas major, sendo as
sequelas neuroldgicas as mais prevalentes, em cerca de 56,7%. Para além disso, quando
avaliadas as varidveis mais associadas as sequelas, a hemorragia peri-intraventricular
grave e a leucomaldcia periventricular revelaram-se as condicdes mais associadas a
incidéncia das sequelas neuroldgicas, sendo fatores de morbilidade importantes no
neurodesenvolvimento da crianca (Nascer Prematuro Em Portugal. Estudo
Multicéntrico Nacional 1996 - 2000., n.d.).

A hemorragia peri-intraventricular (HPIV) é uma das principais complicacdes do
recém-nascido pré-termo ou com baixo peso a nascenca, nomeadamente do recém-
nascido com menos de 32 semanas de gestacdao ou com menos de 1500g de peso,
estando presente em cerca de 20% destas criancas (Navidi et al., 2022) (Apeksha Reddy
et al.,, 2023). Esta patologia destaca-se por ser o principal tipo de hemorragia
intracraniana nos recém-nascidos prematuros, sendo justificada pela presenca da matriz
germinativa nesta fase do neurodesenvolvimento que pode originar sangramento para
o interior dos ventriculos laterais, originando a hemorragia peri-intraventricular.

A HPIV pode ser classificada em diferentes graus, sendo a classificagdo mais
aceite a de Volpe, estudada em 2001 e que é descrita de acordo com a imagem por
ecografia cerebral - Grau |, descreve hemorragia apenas na regido da matriz germinativa;
Grau |l descreve hemorragia que atinge os ventriculos laterais, mas sem dilatacdo dos
mesmos ou hemorragia que ocupa entre 10-50% do ventriculo lateral; Grau Ill descreve
hemorragia atinge os ventriculos laterais e provoca dilatacdo dos mesmos ou hemorragia
que ocupa mais de 50% do ventriculo lateral; Grau IV descreve hemorragia
intraventricular que promove lesdo do parénquima (Ozek & Kersin, 2020) (Egesa et al.,
2021). Apesar disso, atualmente a comunidade cientifica defende que o termo
“hemorragia grau IV” é um termo errado, uma vez que, a patologia do parénquima nao
¢ uma verdadeira hemorragia, mas sim resultado das complicacbes com origem na

hemorragia peri-intraventricular, sendo que, alguns autores defendem que a HPIV deve



ser definida como HPIV grau |, Il ou lll, com ou sem enfarte venoso hemorragico
parenquimatoso por esta ser a complicagdao mais grave da HPIV mas ndo uma extensao
da hemorragia (Taborda et al., n.d.-a) (Navidi et al., 2022).

A hemorragia peri-intraventricular é uma patologia da prematuridade que
aumenta o risco de sequelas do neurodesenvolvimento, em especial de paralisia
cerebral. Esta é uma patologia sem tratamento e com diversas complica¢des associadas
como, o enfarte venoso hemorragico parenquimatoso, a hidrocefalia ou a leucomalacia,
sendo todas estas patologias promotoras de lesao cerebral e por isso, determinantes
para o neurodesenvolvimento da criancga. Assim sendo, a melhor abordagem para a HPIV
passa pela sua prevencdao e monitorizacdo regular para minimizar a sua ocorréncia,
extensao e impacto.

Ao longo deste trabalho final de mestrado, todos estes temas serdo abordados e
explorados de modo que, a partir de uma pequena série de casos clinicos, seja possivel
descrever o impacto da HPIV no progndéstico em neurodesenvolvimento de recém-
nascidos pré-termo admitidos em Unidades de Cuidados Intensivos Neonatais (UCIN) e
identificar oportunidades de melhoria, cumprindo assim o objetivo do presente

trabalho.



Caso Clinico 1

Mae de 19 anos, saudavel, grupo sanguineo ORh+, natural do Brasil e residente

em Portugal desde cerca de 9 meses antes do parto. Sem habitos toxicéfilos conhecidos.
Desempregada. Pai de 27 anos, saudavel, ndo coabitante.
Primeira gestacdo, ndo vigiada em consulta sendo apenas referida a realizacdo de
ecografias fetais as 11 e 16 semanas, sem alteracdbes morfoldgicas descritas. As
serologias maternas foram apenas avaliadas apds o parto, com imunidade para a
rubéola sendo as restantes (toxoplasmose, sifilis, VIH, VHB) negativas.

As 26 semanas e 3 dias de gestacdo, é admitida na Urgéncia Obstétrica de um
hospital de apoio perinatal diferenciado por contractilidade, sem indu¢do maturativa
pulmonar fetal prévia, tendo a expulsdao do feto e placenta acontecido acidentalmente
nas instalacdes sanitdrias da urgéncia. Reanimada inicialmente pela equipa de
enfermagem, a chegada da equipa de Neonatologia encontrava-se fria, bradicardica,
cianosada e nao reativa, com recuperac¢do da frequéncia cardiaca apds agquecimento,
entubacdo endotraqueal e ventilagcdo assistida, sem necessidade de outras medidas.
Peso ao nascimento 1050g (percentil 91), indice de Apgar 1/5/8, sendo transferida para
a Neonatologia em incubadora de transporte.

No exame objetivo a admissdo na Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais
(UCIN), ndo apresentava aparentes malformacées, tinha boa perfusdo periférica, edema
generalizado, temperatura 34,8 2 C, frequéncia cardiaca 132 bpm, pressdo arterial 40/22
(29) mmHg, Sp02 100% sob ventilacgdo mecanica com FiO2 80%, e glicémia capilar 18
mg/dL (corrigida com dextrose hipertdnica). Apresentava tiragem global moderada e a
auscultacdo pulmonar mostrava murmdurio vesicular bilateralmente diminuido. Restante
somatometria ao nascer: comprimento 36,5 cm (percentil 89) e perimetro cefélico 25,2
cm (percentil 87). A radiografia de tdrax revelou uma hipotransparéncia bilateral
compativel com doenca de membranas hialinas de grau 2, pelo que foi administrada
primeira dose endotraqueal de surfactante porcino. Iniciou também citrato de cafeina,
vitamina K e antibioticoterapia empirica com ampicilina e gentamicina (mantida até ao
62 dia apesar da auséncia de elevacdo dos parametros inflamatdrios séricos em

determinacgdes seriadas e de hemocultura estéril).



Na primeira semana de vida, manteve necessidade de ventilacdo invasiva e
apresentou instabilidade hemodindmica com necessidade de expansdo de volémia e
suporte inotrépico com dopamina até D3. Além disso, apresentou hiperbilirrubinémia
ndo conjugada com necessidade de fototerapia simples. Iniciou nutricdo parentérica no
29 dia de vida e nutricdo entérica trofica com leite materno no 52 dia, avanc¢ada
gradualmente e bem tolerada. A salientar também a necessidade de realizacdo de
pericardiocentese em D7 por derrame pericardico iatrogénico relacionado com
malposi¢do de cateter venoso umbilical.

No decurso do internamento na Neonatologia, destaca-se a evolucdo para
doenca pulmonar crénica da prematuridade, tendo realizado trés periodos de ventilagao
invasiva nos primeiros dois meses, nomeadamente em contexto de sépsis tardia por
Staphylococcus hominis na segunda semana, e de pneumonia por Enterobacter cloacae
com cerca de sete semanas. Fez ciclo de corticoterapia pds-natal com dexametasona
para possibilitar extubacdo. Nos restantes periodos manteve suporte respiratério nao
invasivo (até ao final do 22 més de vida), e necessidade de oxigenoterapia até a idade
corrigida de 37 semanas e 4 dias.

A realizacdo de ecografia cerebral seriada permitiu diagnosticar ao 42 dia de vida
hemorragia intra-ventricular grau Il bilateral complicada de enfarte venoso
hemorragico parenquimatoso esquerdo envolvendo a 4drea frontoparietal
(posteriormente bilateral). As hemorragias intra-ventriculares evoluiram nas semanas
seguintes para um quadro de hidrocefalia pds-hemorrdgica tetraventricular, com
presengca de codgulos e septagbes com compartimentos intra-ventriculares nao
comunicantes, e transformagdo quistica porencefadlica dos enfartes hemorragicos
frontoparietais com ulterior fusdo ventricular, com 37 mm de maior diametro quistico a
esquerda. Efectuou Ressonancia Magnética Cranio-encefdlica com 39 semanas de idade
pos-mesntrual, que corroborou os achados ecograficos, descrevendo hidrocefalia
tetraventricular com multiplas septag®es intraventriculares nas regides mais anteriores,
grosseiramente simétrica excepto nos cornos frontais por aumento do corno frontal
direito devido a confluéncia com cavidade porencefdlica. Coexisténcia de lesdo
parenquimatosa parietal direita cortico-subcortical pds-hemorragica, e evidente
reducdo da espessura parenquimatosa a nivel temporal, occipital e parietal bilateral. Por

aumento do perimetro cefdlico acima e divergente do percentil 97,com fontanela



anterior abaulada, diastase das suturas e sem outros sinais de hipertensdo craniana,
iniciou em D13 punc¢bes lombares evacuadoras seriadas, com saida de liquido
cefalorraquidiano hemadtico estéril. Por persisténcia do quadro e necessidade de
puncdes regulares, em D33 foi colocado um reservatério de Ommaya, com substituicao
em D58 por derivagdo ventriculo-peritoneal direita. Como intercorréncias destaca-se
em D74 o diagnéstico de meningite aguda por Klebsiella pneumoniae e Enterobacter
cloacae multirresistente, com necessidade de substituicdo por derivagdo ventricular
externa e antibioticoterapia com meropenem por 21 dias, e posteriormente de
meningite por Staphylococcus aureus meticilino-sensivel, medicada com flucloxacilina
21 dias. Apds conclusdo da antibioticoterapia e LCR pds-terapéutico estéril, colocou
segunda derivagao ventriculo-peritoneal.

O rastreio seriado de retinopatia da prematuridade desde as 4 semanas de vida
evidenciou retinopatia bilateral temporal da zona Il anterior sem tortuosidade vascular
posterior, sem indicacdo terapéutica, com melhoria nas semanas seguintes. O rastreio
auditivo neonatal por otoemissdes acusticas ndo detetou resposta do ouvido interno.

A data de alta para o domicilio aos 6 meses de vida (idade corrigida 3 meses e
meio), sem necessidade de suporte respiratério, com autonomia alimentar,
apresentando ao exame objectivo macrocrania (perimetro cefalico 43 cm, percentil 97),
fontanela anterior larga e normotensa, atraso global do desenvolvimento com hipotonia
axial e auséncia de controlo cefdlico, e hipertonia dos membros com repertério de
movimentos espontaneos pouco diversificado, reflexos osteotendinosos vivos e
persisténcia de reflexos primitivos. Fixa o olhar no observador de forma inconsistente,

e parece reagir aos sons.

Apds a alta, mantém seguimento e reabilitacdo multidisciplinar em Centro de
Desenvolvimento, neste momento com cinco anos de seguimento, destacando-se
evolucdo para quadro de paralisia cerebral com padrdo de tetraparésia espdstica de
predominio direito (Gross Motor Function Classification System nivel lll-IV) e atraso
global de desenvolvimento de predominio motor, com boa pontuacdo nas areas de
interacgdo e linguagem. Associa-se epilepsia, com inicio de convulsdes no primeiro ano
de vida, estando medicada e controlada desde entdo com valproato de sddio, e

hipoacusia moderada a direita (sem alteracGes a esquerda). Consegue manter a posicao
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ortostatica e movimentar-se com apoio, embora com limitagao ébvia e sem capacidade
de marcha autonoma, tendo necessitado de injeccao de toxina botulinica e intervencgoes
ortopédicas para controlo da espasticidade. Usa predominantemente a mao esquerda e

necessita de apoio com tarefas bimanuais. Esta integrada em equipamento escolar.

RM Cranio-Encefalica, sequéncia T2. Idade: 3 meses, idade corrigida: 39 semanas

A) Corte coronal parietal demonstrando dilatagdo dos ventriculos laterais e extenso enfarte venoso hemorragico
periventricular parietal direito; B) Corte axial demonstrando hidrocefalia supratentorial dos ventriculos laterais e 32
ventriculo; C) Corte axial num plano mais elevado demonstrando o enfarte venoso hemorragico parietal direito; D)
Corte coronal frontal demonstrando hidrocefalia supratentorial com fusdo de quisto porencefalico com o corno
frontal do ventriculo lateral esquerdo; E) Corte parassagital esquerdo demonstrando dilatagdo do ventriculo lateral e
fusdo com quisto porencefédlico, com coagulos em reabsorgdo no seu interior; F) Corte parassagital direito
demonstrando extenso enfarte venoso hemorragico periventricular parietal posterior com transformacgao quisticaem
evolugdo.
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Caso Clinico 2

Mae de 28 anos, sauddvel, grupo sanguineo ARh+. Tem nacionalidade
portuguesa e estudou até ao 122 ano. Atualmente é administrativa. Sem habitos
téxicofilicos conhecidos. Pai 33 anos, saudavel. Apresenta habitos tabagicos. Estudou até
ao 92 ano e atualmente é mecanico.

Primeira gestacdo, gemelar bicoridnica biamnidtica espontanea, com seguimento
regular desde as 7 semanas de gravidez em consulta privada de obstetricia. Realizou
ecografias fetais, sem alteracGes descritas. Serologias maternas com imunidade para a
rubéola sendo as restantes (toxoplasmose, sifilis, VIH, VHB) negativas. Ndo realizou
colheita de exsudado vaginal.

As 23 semanas e 6 dias de gestacdo, é admitida na Urgéncia Obstétrica de um
Hospital de Apoio Perinatal por contractilidade, tendo iniciado tocdlise e indugao
maturativa fetal completa com dexametasona. Realizou ainda Sulfato de Magnésio para
neuroproteccio fetal. As 25 semanas e 6 dias de gestacdo é transferida para um Hospital
de Apoio Perinatal Diferenciado por funneling, encurtamento do colo e rotura de bolsa
do 12 gémeo, nascendo poucas horas apds a transferéncia um recém-nascido de sexo
masculino com muito baixo peso ao nascer (880 g — percentil 71) e indice de Apgar 7/8.
Apresentava bom ténus, mas respiracao ineficaz, pelo que foi entubado ao 12 minuto de
vida ventilado e transferido para a Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais (UCIN) em
incubadora de transporte.

No exame objetivo a admissdo, ndo apresentava aparentes malformacdes, tinha
boa perfusao periférica, temperatura 37.6 2 C, frequéncia cardiaca 178 bpm, pressao
arterial 44/26 mmHg, SpO2 97% (sob ventilagdo mecénica, FiO2 65%), e glicémia capilar
51mg/dL. A auscultagdo pulmonar mostrava murmdario vesicular bilateralmente mantido
e simétrico com fervores bilaterais. Restante somatometria ao nascer: comprimento
32,0 cm (percentil 33) e perimetro cefalico 24,0 cm (percentil 73).

Realizou radiografia de térax compativel com doenca de membranas hialinas grau
3, pelo que foi administrada primeira dose endotraqueal de surfactante porcino. Por
instabilidade hemodinamica necessitou também de expansdao de volémia e suporte
inotropico com dopamina em D1, e no 22 dia de vida em contexto de hemorragia

pulmonar foi necessario administrar segunda dose de surfactante porcino e transfusao
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de concentrado eritrocitario. Como principais intercorréncias nas primeiras semanas de
vida salientam-se: sépsis tardia com isolamento de Staphylococcus epidermidis e
pneumonia associada ao ventilador com isolamento de Staphylococcus aureus;
persisténcia de canal arterial hemodinamicamente significativo com necessidade de
encerramento cirdrgico em D43 (apds trés ciclos de ibuprofeno); e necessidade de trés
ciclos de ventilacdo invasiva e dois ciclos de dexametasona, com evolucdo para displasia
broncopulmonar moderada e dependéncia de oxigénio suplementar apds as 36 semanas
de idade corrigida.

O rastreio seriado de retinopatia da prematuridade desde as 4 semanas de vida
evidenciou retinopatia de grau 2/3 bilateral de predominio esquerdo, com indicacdo
para sessdo Unica de laser e sem progressao de doenca em observacdes posteriores. O
rastreio auditivo neonatal por otoemissGes acusticas ndo detetou resposta do ouvido
interno nas duas primeiras avaliacdes, tendo detetado resposta apenas na terceira
avaliacao.

A realizacdo de ecografia cerebral seriada permitiu diagnosticar ao 22 dia de vida,
hemorragia intraventricular grau Il bilateral, com agravamento para grau Il 4 dias depois
e evolucdo para semanas seguintes para dilatagdao ventricular pds-hemorragica com
necessidade de realizacdo tempordria de puncdes ventriculares (PV) entre a 32 e 3 52
semanas de vida, verificando-se estabilizacdo das dimensdes ventriculares sem
indicacdo para colocagao de derivagdo definitiva. Além disso, nas ecografias realizadas a
partir da 42 semana de vida, de frequéncia pelo menos semanal, foi ainda descrito
padrdo de leucomaldcia periventricular frontoparietal bilateral com presenca de quistos
de pequenas a moderadas dimensdes de predominio frontal direito, com reabsorc¢ao
gradual nas semanas seguintes ndo se documentando nas ecografias cerebrais realizadas
apos os 2 meses de vida (35 semanas de idade corrigida).

A data de alta para o domicilio aos 3,5 meses de vida (10 dias de idade corrigida)
mantinha necessidade de oxigenoterapia suplementar que se prolongou até aos 6 meses
de vida. Ao exame objetivo apresentava perimetro cefalico de 36,4 cm (percentil 81) e
exame neuroldgico sem alteracdes.

Na RMN apenas realizada aos 9 meses de vida, documenta-se ventriculomegalia
supratentorial pds-hemorragica, sem sinais de hidrocefalia ativa, e sinais de atrofia

cerebral como acentuacdo dos sulcos corticais e da fenda inter-hemisférica e reducdo da
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espessura do tecido cerebral, particularmente na regido frontal e parietal lateral e nos
lobos occipitais, bem como menor volume das regibes hipocampicas e do tronco
cerebral. A RMN foi repetida apdés 2 anos, com achados sobreponiveis e maior
mielinizacdo na substancia branca, embora sem objetivar a diferenca relativamente ao

esperado para a faixa etaria.

ApOds a alta, mantém seguimento e reabilitagdo multidisciplinar em Centro de
Desenvolvimento, neste momento com nove anos de seguimento. Destaca-se evolugao
para quadro de paralisia cerebral com padrao de diplegia espastica e alguns movimentos
discinéticos (Gross Motor Function Classification System: Nivel 1) e perturbacdo de
défice de atencdo e hiperatividade. Simultaneamente acompanhado em ORL por
hipoacusia bilateral moderada, otite serosa cronica e sindroma de apneia
obstrutiva do sono, tendo sido submetido a adenoidectomia e timpanostomia aos

3 anos. Esta medicado com risperidona e corticéide nasal.

Airma gémea teve também diversas complicagdes no periodo neonatal — restricdo
de crescimento pds-natal, evolucdo para displasia broncopulmonar moderada,
necessidade de encerramento cirurgico de canal arterial, diversos episodios de
sépsis, e retinopatia da prematuridade grau 2 a esquerda —contudo sem alteragdes
documentadas nas ecografias cerebrais seriadas, nomeadamente HPIV. Nao
obstante, mantém seguimento em Centro de Desenvolvimento, documentando-se
um desenvolvimento adequado nas areas motoras (pratica ginastica desportiva na
atualidade), mas com défice cognitivo ligeiro com menor pontuacido que o irmao
em avaliacdo neuropsicoldgica formal e perturbacdo de défice de atengdo e
hiperatividade, com significativas dificuldades de aprendizagem no 1° ciclo,

estando medicada com metilfenidato.
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Ressonancia- magnética cranio-encefalica, sequéncias T1 e T2. Idade: 9 meses, idade corrigida: 6 meses
Cortes axial (A), sagital (B) e coronal (C) demonstrando dilatagdo ventricular passiva, com diversos sinais de atrofia

cerebral como aumento dos espagos e cisternas de liquor extracerebrais e redugdo da dimensdo das estruturas
encefalicas, e auséncia de sinais de hidrocefalia activa.
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Discussao & Revisao Teorica

Epidemiologia

A hemorragia peri-intraventricular (HPIV) é uma das mais frequentes e graves
complicagdes neuroldgicas no recém-nascido pré-termo. Em 1980 a incidéncia global de
hemorragia peri-intraventricular nos recém-nascidos pré-termo e/ou com muito baixo
peso a nascenca situava-se entre os 40-50%, tendo reduzido para cerca de 20% em 1990,
devido aos avancos nos cuidados neonatais e possivelmente, ao inicio da administracao
de corticoesteroides pré-natais. Na ultima década, assistiu-se a um ligeiro aumento da
incidéncia de HPIV, possivelmente relacionado com melhores cuidados e maior taxa de
sobrevivéncia de recém-nascidos com prematuridade extrema (Navidi et al., 2022)
(Apeksha Reddy et al., 2023). Uma vez que HPIV é inversamente proporcional a idade
gestacional e ao peso a nascenca, a sobrevivéncia de mais recém-nascidos prematuros
pode propiciar o aumento das taxas de HPIV, se nada for feito para limitar esta patologia
(Pande & Vagha, 2023).

A HPIV grave ocorre em cerca de 7.7% dos recém-nascidos muito prematuros
(<32 semanas de gestacdo) e ocorre em cerca de 16.2% dos recém-nascidos com
prematuridade extrema (<28 semanas de gestacao) (Razak et al., 2023). Para além disso,
cerca de 50% das HPIV vao desenvolver-se nas primeiras 24h de vida e 90% na primeira
semana de vida (Navidi et al., 2022).

Um estudo retrospetivo portugués realizado em 2022 numa Unidade de Apoio
Perinatal Diferenciado avaliou a mortalidade e neurodesenvolvimento aos 24 meses de
recém-nascidos pré-termo com HPIV grave. Este estudo veio mostrar que, nos recém-
nascidos de muito baixo peso a nascenga a taxa global de incidéncia de HPIV foi de 21%
e de HPIV grave foi de 7%, tal como demonstra a literatura. Neste estudo, os recém-
nascidos com HPIV grave tiveram pior progndstico, com valores de mortalidade de cerca
de 52.9%, sendo que os sobreviventes apresentaram elevada incidéncia de sequelas do
neurodesenvolvimento como atraso psicomotor (25%) ou paralisia cerebral (37.5%) (J et
al., 2022). Importa ainda referir os dados do estudo “Nascer prematuro e Portugal —
Cinco anos de estudo multicéntrico nacional (1996-2000)”, que embora contenha
informagdo menos recente, foi um importante motor de sistematizacdo dos dados

obtidos pelo registo nacional do recém-nascido de muito baixo peso a nascenca. Este
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estudo destaca que a prevaléncia de doencas diretamente relacionadas com a
mortalidade como sépsis, persisténcia de canal arterial e hemorragia peri-
intraventricular era muito elevada e variava drasticamente entre as varias unidades de
apoio perinatal, ndo existindo, no entanto, uma verificagcdao das causas responsaveis por
esta variabilidade. Este estudo revela ainda que a incidéncia de HPIV foi de 27,3%,
chegando aos 40,8% nos recém-nascidos com muito baixo peso a nascencga (<1000g) e
aos 33,6% nos recém-nascidos com menos de 30 semanas de idade gestacional.
Relativamente a gravidade de HPIV, o estudo destaca que graus mais graves
tiveram uma incidéncia de 6,2% tendo sido também mais prevalente nos recém-nascidos
com muito baixo peso a nascenga e com menos de 30 semanas de idade gestacional. Por
fim, destaque para os valores de mortalidade desta patologia que foram de 15.3%,
apresentando os graus mais graves de HPIV, uma letalidade de 53%. (Nascer Prematuro

Em Portugal. Estudo Multicéntrico Nacional 1996 - 2000., n.d.).

Patogénese

A matriz germinativa é uma regido que se localiza nas paredes dos ventriculos
laterais do cérebro, sendo responsavel pela maturacdo do sistema nervoso, onde ocorre
a multiplicacdo dos precursores dos neurénios da glia e do coértex cerebral. Esta é uma
regido que surge pelas 7 semanas de gravidez, e cuja espessura dos seus vasos comega
a diminuir pelas 24 semanas, acabando por desaparecer pelas 36 semanas de gravidez.
Durante a gestacdao a angiogenese desta regido é promovida pela producdo in-situ de
fatores de crescimento, nomeadamente, o Fator de Crescimento da Vasculatura
Endotelial (VEGF), a Angiopoietina (ANGPT) e o Fator de Crescimento Placentario (PIGF)
(Gilard et al., 2020).

A matriz germinativa € uma zona que possui uma vasta rede de capilares
imaturos, o que lhe confere um grau de grande fragilidade e por isso, de grande
suscetibilidade a ocorréncia de hemorragia. Assim, a hemorragia peri-intraventricular,
iniciar-se-a na regido mais fragil, a regido da matriz germinativa, acabando por progredir
preenchendo o espaco ventricular e originando assim a hemorragia intraventricular. Os
recém-nascidos pré-termo sdo por isso 0s mais suscetiveis a ocorréncia de hemorragia

peri-intraventricular, uma vez que a matriz germinativa apenas desaparece pelas 36
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semanas, pelo que, no momento do nascimento prematuro, esta vasculatura fragil e
primitiva ainda estard presente na regido periventricular (Ozek & Kersin, 2020). Para
além disso, elementos como a fibronectina ou o colagénio, cuja uma das funcdes é
estabilizar a vasculatura, vao estar diminuidos na prematuridade (apenas aumentam
com a idade gestacional), sendo este um outro fator para a promogdao da grande
fragilidade da matriz germinativa no recém-nascido prematuro (Gilard et al., 2020).

Ainda assim, a rutura vascular ndo é apenas consequente desta vasculatura fragil,
tendo diversos fatores que justificam a sua ocorréncia. Os recém-nascidos pré-termo sao
muitas vezes vitimas de diversas patologias relacionadas com a prematuridade e que vao
alterar, com frequéncia, a sua pressdao arterial. Estas alteracdes repentinas e nao
regularizadas vao ter um grande impacto na pressao de perfusdo cerebral. Fatores como
o transporte do recém-nascido, a necessidade de ventilagdo mecéanica ou a ocorréncia
de infecdes serdo responsaveis pelas oscilacdes na pressao de perfusdo cerebral, que
ficara com a sua regido mais fragil, a matriz germinativa, muito suscetivel a ocorréncia
de rutura vascular (Pande & Vagha, 2023). Para além disso, os recém-nascidos pré-
termo apresentam mecanismos de regulacdo vascular cerebral imaturos e que ndo serdo
capazes de compensar as flutuacdes que ocorrem na pressao de perfusdo cerebral,
sendo este um outro fator que contribui para a suscetibilidade dos recém-nascidos pré-
termo a ocorréncia de hemorragia peri-intraventricular (Deger et al., 2021).

E também inegavel a relacdo entre os fatores genéticos e a ocorréncia de
hemorragia da matriz germinativa e intraventricular, uma vez que sao responsaveis pela
maior suscetibilidade dos recém-nascidos a ocorréncia de patologia, ainda assim, as suas
vias sdo ainda pouco conhecidas. O gene COL4A1 — codificador do procolagénio do tipo
4 - o gene END1 - codificador da proteina endotelina 1 — sdo bons exemplos disso, uma
vez que uma mutacdo nestes genes serd sindbnimo de alteracGes na estabilidade vascular
(Gilard et al., 2020).

Por fim, importa referir o enfarte venoso hemorragico parenquimatoso (EVHP)
gue é a complicacdo mais temida desta patologia, resultando da hemorragia peri-
intraventricular que, ao originar estase venosa, vai obstruir a drenagem dos vasos
periventriculares e consequentemente diminuir a circulacdo e perfusao cerebral,
promovendo o EVHP. Ao contrario do que se pensou no passado, esta complicacdo ndo

é uma extensdo da hemorragia intraventricular para o parénquima, mas sim resultado
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da obstrugao vascular. Esta complicagao pode ser uni ou bilateral, sendo que, geralmente
€ assimétrica e ocorre nos lobos frontal e parietal. O EVHP ocorre em cerca de 15 a 20%

das criangas com HPIV grave. (Navidi et al., 2022)

Discussao:

Nos casos clinicos estudados, apresentam-se dois recém-nascidos com
prematuridade extrema e com muito baixo peso a nascenga — caso clinico 1, recém-
nascido com 1050g que nasceu as 26 semanas e 3 dias de gesta¢do e caso clinico 2,
recém-nascido com 880g que nasceu as 25 semanas e 6 dias de gestacdo. De acordo
com a fisiopatologia abordada acima, ambos os recém-nascidos nasceram antes das 37
semanas apresentando-se ainda com a matriz germinativa em fung¢dao e com os seus
mecanismos de regulacdo cerebral imaturos, tendo assim uma elevada suscetibilidade
a ocorréncia de hemorragia peri-intraventricular tal como acabou por acontecer.

No caso clinico 1, a realizagdo de ecografia cerebral seriada permitiu diagnosticar
ao 42 dia de vida hemorragia intra-ventricular grau lll bilateral complicada de enfarte
venoso hemorrdgico parenquimatoso esquerdo envolvendo a area frontoparietal
(posteriormente bilateral). Este é um caso de HPIV extremamente grave e que
apresentou um mau progndstico no neurodesenvolvimento da crianga que desenvolveu
paralisia cerebral, a sequela neuroldgica mais frequente no grau mais severo de HPIV,
segundo os dados epidemiolégicos referidos acima.

No caso clinico 2, a realizacdo de ecografia cerebral seriada permitiu diagnosticar
ao 29 dia de vida, hemorragia intraventricular grau Il bilateral, com agravamento para
grau lll 4 dias depois. Trata-se de um diagndstico inicial de HPIV de grau moderado, sem
dilatacao ventricular que acabou por agravar dias depois para HPIV com dilatacdo
ventricular. Também esta crianca acabou por desenvolver um quadro de paralisia
cerebral. Apesar disso, tal como sera mencionado na sec¢do do neurodesenvolvimento,
a prematuridade tem por si sé um grande risco para alteracdes do
neurodesenvolvimento, sendo que o diagndstico de HPIV sera responsavel pelo seu

aumento.
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Fatores de Risco

Relativamente aos fatores de risco para a ocorréncia de hemorragia
intraventricular, para além da prematuridade e do baixo peso a nascenca, existem
diversos fatores que, embora n3ao sejam deterministicos na ocorréncia de patologia,
podem aumentar a propens3o para tal (Ozek & Kersin, 2020). Para maior compreens3o,
estes serdo estruturados em fatores de risco pré-natais, perinatais e pds-natais.

Relativamente aos fatores de risco pré-natais para a ocorréncia de HPIV, destaca-
se a auséncia de corticoterapia pré-natal para indugdao maturativa pulmonar fetal. Para
além de diminuir a sindroma de dificuldade respiratéria promovendo uma maior
estabilidade na oxigenacdo e da pressdao de perfusao cerebral, acredita-se que a
corticoterapia pré-natal terd também como fungao a maturagao da microvasculatura da
matriz germinativa, atuando assim como fator protetor da ocorréncia de hemorragia (J
et al., 2022). Ainda no periodo pré-natal, destacam-se como fatores de risco a gravidez
nao vigiada, que sera assim uma gravidez sem avaliagao de risco para parto pré-termo —
o maior indicador para ocorréncia de HPIV — e a utilizacdo de métodos de fertilizacdo in
vitro que indicam uma maior propensao para gravidez multipla e consequentemente um
maior risco de parto pré-termo. Também a existéncia de patologias da coagulacdo e a
ocorréncia de corioamnionite ou outras infecdes na gravidez sdao também fatores de
risco a ter em conta para a ocorréncia de HPIV (Egesa et al., 2021). Por fim, destaque
para o sexo masculino que, apesar de ser um fator de risco ndo modificavel, tem sido
estudado como fator de risco para HPIV. Os estrogénios tém sido associados a maturacao
e regulacdo cerebral e a progesterona associada a protecdao de eventos de isquemia,
assim ser do sexo feminino tem sido estudado como fator protetor de HPIV (J et al.,
2022).

No periodo perinatal, destacam-se como fatores de risco a ocorréncia de parto
fora de um Hospital com apoio perinatal diferenciado e consequente necessidade de
transferéncia neonatal (o transporte de um recém-nascido é também fator de risco para
HPIV), um indice de Apgar diminuido aos 5 minutos e a necessidade de entubacao,
ventilacdo invasiva ou ressuscitacdo ao nascimento (Egesa et al., 2021).

Além dos fatores de risco pré-existentes, também os eventos pds-natais terdao um
grande impacto no aumento do risco de HPIV. Patologias como a acidose metabdlica, a

doenca de membranas hialinas com necessidade de administracdo de surfactante, o
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desenvolvimento de pneumotdrax ou a hemorragia pulmonar sao muito prevalentes na
prematuridade e serdo responsaveis por criar um ambiente de instabilidade respiratoria
qgue poderd provocar oscilacdes na oxigenacdo e pressdo de perfusdo cerebral e
consequentemente, ocorréncia de HPIV (J et al.,, 2022) (Nascer Prematuro Em
Portugal. Estudo Multicéntrico Nacional 1996 - 2000., n.d.). Assim, sendo necessario
o suporte respiratério, deve optar-se pelo volume e técnicas estritamente necessarias,
uma vez que, a ventilagdo invasiva é um fator de risco para o desenvolvimento de
hemorragia intraventricular, sendo o CPAP nasal uma boa alternativa (Nascer
Prematuro Em Portugal. Estudo Multicéntrico Nacional 1996 - 2000., n.d.).

Também os eventos pds-natais que promovam instabilidade hemodindmica
como a hipotensdo, o choque, os disturbios da coagulacdo, a hipotermia e a
hipoglicémia, vao originar oscilagées na pressao arterial sistémica e consequentemente
na pressdo de perfusao cerebral, atuando assim como fatores de risco para instabilidade
da vasculatura da matriz germinativa e HPIV (J et al., 2022) (Nascer Prematuro Em
Portugal. Estudo Multicéntrico Nacional 1996 - 2000., n.d.). A ocorréncia de sépsis
neonatal merece destaque como fator de risco para HPIV, uma vez que ird promover a
libertacao de citocinas vasoativas cerebrais que, podendo chegar a vasculatura da matriz
germinativa, podem ser responsaveis por oscilagdes da pressao de perfusdo cerebral (J
et al., 2022). A destacar também as técnicas invasivas as quais os recém-nascidos
prematuros sdo frequentemente sujeitos, tais como a nutricdo parentérica, a colocacao
de cateteres (como os cateteres umbilicais) ou até mesmo a realizagdo de técnicas mais
especificas que possam ser necessdrias, como a pericardiocentese. Todas estas técnicas
podem provocar instabilidade e serdo por isso fatores de risco para a ocorréncia de HPIV.

Destaca-se o estudo “Nascer prematuro e Portugal — Cinco anos de estudo
multicéntrico nacional (1996-2000)” investigou a prevaléncia dos fatores de risco mais
significativos na HPIV grave, sendo eles, por ordem de mais para menos prevalente,
idade gestacional, peso a nascenga, transporte neonatal, valores de indice de Apgar
diminuidos, doenca de membranas hialinas, hipotermia e hipotensao (Nascer

Prematuro Em Portugal. Estudo Multicéntrico Nacional 1996 - 2000., n.d.).
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Discussao:

Muitos dos fatores de risco mencionados verificaram-se nos casos clinicos
estudados, sendo que, em ambos estdo presentes os dois maiores fatores de risco para
HPIV, a prematuridade e o baixo peso ao nascer. Comecando pelo caso clinico 1, destaca-
se uma gravidez ndo vigiada, ndo sendo possivel atuar na prevencao do parto pré-termo,
tendo este inclusive ocorrido em situacdo ndo controlada, sem possibilidade de tocdlise
e adiamento do parto e sem a administracao de corticosteroides indutores de maturacao
pulmonar fetal. Para além disso, é relevante destacar os fatores de risco sociofamiliares,
estando perante uma mae de apenas 19 anos, que ndo coabita com o pai da crianga, nao
tendo apoio continuado por parte do mesmo, e que esta em Portugal apenas ha 9 meses,
possivelmente sem conhecimento das medidas de vigilancia da gravidez protocoladas
pela direcdo geral de saude e com maior preocupacdo sobre a sua situacdo atual de
imigracdo e o desenquadramento social do que com as potenciais sequelas futuras de
um recém-nascido de uma gravidez ndo vigiada. Adicionalmente, estdo presentes outros
fatores de risco, nomeadamente a necessidade de ressuscitacdao do recém-nascido, a
hipotermia (34.82C) e o indice de Apgar de 5 aos 5 minutos (1/5/8). Relativamente aos
eventos pos-natais que aumentam o risco para HPIV, verificou-se uma grave
instabilidade respiratéria com diagndstico de doenga das membranas hialinas grau 2,
com necessidade de ventilagdo invasiva e de administracao de surfactante endotraqueal.
Verificou-se também instabilidade hemodindmica com choque e necessidade de
expansdo de volémia e administracdo de dopamina e ainda episédios de hipoglicémia e
hipotermia. O recém-nascido deste caso clinico foi ainda sujeito a técnicas invasivas que
vdo também alterar o equilibrio da pressdo de perfusdo cerebral e aumentar a
suscetibilidade para HPIV, nomeadamente a realizacdo de nutricdo parentérica e a
colocagao de cateteres umbilicais, sendo que, neste caso clinico acresce ainda o facto de
ter ocorrido derrame pericardico iatrogénico por mal posicionamento do cateter com
necessidade de recorrer a pericardiocentese.

Ja no caso clinico 2, ndo estdo presentes de forma tao prevalente como no caso
clinico 1, os fatores de risco pré e peri-natal. Neste caso, estamos perante uma gravidez
vigiada, com seguimento regular que é inclusive feito em consulta privada, o que indica
um ambiente sociofamiliar com estabilidade econdmica e também familiar, uma vez que

a mde e o pai estdo ambos empregados e estdo na idade em que atualmente a
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generalidade dos casais comeca a ter filhos, apontando, possivelmente, para uma
gravidez mais planeada e desejada do que no caso clinico 1. Para além disso, devido ao
seu seguimento regular, foi possivel perceber que se trata de uma gravidez gemelar e,
por isso, com maiores riscos para parto pré-termo, tendo sido também possivel a
realizagdo de ciclo completo de corticosteroides para indu¢do maturativa fetal e a
realizacdo de sulfato de magnésio para neuroprotecc¢do. Conclui-se assim, que é possivel
atuar sobre fatores de risco para HPIV no decurso da gravidez. Houve o cuidado de
transferir a mae para um hospital de apoio neonatal diferenciado, o que aumenta a
assisténcia ao recém-nascido e diminui a necessidade de o transportar para outro lado,
gue como indica a bibliografia, é também fator de risco para HPIV. Ainda assim, tal como
no caso clinico 1, também este recém-nascido apresentou uma série de eventos pods-
natais relacionados com a prematuridade e que sdo fatores de risco para HPIV. Este
recém-nascido foi entubado e ventilado ao 12 minuto de vida, por respiragdo ineficaz
tendo sido diagnosticado, posteriormente, com doenga de membranas hialinas grau 3
com necessidade de manter ventilacdo invasiva e de administracdo endotraqueal de
surfactante. Ao 29 dia de vida, desenvolveu hemorragia pulmonar com necessidade de
uma segunda toma de surfactante. Para além disso, passou também por periodos de
instabilidade hemodinamica com necessidade de expansdo de volémia e suporte
inotropico com dopamina. Na situacdo descrita, a doenca de membranas hialinas, a
hemorragia pulmonar e a instabilidade hemodinamica sdo fatores de risco para HPIV
descritos pela literatura, mas também as intervenc¢des necessdrias para a sua resolugao
como a administracdo de surfactante ou a ventilagcdo invasiva aumentam o risco para a
patologia, pelo que se conclui que estes varios fatores complicam negativamente o

progndstico neuroldégico de um recém-nascido prematuro.

Manifestacoes Clinicas

A hemorragia peri-intraventricular é uma patologia de clinica muito inespecifica,
sendo assintomatica na maioria dos casos. O recém-nascido pré-termo pode, ainda
assim, ter alguns sinais clinicos indicativos de hemorragia intraventricular grave,
nomeadamente nas primeiras horas e dias de vida. A alteracdo da consciéncia, a letargia,

as convulsbes, o abaulamento das fontanelas e diastase de suturas cranianas, a
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hipotonia, a apneia, a bradicardia ou a instabilidade hemodinamica/choque, sdo sinais
gue poderdo ser indicativos de patologia neuroldgica e, como tal, da ocorréncia de
hemorragia (Pande & Vagha, 2023). Também alteracdes metabdlicas e hematoldgicas
podem ser sinal de que existe patologia neuroldgica severa, tais como o aumento ou
diminuicdo da temperatura, a hipoglicémia ou hiperglicemia, a acidose metabdlica, a
anemia ou a trombocitopenia (Ozek & Kersin, 2020). No entanto, ressalva-se que, sendo
esta uma patologia de clinica inespecifica, o seu diagndstico surge, habitualmente, de
um achado encontrado na ecografia cerebral realizada de rotina ao recém-nascido pré-

termo.

Diagnostico

O método complementar de diagndstico mais eficaz para a detecdo de
hemorragia intraventricular no recém-nascido pré-termo é a ecografia cerebral. Trata-se
de um método nao invasivo, sem irradiagao e sem necessidade de preparagdo prévia.
Além disso, € um método que permite também uma reavaliag¢do regular e sequencial da
extensdo e complicacbes da hemorragia, sem necessidade de deslocacdo ou de
manipulagdo do recém-nascido. A ecografia é realizada geralmente através da fontanela
anterior, podendo também ser utilizada nas restantes fontanelas. Ainda assim, a
ecografia € um método com algumas caracteristicas pouco favoraveis, nomeadamente o
facto de ser dependente do operador e de ndo detetar lesdes mais pequenas.

As normas de orientacao de diversas organiza¢des internacionais recomendam a
realizacdo de ecografia cerebral em todos os recém-nascidos nascidos com menos de 32
semanas de gestacao e em todos os pré-termo nascidos entre as 32 e 37 semanas que
apresentem fatores de risco de entre os previamente descritos. A Sociedade Portuguesa
de Neonatologia recomenda a realizagdo da primeira ecografia, idealmente, nas
primeiras 24 horas de vida para excluir patologia pré-natal ou neonatal de inicio precoce,
sendo repetida novamente até as 72 horas e depois repetida em intervalos periddicos
semanais designadamente até as 4-6 semanas de vida (altura étima para o diagnédstico
de leucomaldcia periventricular). Recomenda-se ainda a realizacdo de nova ecografia
cerebral na altura da alta ou quando se atinge a idade de termo (quando chegaria as 40

semanas de gestacao) e aos 4-6 meses de idade corrigida (Taborda et al., n.d.-b). Caso o
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recém-nascido apresente alteracdo imagioldgicas na ecografia cerebral, devem ser
realizadas ecografias seriadas mais regulares (Hand et al., 2020).

A ressonancia magnética cranio-encefdlica (RM-CE) é o método padrao para a
detecdo de hemorragia intraventricular e de lesdes no parénquima do recém-nascido,
apresentando, no entanto, algumas desvantagens que favorecem em primeira instancia
a utilizacdo da ecografia cerebral, nomeadamente o facto de ser um método que
necessita de mobilizar e transportar o recém-nascido para fora da Neonatologia e
também implicar a manipulacdo e sedac¢do do recém-nascido (Ozek & Kersin, 2020).
Ainda assim, sempre que haja necessidade de realizar o exame, é recomendado que seja
aplica a técnica “alimentar e embrulhar”, que consiste na alimentacdo do recém-nascido
20 minutos antes de realizar a ressonancia magnética, o que ira fazer com que este fique
mais calmo e seja possivel realizar o exame sem grande necessidade de sedagdo (Hand
et al., 2020).

A RM-CE é um método de segunda linha que deve ser feito especialmente em
casos de HPIV grave com complicagdes, recém-nascidos com alteragdes no exame
neuroldgico e casos com varias co-morbilidades (Taborda et al., n.d.-b)(Ozek & Kersin,
2020). As recomendac¢bes da American Academy of Pediatrics (AAP) referem que a
ressonancia magnética ndo esta indicada por rotina, mas pode ser oferecida aos recém-
nascidos com maior risco, na altura em que atingem a idade de termo, ou seja quando o
recém-nascido atinge as 36 — 40 semanas de idade pds-menstrual (Hand et al., 2020).
Também a Sociedade Portuguesa de Neonatologia, recomenda que, nos casos em que
se realize ressonancia magnética, esta seja feita pelas 40 semanas de idade pos-

menstrual (Taborda et al., n.d.-b).

Discussao:

A Sociedade Portuguesa de Neonatologia apresenta consensos de
calendarizacdo da ecografia cerebral em recém-nascidos com menos de 32 semanas de
gestacdo. Nos casos clinicos abordados, ambos os recém-nascidos sdao propostos a
ecografia cerebral seriada pela sua prematuridade extrema. No caso clinico 1, o recém-
nascido apresentou diversos eventos peri e pds-natais, como a instabilidade respiratéria
e hemodinamica que, apesar de poderem associar-se a altera¢des da pressdo de

perfusdo cerebral, estardo provavelmente mais associados a prematuridade extrema e
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serdo mais fatores de risco do que manifestacdes de HPIV. Assim, ndo existindo
manifestac¢des clinicas claras de hipertensdo craniana, a realizacdo da ecografia cerebral
ao 42 dia de vida (um dia depois do recomendado) foi fundamental para o diagndstico
de hemorragia intra-ventricular grau Il bilateral complicada de enfarte venoso
hemorragico parenquimatoso esquerdo envolvendo a drea frontoparietal
(posteriormente bilateral). A partir do timing do diagndstico recomenda-se a realizacdo
de ecografias cerebrais semanais, e tendo estas orientacdes sido adotadas para este
recém-nascido, foi possivel perceber a evolucdo de HPIV nas semanas seguintes, para
hidrocefalia pds-hemorragica tetraventricular e transformacdo quistica porencefalica
dos enfartes hemorrdgicos frontoparietais com ulterior fusao ventricular. A ressonancia
magnética (RM) foi também um dos métodos complementares de diagndstico adotados
neste recém-nascido, tendo sido efetuada no periodo aconselhado, isto €, na idade em
qgue atinge o termo. A RM veio corroborar os achados ecograficos, descrevendo
hidrocefalia tetraventricular simétrica, com confluéncia de cavidade porencefalica no
corno frontal direito e coexisténcia de lesdo parenquimatosa parietal direita cortico-
subcortical pds-hemorragica, e evidente reducdo da espessura parenquimatosa a nivel
temporal, occipital e parietal bilateral. Apesar das desvantagens da RM este é um
método excelente para a descricdo e caracterizacdo das lesdes consequentes de HPIV
gue ndo sejam visiveis na ecografia, o que poderd ser fundamental para o calculo do
progndstico desta patologia e para a construcao de um plano a longo prazo.
Relativamente ao caso clinico 2, nao foram identificadas manifestac¢des clinicas
de patologia cerebral, apresentando-se um recém-nascido com bom tdnus, fontanelas
normotensas, perimetro cefdlico no percentil 73 e sem outras alteragdes como
bradicardia, apneia ou instabilidade hemodindmica. Assim, a realizacdo de ecografia
cerebral ao 29 dia de vida foi fundamental para o diagndstico de hemorragia
intraventricular grau Il bilateral, com agravamento para grau lll, em ecografia cerebral
realizada 4 dias depois. Foram realizadas ecografias cerebrais semanais, tendo sido
possivel descrever nas semanas seguintes uma evolucdo para dilatacdo ventricular pds-
hemorrdgica com necessidade de intervencdo através da realizacdo de puncgbes
ventriculares. Para além disso, a realizacdo de ecografias cerebrais semanais pos-
diagndstico, nomeadamente as realizadas a partir da 42 semana de vida, permitiram

identificar lesdes de leucomalacia quistica periventricular - tal como indica a bibliografia,
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a realizacdo de ecografias semanais até as 4 a 6 semanas de vida é fulcral para a
identificacdo de complicagcOes, em especial para a identificacdo de leucomaldcia quistica
cujo tempo 6timo de diagndstico sera neste periodo. A realizagdo semanal de ecografia
cerebral permitiu ainda perceber que ocorreu reabsorcao quistica gradual. Neste caso
clinico, contrariamente ao caso clinico 1, ndo foi realizada ressonancia magnética pelas
40 semanas de idade pds-menstrual, possivelmente pela ecografia ter sido considerada
suficiente para a caracterizacao da patologia e pela sua resolucdo espontanea. Ainda
assim, a RM-CE acabou por ser realizada pelos 9 meses de vida, documentando
ventriculomegalia pds-hemorragica, sem hidrocefalia ativa, e sinais de atrofia cerebral.
A RM-CE foi repetida 2 anos depois com achados sobreponiveis sendo que, a realizacao
da mesma neste timing, deve-se, possivelmente, ao facto de ser neste periodo que se
completa a fase de maior mielinizacdo cerebral.

Tal como referido no caso anterior, a realizacdo de ecografias cerebrais seriadas
é fulcral para a monitorizacdo da extensdao hemorragica e do surgimento de possiveis
complicacoes e a RM-CE é fundamental para a identificacdo e caracterizacdo de todas
as lesdes. Estes exames complementares de diagndstico sdo importantes ndo sé para a
gestdo de risco a curto prazo, mas também para a identificacdo do progndstico e gestao

das complicacdes de longo prazo.

Complicacoes

Sendo esta uma patologia sem tratamento especifico, a gestdo do doente com
hemorragia intraventricular deve ter dois grandes objetivos fundamentais: o diagnéstico
precoce — de forma a minimizar a extensdo da hemorragia e as lesGes cerebrais
associadas - e a vigilancia de complicacdes como a hidrocefalia pés-hemorragica — de
modo a prevenir o seu agravamento e a lesdo cerebral (Apeksha Reddy et al., 2023). A
realizagdo de ecografias cerebrais seriadas e medicdo regular do perimetro cefalico sao
medidas fulcrais na gestao de um recém-nascido com HPIV, uma vez que irdo permitir o

diagndstico precoce das suas complicagdes.

Enfarte venoso hemorragico parenquimatoso (EVHP)

O EVHP é a complicacdo mais grave num recém-nascido com HPIV, e ocorre em

cerca de 15-20% dos recém-nascidos com HPIV grave. Fisiopatologicamente, o EVHP é
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uma complicacdo que resulta da obstrucao dos vasos periventriculares, por compressao
por parte da hemorragia intraventricular, que resulta no enfarte venoso com
sangramento parenquimatoso. Alguns autores defenderam que a hemorragia do
parénquima se tratava do grau mais severo de HPIV, no entanto, hoje sabe-se que nao
se trata de uma extensao da hemorragia intraventricular, mas sim de uma complicagao
provocada pela mesma. O EVHP é referido como a complicacdo mais grave de HPIV, uma
vez que provoca a lesdo parenquimatosa imediata, originando quistos porencefdlicos
que podem fundir-se com o ventriculo lateral e que serdo assim lesdes definitivas,
(Taborda et al., n.d.-b).

Por fim, importa referir que a ecografia cerebral realizada na fontanela posterior,
permite visualizar os coagulos intraventriculares, uma vez que, pela posi¢cao em decubito
dorsal do recém-nascido, estes vao localizar-se mais frequentemente no corno occipital.
Assim, na realizacdo da ecografia cerebral, é importante ndo esquecer que esta zona nao
serd visualizada adequadamente quando usada a fontanela anterior, pelo que deve
recorrer-se a fontanela posterior de modo a identificar os coagulos (Taborda et al., n.d.-

b).

Hidrocefalia pos-hemorragica (HPH)

A hidrocefalia pds hemorragica é uma complicacdo que ocorre por obstrucdo da
drenagem do liquido cefalorraquidiano (LCR), causada pela presenca de coagulos e redes
de fibrina nos orificios de drenagem e nas vilosidades subaracnoideas e que
consequentemente ird originar a acumulacdo de LCR dentro dos ventriculos. Numa
primeira fase, a acumulagao de LCR intraventricular vai originar dilatagdo ventricular,
podendo esta complicacdo ser chamada de dilatacdo ventricular pds-hemorragica
(Navidi et al., 2022). Numa segunda fase, esta dilatacdo ventricular por acumulacdo de
LCR, podera comegar a comprimir o parénquima e originar zonas de isquémia com
consequente disfuncdo cerebral, sendo assim chamada de hidrocefalia pds-hemorragica.

A acumulacdo continuada de LCR, vai aumentar a pressao intracraniana pelo que
pode suspeitar-se de hidrocefalia quando existem sinais de hipertensao craniana ou
quando existe um aumento do perimetro cefdlico, geralmente superior a 2 mm por dia,
guando medido regularmente, ou com valores aumentados quando enquadrado nas

curvas de crescimento de Fenton (valores acima do percentil 97). Ainda assim, a
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ecografia cerebral realizada semanalmente é, geralmente, o método de diagndstico
utilizado, uma vez que permite identificar a dilatacdo ventricular através da observacao
da balonizacdo do ventriculo e da medicdo do seu tamanho, enquadrando-o nas curvas
de Levene (Valdez Sandoval et al., 2019). Para além disso, a ecografia permite visualizar
o nivel de obstrugao, se intraventricular ou se fora do sistema ventricular, o que podera
ser importante para a escolha da opc¢do terapéutica (Taborda et al., n.d.-b).

Os recém-nascidos pré-termo sdo vulneraveis a esta complicacdo uma vez que,
ainda ndo tém as suas vilosidades subaracnoideas completamente desenvolvidas, o que
ird facilitar a sua obstrucdo. Para além disso, estes recém-nascidos possuem niveis baixos
de plasminogénio o que é sindnimo de um processo de fibrinélise pouco eficaz. Esta é
uma complicacdo que pode desenvolver-se nos primeiros dias pds-HPIV e que afeta
cerca de 35% dos recém-nascidos pré-termo com hemorragia peri-intraventricular.
(Valdez Sandoval et al., 2019) (Navidi et al., 2022). Esta é uma complicacdo que pode
resultar em lesGes cerebrais irreversiveis ou levar a morte. Infelizmente, a maioria dos
recém-nascidos com hidrocefalia pés-hemorragica ndo apresenta um progndstico
favordvel, sendo frequente a existéncia de alteracdes no seu neurodesenvolvimento. O
alivio eficaz da pressdao intracraniana e a drenagem da hidrocefalia sdo assim
fundamentais para a gestao desta complicacdo. Estes topicos serdo abordados na seccao

seguinte deste trabalho.

Leucomalacia Periventricular (LPV)

A leucomalacia periventricular é uma das patologias mais tipicas do recém
nascido pré-termo, sendo também uma das complicacbes mais importantes de
hemorragia peri-intraventricular (Reddy et al., 2022). O estudo “Nascer prematuro e
Portugal — Cinco anos de estudo multicéntrico nacional (1996-2000)”, que sistematiza os
dados do registo nacional do recém-nascido de muito baixo peso a nascenga, indica uma
incidéncia de LPV de 6,6% com maior prevaléncia nos recém-nascidos com muito baixo
peso a nascenca (8,6%) e nos recém-nascidos com idade gestacional inferior a 30
semanas (8,1%) (Nascer Prematuro Em Portugal. Estudo Multicéntrico Nacional
1996 - 2000., n.d.).

A LPV é uma patologia que corresponde a lesdo cerebral onde ocorre necrose da

substancia branca na regido periventricular, podendo esta dividir-se em 2 tipos: a
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leucomaldacia quistica e a leucomalacia difusa. A leucomalacia quistica corresponde a
formacdo de quistos na substancia branca apds a ocorréncia de um insulto isquémico
naquela regido. Posteriormente, os quistos vao regredir e dar lugar a zonas de atrofia
cerebral. O diagndstico de leucomaldcia quistica é feito através da ecografia cerebral
sendo que a realizagdo das vdrias ecografias de forma seriada é fundamental uma vez
gue apenas serd possivel realizar este diagndstico 2 a 3 semanas apds o evento
isquémico (Taborda et al., n.d.-b). A leucomaldacia difusa corresponde a pequenas areas
de necrose da susbtancia branca, sem formacdo de quistos. O diagndstico de
leucomaldcia difusa é feito com recurso a ressonancia magnética, sendo que a ecografia
cerebral realizada mais tardiamente (nomeadamente quando atinge a idade de termo e
aos 4-6 meses de idade corrigida) pode mostrar sinais indiretos tais como a
ventriculomegalia, a atrofia do corpo caloso, os bordos ventriculares em formato
qguadrangular, o contorno ventricular irregular e a distribuicdo anormal de sulcos
(Taborda et al., n.d.-b).

A LPV estd muito associada a alteragGes no desenvolvimento das areas motora,
cognitiva e sensorial, sendo mesmo a causa mais comum de défice visual de origem
cerebral e originando frequentemente paralisia cerebral (Khurana et al., 2021). Sendo
esta uma patologia sem tratamento, é de extrema importancia a adocdao de medidas
protetoras do neurodesenvolvimento em todas as etapas de assisténcia a gravida e ao
recém-nascido pré-termo, com um acompanhamento préximo e uma monitorizacao

completa a longo prazo do seu desenvolvimento neurolégico.

Discussao:

Relativamente ao caso clinico 1, a ecografia cerebral de diagndstico de HPIV, feita
ao 42 dia de vida, permitiu ndo sé o diagndstico da patologia como também da sua
complicagdo mais grave, o enfarte venoso hemorragico parenquimatoso que, neste
caso, se localizou inicialmente apenas na regiao frontoparietal esquerda, tendo evoluido
rapidamente para outro EVHP do lado direito. Nas semanas seguintes, verificou-se a
transformacao quistica porencefalica dos EVHP das regides frontoparietais esquerda e
direita, com posterior fusdo com o ventriculo lateral, contribuindo assim para a dilatacdo

ventricular. Ainda assim, esta ndo foi a Unica complicacdo de HPIV diagnosticada no caso
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clinico 1. Nas ecografias cerebrais semanais realizadas a seguir ao diagndstico, verificou-
se evolugdo para um quadro de hidrocefalia pds-hemorragica tetraventricular, com
indicacdo para a presenca de codgulos e de formacdes de septos intraventriculares —
apontando assim para um bloqueio dentro do sistema ventricular. Este recém-nascido
apresentou ainda uma das manifesta¢des clinicas mais comuns de hidrocefalia, o
aumento do perimetro cefalico, neste caso, acima e divergente do percentil 97. Na
ressonancia magnética cranio-encefalica realizada as 39 semanas de idade pds-
menstrual, além da descricdo das complicagbes ja conhecidas, foi ainda possivel
visualizar uma lesdo do parénquima na regido parietal direita cortico-subcortical e a
atrofia cerebral a nivel temporal, occipital e parietal bilateral - lesdes nao regressiveis e
consequentes da isquémia provocada pelos EVHP e pela compressdo parenquimatosa
exercida pela hidrocefalia.

No caso clinico 2, as ecografias cerebrais realizadas nas semanas seguintes ao
diagnéstico permitiram identificar uma dilatacdo ventricular consequente de HPIV.
Ainda assim, com a realizacdo de puncdes ventriculares, verificou-se que esta
complicacdo ndo evoluiu, tendo ocorrido estabilizacdo das dimensdes ventriculares.
Este recém-nascido ndo apresentou manifesta¢des clinicas de dilatagdo ventricular,
mantendo-se sempre sem sinais de hipertensdo craniana e sem aumento do perimetro
cefdlico. Ainda assim, esta ndo foi a Unica complicacdo de HPIV neste caso clinico, a
ecografia seriada da 42 semana identificou um padrdo de leucomalacia periventricular
quistica, localizada mais especificamente na regido frontoparietal bilateral, sendo os
quistos mais evidentes a direita. Como é expectdvel na leucomalacia periventricular
quistica, nas semanas seguintes ocorreu regressao quistica que deu lugar a zonas de
atrofia cerebral. Este recém-nascido realizou ainda uma RM-CE de controlo pelos 9
meses, que mostrou ventriculomegalia supratentorial pds-hemorragica sem sinais de
hidrocefalia ativa, e sinais de atrofia cerebral como acentuagdo dos sulcos corticais e da
fenda inter-hemisférica e reducgdo da espessura do tecido cerebral, particularmente na
regido frontal e parietal lateral e nos lobos occipitais, bem como menor volume das
regides hipocampicas e do tronco cerebral — estes achados poderao ser sinais indiretos
de leucomaldcia difusa, pelo que esta é uma complicacdo claramente identificada neste

Caso.
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Tratamento de HPIV complicada de hidrocefalia

Tal como referido anteriormente, a hemorragia peri-intraventricular ndo dispde
de tratamento especifico, baseando-se este na optimizacao do tratamento de suporte
ao recém-nascido prematuro para prevenir e limitar a extensdao da hemorragia, seguido
da monitorizacdo da drenagem espontanea da hemorragia e do controle de
complicagdes.

O tratamento definitivo de hidrocefalia pds-hemorragica é conseguido,
geralmente, através da colocagao de um shunt ventriculoperitoneal (VP). No entanto,
este é um procedimento de complexa execugdo técnica e com alguns riscos pelo que, a
sua utilizacdo em primeira instancia deve ser evitada, podendo optar-se por outros
procedimentos que serdo mencionados abaixo. Quanto ao tratamento farmacoldgico,
importa também referir que a utilizacdo de diuréticos como tratamento para a
minimizacao da progressao da HPH e da necessidade de drenagem cirurgica, apesar de
promissora, ndo demonstrou eficacia na sua utilizagdo nos ensaios clinicos realizados
(Valdez Sandoval et al., 2019).

A drenagem cirurgica é assim o tratamento de eleicdo do quadro de hemorragia
intraventricular e da hidrocefalia pés-hemorragica sendo que, ao longo da histdria da
cirurgia, tém sido estudadas diversas técnicas de drenagem. A punc¢do lombar e a puncgao
ventricular sdo métodos eficazes na reducdo rapida e imediata da pressao intracraniana,
através da drenagem de liquido cefalorraquidiano para alivio da pressdo. Para além
disso, permitem a colheita de liquido para andlise e sdo procedimentos faceis de realizar
sem necessidade de movimentar o doente ou de ser efetuados pela neurocirurgia. Ainda
assim, sdo métodos que drenam uma quantidade baixa de liquido cefalorraquidiano pelo
gue é necessario realizar pungdes lombares seriadas para a sua drenagem total. Apesar
da sua eficiéncia, estes métodos, especialmente quando realizados de forma seriada,
aumentam o risco de infecdao e de formacgdo de quistos porencefdlicos, sendo apenas
utilizados temporariamente para controlo da pressdo intracraniana até a colocagdo de
uma derivacdo ventricular (Valdez Sandoval et al., 2019) (Deger et al., 2021).

O shunt ventriculosubgaleal consiste na coloca¢cdo de um cateter no ventriculo
lateral que fica fixo a dura-mater e que drena para uma bolsa subgaleal criada para o
efeito. Este € um método de drenagem mais semelhante com a fisiologia normal de

drenagem de LCR, que ocorre sob baixa pressdo e de forma continua, sem necessidade
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de puncdes seriadas. Ainda assim, o risco de meningite por fugas, de perda do cateter
para dentro do ventriculo ou de hemorragia parenquimatosa preclude o seu uso regular
(Valdez Sandoval et al., 2019).

A colocacdo de um reservatorio ventricular como o reservatério de Ommaya,
consiste na colocagdao de um reservatério subcutaneo ligado ao ventriculo lateral que
pode ser puncionado para drenagem do liquido cefalorraquidiano e do conteudo
hematico residual. Permite ainda a colheita de liquido para amostra e a possibilidade de
injetar farmacos através do reservatorio. Algumas desvantagens deste procedimento sao
a necessidade de esvaziar o reservatorio ao fim de determinado periodo, a possivel
perda de fluidos e eletrdlitos e o risco de infegao. Segundo a literatura, em 75 a 88% das
drenagens com recurso a reservatodrio ventricular, houve necessidade de conversdo para
derivacdo ventriculoperitoneal. Ainda assim, destaca-se que existem estudos que
indicam que mesmo com a necessidade de conversao, a utilizacdo primaria deste shunt
poderd reduzir a morbilidade e mortalidade quando comparada com outros métodos de
drenagem (Valdez Sandoval et al., 2019).

O shunt ventriculoperitoneal (VP) é um dos métodos mais utilizados para a
realizacdo de drenagem cirdrgica, sendo especialmente utilizado nos casos de
hidrocefalia. Esta técnica pressupoe a colocacdo de um shunt que conecta os ventriculos
laterais do cérebro até a cavidade peritoneal. O shunt ventriculoperitoneal apresenta
diversos beneficios, nomeadamente, o facto de ser uma solu¢do duradoura e também
um método de rapida diminuicdo da pressao intracraniana. Ainda assim, o risco de
infecdo meningea e peritoneal e de disfungao mecanica sao grandes desvantagens da
utilizacdo deste shunt (Deger et al., 2021). Para além disso, nos casos especificos de
hidrocefalia pds-hemorragica, em recém-nascidos prematuros ou de baixo peso a
nascenca, existe o elevado risco de ulceracdo da sua pele fragil e de obstrucao do shunt
causada pelos coagulos sanguineos, com necessidade de reavaliagao e substituicao do
mesmo. Apesar de ser muito frequentemente utilizado, o shunt VP ndo deve ser o
tratamento primario, uma vez que os procedimentos temporarios como o reservatorio
ventricular poderdo ser suficientes para que ocorra drenagem espontinea e
consequentemente para a resolucao da hidrocefalia, sem necessidade de colocac¢ao de

uma derivacdo de longa duracdo. Apenas 1% dos doentes com HPIV ligeira ou moderada
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necessitam de conversdao do método temporario de drenagem a um shunt VP e nos casos
de HPIV grave sdo cerca de 18 a 29% dos recém-nascidos (Valdez Sandoval et al., 2019).
Ao longo da histéria cirdrgica foram surgindo diversos procedimentos e na
sequéncia dos estudos de McCoombs e de Whitelaw, em 2003 foi desenvolvido um
protocolo cirdrgico de Drenagem, Irrigagcdo e Terapia Fibrinolitica (DRIFT), que se baseou
na colocacdo de 2 cateteres ventriculares subcutaneos, que permitem a drenagem
ventricular, juntamente com a administracdo de terapéutica fibrinolitica — Ativador do
plasminogenio tecidual (tPA) (Apeksha Reddy et al., 2023). Num seguimento feito a 2
anos, verificou-se que a utilizacao deste protocolo reduziu a necessidade de colocacdo
de shunt em fase precoce, a mortalidade, as taxas de incapacidade neuroldgica severa —
especialmente incapacidade cognitiva. Ainda assim, verificou-se um aumento das taxas
de hemorragia secundaria pelo que as conclusdes do estudo indicam que a fibrindlise
deve ser repensada (Whitelaw et al., 2010). Apesar disso, a bibliografia é controversa,
existindo outros estudos que apontam que o protocolo DRIFT, ndo reduziu a mortalidade
ou a necessidade posterior de colocacdo de shunt (Deger et al., 2021). A sua utilizacdo
nao se encontra estabelecida na pratica clinica fora do contexto de investigagdo.
Existem assim, diversos métodos de drenagem cirurgica. No entanto, ndo existe
ainda um protocolo definido que indique em que circunstancias deve ser usado
determinado procedimento. A realizacdo de puncdes lombares seriadas, seguida de
colocacdo de shunts temporarios como o reservatério de Ommaya ou o
ventriculosubgaleal e a posterior conversao para uma solugdo definitiva como o shunt
ventriculoperitoneal sdo os procedimentos preferencialmente adotados na gestdo da

HPIV.

Discussao:
No caso clinico 1, a realizacdo de ecografias cerebrais seriadas permitiu firmar o

diagndstico de HPIV grau lll, complicada de enfarte venoso hemorragico com evolugao
para hidrocefalia pés-hemorragica tetraventricular, com dilatagdo ventricular traduzida
pelo aumento do perimetro cefdlico (superior ao percentil 97). Pelas complicacdes
desenvolvidas, foi iniciada drenagem de liquido cefalorraquidiano (LCR), através da
realizacdo de puncbes lombares evacuadoras seriadas, para alivio da pressdo

intracraniana, com colheita de LCR hematico, que se revelou estéril. Apds puncdes
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lombares seriadas, houve persisténcia do quadro pelo que houve necessidade de
progredir no método de drenagem, pelo que se decidiu colocar um reservatério de
Ommaya que, por ndo ter mostrado resultados eficazes na drenagem, foi
posteriormente convertido a shunt definitivo, o shunt ventriculoperitoneal (SVP). Ainda
assim, esta ndo é uma situagao rara uma vez que a literatura atual indica que em 75% a
88% dos casos hd necessidade de conversdo para SVP, embora também indique que a
colocacdo inicial do reservatério ventricular possa ter impacto na diminuicdo da
mortalidade. Apds colocagdo do shunt ventriculoperitoneal, foi diagnosticada meningite
bacteriana inicialmente por Klebsiella pneumoniae e Enterobacter cloacae
multirresistente e posteriormente também por Staphylococcus aureus. Assim, houve
necessidade de retirar o SVP e colocar uma deriva¢ao ventricular externa temporaria,
durante o periodo de antibioticoterapia. Posteriormente, apds conclusdo da
antibioticoterapia e LCR pds-terapéutico estéril, colocou segunda derivacao ventriculo-
peritoneal.

No caso clinico 2, a gestdo da HPIV foi feita através da realizacdo de ecografias
cerebrais semanais que permitiram identificar complicacbes de HPIV, nomeadamente
dilatacao ventricular pds-hemorragica que foi estabilizada em cerca de 2 semanas
apenas com recurso a punc¢Oes ventriculares seriadas, ndo tendo existindo indicagdo
para colocacdo de derivagao definitiva. Este caso clinico é muito diferente do caso clinico
anterior, uma vez que a dilatacdo ventricular foi facilmente controlada, sendo que a RM-
CE feita aos 9 meses mostra ventriculomegalia sem hidrocefalia ativa. Nada mais poderia
ser oferecido a este recém-nascido, uma vez que a sua Unica complicagdo com
tratamento possivel, foi resolvida. Assim, neste caso o grande problema reside nas
complicagdes sem tratamento, nomeadamente a leucomalacia periventricular.

A hidrocefalia pds-hemorragica é a Unica complicacdo de HPIV em que existe
tratamento, nomeadamente através da drenagem cirdrgica - apesar de mesmo esta
opcao terapéutica ainda nao estar definida por completo e ndo existirem orientagdes
claras sobre a melhor forma de atuacdo. As restantes complicacbes que traduzem lesdo
cerebral imediata sdo irreversiveis e por isso ndo tém tratamento. Assim, deve existir um

foco claro no diagndstico de hidrocefalia e no seu tratamento precoce.
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Prevencao de HPIV e das suas complicacoes

A hemorragia intraventricular ndo é uma patologia com tratamento especifico
pelo que a sua gestdo se torna complicada. Assim, atualmente, a sua melhor abordagem
passa pela prevencdo primdria e secundaria. Para além disso, também a vigilancia
ecografica seriada da extensdao da hemorragia e das suas complicacGes, bem como a
gestdo destas mesmas complicacdes — nomeadamente, ao nivel do alivio da pressao
intracraniana - sdo métodos de abordagem que, embora n3o tratem a patologia,
procuram reduzir a incidéncia e gravidade das sequelas no neurodesenvolvimento.

Tal como abordado na fisiopatologia da hemorragia peri-intraventricular, esta patologia
esta diretamente relacionada com a vulnerabilidade neuroldgica e a capacidade limitada
de autorregulagdo do recém-nascido pré-termo. Assim, no periodo pré-natal, evitar o
parto pré-termo serd método ideal de prevencdo. O parto pré-termo depende de
inimeros fatores que ndao sdao modificaveis como a existéncia de um parto pré-termo
prévio ou a gestacao multipla, cada vez mais frequente pela utilizacdo de métodos de
fertilizacdo in vitro. Ainda assim, existem fatores que podem ser prevenidos ou cuja
propensdo para parto pré-termo pode ser acautelada através da vigilancia da gravidez,
sdao exemplos disso, o tabagismo, a insuficiéncia cervical, as infe¢ées na gravidez ou o
controlo das doencas crénicas da mae como a hipertensao arterial ou a diabetes mellitus
(Pande & Vagha, 2023). Também a utilizacdo de tocoliticos podera ser importante,
especialmente em situagdes em que seja necessario o atraso do trabalho de parto. Em
situacOes cujo parto pré-termo seja inevitavel, é fundamental a administracdo de
corticoesteroides pré-natais, existindo evidéncia clara sobre o seu efeito na diminuicao
da incidéncia da hemorragia peri-intraventricular no recém-nascido pré-termo (Roberts
etal., 2017). O estudo “Nascer prematuro e Portugal — Cinco anos de estudo multicéntico
nacional (1996-2000)” destaca que a administracdo de corticoesteroides, mesmo em
ciclo incompleto, diminuiu a incidéncia de HPIV nomeadamente, nos seus graus mais
graves. Nos recém-nascidos pré-termo, fruto de gestacdes sem administracdo de
corticoesteroides, 43% desenvolveu HPIV, enquanto nos recém-nascidos pré-termo de
gestagdes com administragdo de ciclos completos de corticoesteroides, cerca de 27%
desenvolveu HPIV, o que mostra uma evidéncia clara do seu beneficio. Para além disso,
este estudo demonstrou também que a administracdo de corticoesteroides promove a

diminuicdo de patologias que sdo fatores de risco para HPIV tais como sépsis,

36



persisténcia de canal arterial e necessidade de ventilacdo (Nascer Prematuro Em
Portugal. Estudo Multicéntrico Nacional 1996 - 2000., n.d.). Ao contrario da
administracdo de corticoesteroides pré-natais, nenhuma outra medida tem evidéncia
clara de prevencdo da hemorragia peri-intraventricular. No entanto, diversas medidas
podem e devem ser adotadas em recém-nascidos pré-termo de forma a diminuir os
triggers promotores de instabilidade da pressdao de perfusao cerebral, sendo
fundamental a construcdo de protocolos de atuacdo em meio hospitalar durante o
periodo peri e pés-natal do recém-nascido prematuro.

No periodo peri-natal destaca-se como medida preventiva, a realizagdao do parto
num hospital com apoio perinatal diferenciado (com cuidados intensivos neonatais), de
forma a maximizar as condi¢des assistenciais necessdrias ao parto pré-termo e evitar
gue o recém-nascido tenha de ser transferido apds o parto, condicdo que por si sé
aumenta os riscos para a ocorréncia de HPIV (Ozek & Kersin, 2020). Para além disso,
destaque também para a laqueagao tardia do cordao umbilical, pratica recomendada
pela Organizacao Mundial de Saude que consiste no atraso da laqueac¢do do cordao
umbilical em pelo menos 1 minuto apds o parto, na auséncia de contraindicacdes. Desta
forma, havera um prolongamento do fluxo sanguineo da placenta para o recém-nascido,
com aumento da volémia e hematdcrito e consequente maior estabilizacdo da sua
pressdo de perfusdo cerebral. Existem estudos que comprovam o beneficio da lagueacdo
tardia do corddao umbilical, além de muitos outros beneficios j4 demonstrados, como a
diminuicdo das taxas de mortalidade neonatal (Chiruvolu et al., 2015) (Mercer et al.,
2006).

No periodo pds-natal devem ser adotadas medidas que diminuam a instabilidade
respiratéria e hemodinamica do recém-nascido e que previnam a ocorréncia de
flutuagGes na pressao de perfusdo cerebral, tais como:

- Adotar medidas posturais como a elevacdo da cabeca do recém-nascido e o seu
posicionamento na linha média, minimizando a sua manipulacdo e estimulacdo (Gilard
et al., 2020).

- Regular a temperatura corporal do recém-nascido pré-termo, uma vez que este é
particularmente suscetivel a perda de calor. A temperatura corporal do recém-nascido
deve estar entre 36.52C e 37.59C e esta pode ser conseguida através da manutencgao da

temperatura da sala de partos ou do pré-aquecimento de todos os dispositivos que
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entram em contacto com o recém-nascido — em especial, a incubadora. A hipotermia
(temperatura < 36,02C) aumenta o consumo de oxigénio e de glicose, como tentativa de
termorregulacdo, promovendo assim flutua¢des na perfusdo cerebral e sendo um fator
de risco para hemorragia intraventricular.

- Monitorizar o recém-nascido e vigiar continuamente a sua estabilidade respiratéria,
hemodindamica e neurolégica. Esta monitorizacdo pode ser feita através de métodos ndo
invasivos, nomeadamente pelos parametros vitais (como a frequéncia cardiaca, a
pressao arterial, a saturacdo periférica de oxigénio), pela monitorizacdo da temperatura
e dos valores de glicémia capilar, pela producdo de urina e pelo exame fisico regular. E
também importante ter em atencdo os novos métodos de monitorizacdo hemodinamica
como o NIRS (Espectroscopia de infravermelho préximo), uma técnica que permite uma
monitorizacdo continua, ndo invasiva e em tempo real do equilibrio entre a
disponibilidade regional de oxigénio e o seu consumo (DA et al., 2022). A técnica de
espectroscopia emite luz em dire¢do a uma amostra e mede a proporgao de luz refletida,
aferindo os niveis de hemoglobina saturada e dessaturada e a relacdo entre o oxigénio
fornecido a um tecido e o oxigénio que é captado pelo mesmo tecido, permitindo
monitorizar o estado de perfusdo dos tecidos em tempo real e atuar em fungdo da
oxigenacdo cerebral (DA et al., 2022).

- Realizar o suporte respiratdrio necessario desde o nascimento do recém-nascido,
através do fornecimento de oxigénio nos valores minimos possiveis de volume e pressao,
evitando métodos invasivos sempre que possivel. O suporte respiratdrio vai permitir o
estabelecimento de uma capacidade residual eficaz e a diminuicao da lesdo neuroldgica.
Manter uma normal oxigenagao e ventilagao é essencial, uma vez que flutuagdes como
a hipoxemia ou a hipercapnia podem originar altera¢des na perfusao cerebral e originar
hemorragia intraventricular (Apeksha Reddy et al.,, 2023). No entanto, tal como
mencionado anteriormente, a ventilagdo invasiva é um fator de risco para o
desenvolvimento de hemorragia intraventricular pelo que, uma boa alternativa podera
ser o CPAP nasal (Nascer Prematuro Em Portugal. Estudo Multicéntrico Nacional
1996 - 2000., n.d.).

- Realizar suporte hemodinamico para manutencdo da pressdo de perfusdo cerebral e
evitar oscilacOes significativas. As alteracdes bruscas de tensdo arterial sistémica podem

ter um grande impacto na pressao de perfusdo cerebral e consequentemente dar origem
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a HPIV pelas caracteristicas de fragilidade da matriz germinal e pela incapacidade de
autorregulacdo. Assim, monitorizar e realizar suporte hemodindamico, quando
necessario, é fundamental para prevenir oscilacdes da pressao de perfusdo cerebral. No
entanto, serd necessario ter precauc¢ao na administracdo de fluidoterapia e na transfusao
de concentrado eritrocitario, uma vez que, estas infusdes ndo poderao ser feitas muito
rapidamente sob risco de também o tratamento causar oscilagdes bruscas na pressdo de
perfusdo cerebral (Nascer Prematuro Em Portugal. Estudo Multicéntrico Nacional
1996 - 2000., n.d.).

Além destas estratégias de prevencdo da hemorragia intraventricular, alguns
farmacos tém sido apontados como possiveis agentes protetores de HPIV, embora ndo
sejam ainda utilizados na pratica clinica devido a fraca evidéncia cientifica que suporte a
sua utilizacdo e os seus riscos. A Indometacina é um farmaco do grupo dos anti-
inflamatérios ndo esteroides, sendo um inibidor ndo seletivo da cox-1 e cox-2, que
resulta na inibicdo da sintese de prostaglandinas. Este farmaco tem sido apontado como
promotor da maturagao da matriz germinativa e consequentemente um agente protetor
de eventos como a hemorragia intraventricular (Apeksha Reddy et al., 2023). Alguns
estudos apontam a Indometacina como estando associada a reducdao do risco de
ocorréncia de HPIV nos recém-nascidos pré-termo (Razak et al., 2023). No entanto, os
seus efeitos a longo prazo ndo estdo ainda descritos pelo que, a sua utilizacdo, como
profilaxia, ainda ndo é aconselhada (Ozek & Kersin, 2020). O Fenobarbital tem sido
apontado como um farmaco estabilizador da pressao arterial e, por isso, protetor das
oscilacoes da pressdo de perfusao cerebral (Apeksha Reddy et al., 2023). No entanto,
uma revisdo recente da Cochrane que incluiu 10 estudos com cerca de 792 recém-
nascidos, ndo evidenciou nenhum efeito preventivo do fenobarbital na hemorragia
intraventricular, nos seus efeitos no neurodesenvolvimento e na mortalidade (Romantsik

et al., 2023).

Implicacoes no neurodesenvolvimento da crianca

Os recém-nascidos pré-termo ou com muito baixo peso a nascenca sao
extremamente suscetiveis a alteracdes no neurodesenvolvimento, sendo que, nos 10%

de recém-nascidos prematuros que apresentam algum tipo de sequela aos 3 meses,
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mais de 50% apresenta sequelas neuroldgicas e cerca de 30% apresenta sequelas
oftalmoldgicas.

O conhecimento da localizacdo precisa das lesdes e a sua relacdo com as varias
vias de funcionamento neuroldgico poderiam traduzir-se num progndstico mais
especifico sobre os acontecimentos neuroldgicos a longo prazo. Ainda assim, a
complexidade das vias neurolégicas e o facto de os métodos complementares de
diagndstico ainda ndo serem otimos para a quantificacdo das lesdes da substancia
branca e do volume cerebral afetado, torna dificil estabelecer um progndstico
neuroldgico claro e definitivo (Andre M Gracga, 2014). Assim sendo, ndo tendo certeza
no progndstico, conhecer as limitagdes neurolégicas mais frequentes, que poderdo advir
de um nascimento prematuro - especialmente quando associado a sequelas como a
HPIV ou a LPV - é fulcral para a realizacdo de intervenc¢des precoces e para a criagdo de
um plano de acompanhamento a longo prazo, criando espacgo para que estas criangas
tenham a melhor qualidade de vida possivel.

A paralisia cerebral (PC) é uma condicdo nao progressiva, que resulta da lesdo do
sistema nervoso central e que ird afetar a postura e os movimentos voluntarios, podendo
causar espasticidade, ataxia e/ou movimentos involuntarios. A prematuridade é, por si
sO, um fator que esta associado a paralisia cerebral, especialmente num padrdo mais
comum de diplegia espastica (paraparésia dos membros inferiores), sendo que, quando
associada a outras patologias, como a HPIV, terd uma probabilidade aumentada de lesdao
cerebral e consequentemente de condigdes como a paralisia cerebral. Um estudo
realizado em criancas com 3 anos (idade corrigida) e antecedentes de prematuridade,
mostra que, das criangas com paralisia cerebral, 53% destas tem histdria de HPIV grave,
52% tem antecedentes de leucomalacia e 59% de dilatagdo ventricular, sendo que estas
duas ultimas patologias podem também ser consequentes de HPIV (Vohr, 2022). Na
avaliagao das criangas com paralisia cerebral foi possivel concluir que graus mais severos
de HPIV estavam diretamente relacionados com mais casos de paralisia cerebral —
criancas sem historia de HPIV, 8% apresentava PC, criangas com histéria de HPIV: grau |
15% apresenta PC, grau |l 18% apresenta PC, grau lll 26% apresenta PC, enfarte
hemorragico 75% apresenta PC (Vohr, 2022). Isto relaciona-se com o facto de HPIV grave
e das suas complicagdes como o EVHP, a hidrocefalia ou a leucomalacia periventricular

lesarem o parénquima cerebral, especialmente quando essas lesdes ocorrem em zonas
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qgue envolvem a via piramidal ou afetam a mielinizacdo do brago posterior da capsula
interna (Andre M Graca, 2014).

Do ponto de vista cognitivo, a prematuridade terd também um grande impacto,
embora, as alteracdes cognitivas sejam dificeis de avaliar antes da idade escolar. Ainda
assim, a literatura refere estudos que mencionam que criangas com antecedentes de
prematuridade e HPIV moderada tém maior risco de ter atraso cognitivo do que as
criancas sem antecedentes de prematuridade e HPIV (Zhou et al., 2023). Um estudo
realizado com o objetivo de determinar os efeitos a longo prazo da HPIV de grau | ou Il
com a HPIV de grau lll ou com enfarte hemorragico, investigou as sequelas em criancgas
com 8 anos e antecedentes de prematuridade e de HPIV. Demonstrou-se uma fraca
evidéncia entre a associacdo de graus mais severos de HPIV e altera¢des mais marcadas
no desenvolvimento cognitivo, concluindo-se que os diferentes graus de HPIV tém o
mesmo risco para a ocorréncia de altera¢gdes na componente cognitiva (Vohr, 2022).
Assim, este estudo mostra que, embora graus mais severos de HPIV estejam mais
suscetiveis a alteracées do neurodesenvolvimento, HPIV de graus ligeiros ou moderados
ndo sao condicdes benignas e deverdao também ser alvo de intervengdes precoces e
monitoriza¢des a longo prazo.

Tal como referido inicialmente, também os défices sensoriais sdo um risco
assumido dos recém-nascidos pré-termo, especialmente dos que apresentam sequelas
como HPIV, sendo que quanto maior a gravidade destas sequelas, maior o risco da
criancga ter alteragdes auditivas ou visuais. Importa referir que a diminui¢do da visao ou
da audicdo vao ter um impacto muito negativo na qualidade de vida da crianca e afetar
todas as vertentes do seu desenvolvimento, assim, é de extrema importancia a
monitorizagao precoce e o acompanhamento de criangas pré-termo e especialmente de
criancas com antecedentes de HPIV, as quais devem ser seguidas durante pelo menos 3
anos apds o nascimento, uma vez que sera durante a infancia que existira uma janela
temporal 6tima para a realizagdo de tratamentos que impactem positivamente a
qualidade de vida da crianga (Zhou et al., 2023).

Relativamente a ocorréncia de convulsdes ou ao desenvolvimento de epilepsia
nao existe evidéncia que relacione estas patologias diretamente com HPIV, ainda assim

alguns estudos mostram que HPIV grave pode ser um fator de risco para o
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desenvolvimento de doenca epilética pelo que deve sempre ter-se em consideragao essa
possibilidade (Zhou et al., 2023).

Devem também ter destaque outros fatores de extrema importancia na aquisicao
de competéncias do neurodesenvolvimento e na melhoria das limitagcdes adquiridas,
nomeadamente fatores como o nivel de literacia familiar e as capacidades
socioecondmicas da familia. A literatura evidencia que quando estas criangas chegam a
adolescéncia, a estimulacdo cerebral precoce e o desenvolvimento da sua plasticidade
vao estar diretamente relacionados com melhorias cognitivas pelo que se conclui que o
ambiente que rodeia a crianga sera uma caracteristica com grande impacto na melhoria
das limitagGes da crianca com lesdo cerebral. (Vohr, 2022). O conhecimento médico
sobre o prognéstico individual de cada crianca é fundamental para a gestdo das suas
necessidades a longo prazo e a equipa hospitalar deve ser responsavel por oferecer a
todas as criancas e respetivas familias o melhor acompanhamento possivel desde a alta
dos cuidados neonatais, nomeadamente através do seu encaminhamento para as
consultas de apoio multidisciplinar, para o conhecimento das necessidades especificas
por parte dos cuidados primdrios e especialmente para a educacdo e apoio da familia
que, tal como mencionado anteriormente, sera fundamental na criacdo de uma melhor
qualidade de vida para a crianga (Nascer Prematuro Em Portugal. Estudo

Multicéntrico Nacional 1996 - 2000., n.d.).

Discussao:

O acompanhamento a longo prazo das criancas dos casos clinicos estudados
mostra que ambas tiveram limitacdes no desenvolvimento das suas competéncias,
apresentando-se atualmente com diagndstico de paralisia cerebral.

No caso clinico 1, tendo por base as ecografias cerebrais seriadas e a ressonancia
magnética cranio-encefdlica realizadas, em suma, apresenta-se uma situacdao de HPIV
grau lll que complicou com:

1. Enfarte venoso hemorrdgico parenquimatoso, na regidao frontoparietal, com

posterior transformacdo quistica porencefalica,

2. Hidrocefalia pdés-hemorragica tetraventricular simétrica, exceto no corno

frontal direito por confluéncia de cavidade porencefalica;

3. Lesdo parenquimatosa p6és-hemorrégica, parietal direita cortico-subcortical;
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4. Atrofia cerebral a nivel temporal, occipital e parietal bilateralmente
O exame neuroldgico realizado aos 6 meses, na altura da alta da neonatologia revelou
indicios de alteracdes do neurodesenvolvimento, embora a sensibilidade deste exame
esteja limitada pelo facto de ser um lactente e, por isso, ndo ser possivel avaliar
claramente as alteragdes motoras, como o movimento ou as cognitivas, como a
linguagem. Assim, embora este exame permita perceber algumas limitacdes, o
prognostico serd ainda dificil de esclarecer. Neste caso, o lactente, apresentava aos 6
meses, macrocrania (perimetro cefalico 43 cm, percentil 90), fontanela anterior larga e
normotensa, atraso global do desenvolvimento com hipotonia axial e auséncia de
controlo cefalico, e hipertonia dos membros com repertério de movimentos
espontaneos pouco diversificado, reflexos osteotendinosos vivos e persisténcia de
reflexos primitivos, o que faz suspeitar de alteracdes mais expressivas a nivel motor.
Ainda assim, verificou-se que fixava o olhar no observador e parecia reagir aos sons,
embora o rastreio auditivo neonatal por otoemissGes acusticas ndo tenha detetado
resposta do ouvido interno. Ainda assim, pode ser indicativo de um bom progndstico a
nivel sensorial, embora este ndo seja um progndstico definitivo.

No seguimento desta crianca aos 5 anos, verificou-se uma evolugao para um
guadro de paralisia cerebral com padrdo de tetraparésia espastica de predominio direito
(Gross Motor Function Classification System nivel 1ll-IV) com uso predominante da mao
esquerda e atraso global de desenvolvimento de predominio motor, com razoavel
desenvolvimento cognitivo, especialmente nas areas da linguagem e interagdao. Para
além disso, apresentava uma ligeira alteracdo sensorial, uma hipoacusia moderada a
direita. Por fim, ao longo do seu seguimento verificou-se o desenvolvimento de epilepsia
com inicio de convulsGes no primeiro ano de vida, mantendo-se medicado com
valproato de sddio.

A paralisia cerebral com padrdo de tetraparésia espastica é o tipo mais grave de
paralisia cerebral, sendo causado por lesGes cerebrais significativas bilaterais, o que é
compativel com as varias complicacGes neuroldgicas que ocorreram no periodo neonatal
desta crianga. Assim, apesar de o progndstico neuroldgico de criangas com histéria de
HPIV grave complicada, ndo ser possivel de definir em fase precoce, existem atualmente
dados suficientes que nos levam a prever as possiveis limitacGes neuroldgicas que irdo

resultar desta patologia pelos que os varios cendrios devem ser acautelados,
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trabalhando ativamente para o acompanhamento da crianca e para a adogdo de
estratégias que melhorem o seu progndstico. Neste caso clinico, a crianca mantém
reabilitacdo multidisciplinar em centro de desenvolvimento, sendo este um apoio de
extrema importancia para a estimula¢do cerebral e para a aprendizagem de estratégias
que contornem as limitagGes e permitam uma vivéncia mais feliz do seu do dia-a-dia.
Por fim, importa relembrar que esta crianca nasceu de uma gravidez ndo vigiada e num
ambiente ndo controlado pelo que, a equipa médica deve também ter um
acompanhamento préximo da familia de forma a perceber as condi¢ées que sdo
oferecidas a esta crianca e alertar para a necessidade de esta viver num ambiente que

impacte de forma positiva o seu desenvolvimento.

No caso clinico 2, as ecografias cerebrais seriadas e a ressonancia magnética
cranio-encefdlica realizada aos 9 meses, apresentam, em suma, uma situacdo de HPIV
grau lll complicada de:

1. Dilatagdo ventricular pés-hemorragica — Complicacdo resolvida;

2. Leucomaldcia periventricular quistica frontoparietal bilateral, de predominio

frontal direito, com reabsorg¢do quistica gradual nas semanas seguintes;

3. Ventroculomegalia supratentorial pds-hemorragica (sem sinais de
hidrocefalia ativa) e atrofia cerebral (acentuacdo dos sulcos corticais e da
fenda inter-hemisférica, reducado da espessura do tecido cerebral na regido
frontal, parietal lateral e nos lobos occipitais e menor volume das regides
hipocampicas e do tronco cerebral) — sinais indiretos de leucomalacia
periventricular difusa.

O exame neuroldgico realizado aquando da alta da neonatologia, aos 3 meses e 15 dias,
ndo revelou quaisquer alteracbes neuroldgicas embora, tal como referido no caso
anterior, a sensibilidade deste exame num lactente ndo seja extremamente eficaz, ndo
so por ser dificil avaliar alguns fatores, mas também por requerer estabilidade do
lactente e treino da parte do médico. Nestes casos, o Hammersmith neonatal neurologic
examination, poderia ter sido uma ferramenta Util para avaliacdo mais especifica e
padronizada do estado neuroldgico do recém-nascido.

No seguimento desta crianca aos 9 anos, destaca-se a evolug¢do para um quadro

de paralisia cerebral com padrao de diplegia espastica e alguns movimentos discinéticos
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(Gross Motor Function Classification System: Nivel 1). Ao contrdrio do caso clinico 1, este
€ um grau menos grave de paralisia cerebral, estando possivelmente relacionado com o
menor envolvimento do parénquima cerebral quando ocorreu o evento hemorragico e
as suas complicacdes no periodo neonatal. Este caso, teve menos complicacbes nao
tendo sido sequer necessdria a colocacdo de uma derivagao permanente pelo que, a
partida, o seu progndstico neurolégico seria um pouco mais favoravel do que no caso
anterior. Esta crianca apresenta também uma perturbacdo de défice de atencdo e
hiperatividade. Simultaneamente, esta crianca é acompanhada na consulta de
otorrinolaringologia por hipoacusia bilateral moderada, otite serosa crénica e sindroma
de apneia obstrutiva do sono, tendo sido submetido a adenoidectomia e timpanostomia
aos 3 anos. Infelizmente, tal como indica a bibliografia, a prematuridade complicada de
HPIV origina frequentemente défices sensoriais que sdao muito prejudiciais para a
qualidade de vida da crianca, pelo que, o seu acompanhamento em consultas de
especialidade é fundamental.

Este recém-nascido nasceu de uma gravidez gemelar sendo importante perceber
também os acontecimentos neonatais e as consequéncias neuroldgicas da irma que
nasceu pré-termo. A irma gémea teve também diversas complicacdes no periodo
neonatal como displasia broncopulmonar moderada, necessidade de encerramento
cirurgico de canal arterial, episddios de sépsis e retinopatia da prematuridade grau 2 a
esquerda. No entanto, ndo foram documentadas alteracdes nas ecografias cerebrais
seriadas, nomeadamente HPIV. Ao nivel do seu neurodesenvolvimento, ndo apresenta
alteracdes motoras, mas identifica-se défice cognitivo ligeiro (com menor pontuacdo que
o irmdo em avaliagdo neuropsicoldgica formal) e perturbacdo de défice de atengdo e
hiperatividade, com significativas dificuldades de aprendizagem no 12 ciclo. Assim, é
evidente que a prematuridade e as patologias associadas tém também um grande
impacto neurolégico, ndo sendo apenas a HPIV e as suas complicagbes a originar
alteragdes do neurodesenvolvimento. Neste caso, esta crian¢a ndo apresenta alteragdes
motoras, como é mais tipico das lesdes de HPIV, embora apresente mais alteragdes
cognitiva do que o irmdo, evidenciando a importancia da localizacdo da lesdo no
progndstico. Em suma, o pré-termo é um fator de risco para doencas do
neurodesenvolvimento e a sua prevencao e minimizacdo de complicacGes deve ser o

ponto central de qualquer gravidez.
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Bundle de intervencoes

Hemorragia peri-intraventrciular

Critérios de
Inclusdo

Recém-nascidos pré-termo (idade gestacional < 37
semanas);

e/ou
Recém-nascidos de baixo peso a nascenca (<2500g).

Medidas de
prevencao

Realizar o parto num hospital de apoio perinatal
diferenciado;

Realizar corticoterapia pré-parto em todas as situacdes
de ameaga para parto pré-termo;

Realizar uma laqueacdo tardia do corddo umbilical, pelo
menos em 1 minuto apds o parto;

Manter uma temperatura adequada no bloco de partos,
na incubadora de transporte e em todos os matérias em
gue o recém-nascido contacte;

Manter o recém-nascido com a cabeca ajustada a linha
média, ligeiramente elevada;

Estabilizar e ndo mobilizar o recém-nascido mais do que
0 necessario, nomeadamente: nao transportar para
outro local, ndo realizar medicao de peso e comprimento
diariamente e ndo realizar a aspiracdo de secrecdes (se
nao houver necessidade objetiva);

Vigiar os parametros vitais, como a saturacdo periférica
de oxigénio, a pressao arterial e a frequéncia cardiaca e
corrigir adequadamente as alteracdes;

Vigiar, diariamente, a temperatura, a glicémia capilar e a
producdo de urina;

Monitorizar a perfusdo cerebral através de
Espectroscopia de infravermelho préximo (NIRS);
Realizar o suporte respiratorio necessdrio nos valores
minimos possiveis de volume e pressdao, evitando
métodos invasivos;

Realizar o suporte hemodinamico necessario e evitando
ao maximo oscilagbes da pressdo de perfusao cerebral,
Realizar ecocardiograma para excluir persisténcia de
canal arterial e verificar critérios para tratamento.

Medidas para °
diagnostico
precoce

Realizar ecografias cerebrais eletivas, seguindo as
recomendagdes da  Sociedade Portuguesa de
Neonatologia:
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-Ao 12 dia de vida (de preferéncia) ou até ao 32 dia de
vida;

-Ao 79, 142 e 282 dia de vida. Posteriormente
semanalmente ou quinzenalmente;

-Quando chega as 40 semanas de idade pds-menstrual ou
no momento da alta dos cuidados neonatais;

-Aos 4 a 6 meses de idade;

-Na presenga de patologia, deve ser realizada
semanalmente.

Realizar medicdo frequente do perimetro cefalico;
Monitorizar sinais de hipertensdo craniana, através da
palpagao das fontanelas, da vigilancia atenta a episodios
de alteracdo da consciéncia, apneia, bradicardia, etc....

Recomendagodes
de gestdo de HPIV

Realizar ecografias cerebrais semanalmente;

Realizar ressonancia magnética pelas 40 semanas de
idade pds-menstrual;

Realizar a medicdo diaria do perimetro cefalico;

Realizar drenagem de LCR quando indicada,
primeiramente através da realizacdo de puncdo lombar
para alivio da pressdo intracraniana e avaliagao do liquido
cefalorraquidiano. Caso ndo ocorra melhoria espontanea
da drenagem de LCR, poder-se-a colocar um reservatoério
ventricular. Se este continuar a ser insuficiente para
drenagem completa do liquido cefalorraquidiano e do
conteludo hemadtico, deve colocar-se uma derivacao
permanente, nomeadamente um shunt ventriculo-
peritoneal;

Avaliar o neurodesenvolvimento do recém-nascido
utilizado escalas adequadas como a Hammersmith
neonatal neurologic examination;

Acompanhar a crianca em consulta do desenvolvimento
e prop0-la para terapias complementares;

Realizar o rastreio visual e o rastreio auditivo neonatal
universal e acompanhar a crianca em consulta de
oftalmologia e otorrinolaringologia até aos 3 anos, no
minimo.

*De referir que a medida de prevencdo mais eficaz da hemorragia peri-
intraventricular é a prevengdo do parto pré-termo, pelo que planear e vigiar a gravidez
seguindo as recomendac¢des da Direcdo Geral de Saude é fundamental.
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Conclusao

Os cuidados neonatais sdo uma drea com um grande desenvolvimento nos
ultimos anos, tornando possivel que os recém-nascidos pré-termo tenham uma taxa de
mortalidade cada vez menor. Essa diminuicdo da taxa de mortalidade pode acarretar
um aumento da prevaléncia de doencas que se desenvolvem comumente nos recém-
nascidos pré-termo, sendo necessario um maior esforco para compreensdo destas
doencas, de modo que sejam otimamente prevenidas e geridas. A hemorragia peri-
intraventricular é uma dessas patologias, mostrando-se ainda muito prevalente,
especialmente nos recém-nascidos com prematuridade extrema. Além disso, trata-se
de uma patologia com um impacto muito significativo no futuro destas criancas, que
traz ndo sé complica¢des a curto prazo como também grandes limita¢Ges as vivéncias
ditas “normais” da infancia, tendo tanto impacto visivel como psicolégico. E
fundamental que exista um trabalho ativo na procura por medidas de prevencao da HPIV
e na gestao eficaz e precoce das criangas com esta patologia, de forma que seja possivel
diminuir os riscos de lesdo cerebral e consequentemente de alteracdes no seu
neurodesenvolvimento. Serd relevante que sejam protocoladas recomendac¢des de
prevencdao da hemorragia peri-intraventricular no recém-nascido pré-termo,
recomendacdes para diagndstico precoce de HPIV e prevencdo de complicacdes e
também recomendacdes para a gestdo do recém-nascido com HPIV e acompanhamento
destas criangas.

A HPIV e as suas complicacGes, bem como a leucomalacia periventricular, tém
um grande impacto no neurodesenvolvimento e, infelizmente, sdo condi¢bes ainda
muito prevalentes e de mau progndstico, pelo que, adotar estratégias de prevencgao e
estudar as diferencas nos cuidados administrados entre os varios hospitais de apoio
perinatal cruzando esses dados com a prevaléncia da patologia, é fundamental para o
futuro da medicina, mas acima de tudo, dos recém-nascidos pré-termo. Para além disso,
o estudo de métodos complementares de diagndstico mais eficazes e claros na
especificacdo das lesOes cerebrais é fundamental para a definicdo de um prognéstico e
para a construcdao de um plano a longo prazo, adequado a situacdo de cada crianca. A
monitorizacdo e acompanhamento constante das criangas com alteragdes crénicas do
desenvolvimento e das suas familias devera ser também um foco. Criar uma rede de

apoio multidisciplinar em conjunto com a familia é fundamental para minimizar o
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impacto destas condi¢des na qualidade de vida destas criancgas e a oferecer a todos um
futuro feliz, o menos limitado possivel.

Estda nas nossas maos enquanto médicos, mudar o rumo das patologias da
prematuridade e garantir o melhor futuro possivel para todas as criancas com doencas
do desenvolvimento, atuando ndo sé na vertente clinica, mas especialmente na vertente
social, procurando ser voz ativa por um mundo mais apto a acolher as diferencas e mais

disponivel para ver para la das limitagdes.
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