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REsumoO

Introdugdo:

As alteracGes do sono sdo frequentes em doentes com fibrose quistica (FQ). Estudos realizados
em populacdes adultas mostraram que existem alteragdes significativas na qualidade do sono,
frequentemente relacionadas com a doenca pulmonar desta patologia. Na idade pediatrica sao
escassos os trabalhos sobre o sono e os dados que existem sdo contraditérios: enquanto
alguns estudos indicam que existem altera¢des da oximetria noturna associadas a deterioragao
da funcgdo respiratdria, a maioria dos autores considera que a gravidade da doenga respiratdria
na FQ nado se correlaciona com a gravidade das alteragdes estruturais do sono.

A determinacdo da incidéncia de perturbacdo respiratdoria de sono nesta populagcdo e a
correlagdo com dados clinicos e de funcdo respiratéria podem ser preditivos da sua ocorréncia,
contribuindo para a intervencao precoce, favoravel a melhoria da qualidade de vida destes

doentes.

Objetivos: Identificar a presenca e o perfil de alteracdes respiratdrias do sono em doentes com
FQ em idade pediatrica. Identificar os pardmetros espirométricos (FEV,, FEF,s.75, FEV; /FVC) e
de saturagdo de oxigénio (SpO,) que se associam a alteragGes respiratdrias do sono e podem

vir a ser potenciais indicadores de gravidade.

Métodos: Estudo observacional, descritivo e transversal. Contactaram-se as 45 criancas
seguidas na consulta do Centro Especializado de FQ do Departamento de Pediatria do Hospital
de Santa Maria (HSM) durante o ano de 2013, com idades entre os 6 e os 18 anos e 364 dias.
Foi realizada polissonografia (PSG) noturna em laboratério, apds avaliacdo da SpO, basal, e
espirometria no dia seguinte a mesma. Foi aplicado o questiondrio habitualmente utilizado no
Laboratério Pediatrico de Sono. Os resultados foram avaliados por estatistica descritiva,
coeficientes de correlagdo de Pearson e os testes Mann-Whitney e K-Smirnov, conforme

apropriado. Foi considerado um nivel de significancia de 5%.

Resultados: Foram incluidos 33 individuos, 16 (48,5%) do sexo masculino, com idade mediana
de 12 anos (6min-18max). O z-score médio de IMC foi de -0,35 (dp0,78).

Vinte e nove doentes (87,9%) apresentavam queixas em relacdo a qualidade do sono e/ou
alteracOes respiratdrias do mesmo.

Na PSG a eficiéncia de sono estava reduzida e a laténcia de sono (LS) e vigilia pds sono (VPS)

aumentadas. N1 encontrava-se ligeiramente aumentado, N2, N3 e REM normais, tal como o
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nimero e o indice e despertares. O indice de apneia/hipopneia (IAH) médio foi de 0,6/h
(dp0,9) e indice de dificuldade respiratéria (IDR) médio de 6,6 (dp5,2). O valor médio da SpO,
em vigilia (97% (dp1,1)) e durante o sono (95% (dp2,7)) foram normais; o valor minimo de
Sp0, foi de 89% (dp4,1). O indice de dessaturacdo (ID) médio foi 2,36 (dp2,4). O valor médio da
mediana de CO,transcutaneo (TcCO,) foi de 41,2 (dp8,01) e o valor maximo de 45,3 (dp 5,19).
Dezassete (51,5%) doentes tiveram tosse noturna, 29 (87,9%) respiracdo paradoxal e 8 (24,2%)
roncopatia. A estratificacdo para sexo, idade e FEV; ndo revelou diferencas significativas.
Verificou-se uma associacdo positiva e moderada entre a SpO, em vigilia e a SpO, média
durante o sono (r=0,326 p=0,064). O IAH relacionou-se negativa e moderadamente com a SpO,
em vigilia (r=0,469 p=0,006). Os valores de FEV, associaram-se positiva e moderadamente com
Sp0, média durante o sono (r=0,528 p=0,002). Os achados da PSG associaram-se com os
dados do inquérito relativamente aos despertares noturnos e a vigilia pés adormecer e a
dificuldade respiratéria durante o sono e IDR.

Conclusao: Este estudo permitiu verificar que a maioria das criangas com o diagndstico de FQ
tem queixas relativamente a qualidade do sono e presenca de perturbacdo respiratéria do
sono. A avaliagdo subjetiva da qualidade de sono destes doentes correlaciona-se com os
achados polissonograficos. Nestas criangas, clinicamente estdveis e com doenga respiratdria
ligeira, apesar do registo de escassos eventos de dessaturagdo noturna, estes associam-se a
gravidade da doenga respiratdria avaliada por espirometria. A associagdo entre a SpO, em
vigilia e a SpO, média durante o sono e o IAH indica que este parametro pode servir de
preditor de risco para dessaturagdo noturna e outros eventos respiratorios. Nao encontrdmos
nesta amostra perturbagao respiratdria do sono significativa, o que pode refletir bom controlo
clinico da doenca. E importante confirmar estes resultados em amostras de maiores

dimensoes.

Palavras chave: polissonografia, espirometria, fibrose quistica, pediatria
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ABSTRACT

Introduction:

Sleep disorders are common in cystic fibrosis (CF) patients. Studies in adult populations have
shown that there are significant changes in sleep quality, often related to respiratory
disturbance. Pediatrics studies are scarce and contradictory: while some studies indicate that
there are changes in nocturnal oximetry associated with deterioration of pulmonary function,
most authors believe that the severity of respiratory disease in CF does not correlate with the
severity of the structural changes of sleep. The determination of the incidence of sleep
respiratory disturbance (SRD) in this population and of clinical and respiratory function

predictive factors is essential for early intervention.

Objectives: To identify the presence of respiratory and sleep quality disturbances in CF
children and to identify spirometric indices (FEV;, FEF,.;s, FEV,/FVC) and SpO, that are

associated with SRD as potential severity predictors.

Methods: An observational, descriptive and transversal study was done. Children followed in
the Specialized Center for Cystic Fibrosis, Department of Pediatrics, HSM, aged between 6 and
18 years and 364 days were recruited. In-lab polysomnography (PSG) followed by spirometry
was carried out. Baseline SPO, was assessed. The sleep questionnaire (SQ) commonly used in
the Pediatric Sleep Laboratory was applied. The results were analyzed with descriptive
statistics, correlations by Pearson’s coefficient, Mann-Whitney Test and K - Smirnov test, as

appropriate. A significance level of 5% was considered.

Results: 33 subjects out of 45 were included, 16 (48,5%) were male, with a median age of 12
years (6-18). The BMI average z-score was -0,35 (sd0,78). 29 patients (87,9%) had complaints
about sleep quality and/or respiratory disturbances. In PSG. sleep efficiency was reduced and
sleep latency and wake after sleep increased. N1 was slightly increased; N2, N3 and REM were
normal, such as the number and the index of awakenings. The apnea/hypopnea Index was
0,6/h (sd0,9) and mean RDI 6,6/h (sd5,2). The mean SpO, during wakefulness (97% (sd1,1)) and
sleep (95% (sd2,7)) were normal, the minimum SpO, was 89% (sd4,1). The average
desaturation index was 2,36/h(sd2,4). The average transcutaneous CO, median was 41,2mmHg
(sd8,01) and the maximum value was 45,3mmHg (sd5,19). Seventeen (51.5 %) patients had
nocturnal cough, 29 (87,9%) had paradoxical breathing and 8 (24.2%) snored. The sex, age and
FEV, stratification showed no significant differences. There was a moderate correlation

between the waking and the average SpO, during sleep (r=0.326 p=0.064). FEV,; was positive
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and moderately associated with average O, saturation during sleep (r=0.528 p=0.002). The
findings of PSG significantly correlate with the SQ data for night awakenings and wake after

sleep (p=0.985) and difficulty breathing during sleep and IDR (p=0.722)).

Conclusion: This study showed that most children had complaints about sleep quality and the
presence of SRD. The subjective assessment of sleep quality in these patients correlates with
polysomnographic findings. Although slight, the nocturnal O, desaturation occurs in these
clinically stable, mild respiratory disease children, and was associated with respiratory disease
severity assessed by spirometry. The association between SpO, awake and mean SpO, during
sleep and IAH indicates that this parameter may serve as a risk predictor of nocturnal
desaturation and other nocturnal respiratory events. We didn’t found significant RSD which
can well reflect a good disease control. It is important to confirm these results in larger

samples

Key words: polissomnography, spirometry, cystic fibrosis, pediatrics
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LISTA DE ABREVIATURAS

ATS — American Thoracic Society

CFTR — Cystic fibrosis transmembrane condutance regulator
CO, — Dioxido de carbono

CO, maximo - CO, max

CO, med - CO, mediana

CO, min - CO, minimo

ECG - Eletrocardiograma

EEG — Eletroencefalograma

EMG - Eletromiograma

EOG — Eletro-oculograma

ERS — European Respiratory Society

ES — Eficiéncia de sono

FEF ,5.,5 — Débito expiratério maximo intermédio entre 25% e 75% da FVC
FEF 5o —Fluxo expiratério for¢ado a 50% da FVC
FEF ;5 —Fluxo expiratério for¢ado a 75% da FVC
FEV; —Volume expiratério maximo no 1.2 segundo
FQ — Fibrose quistica

FRC — Capacidade residual funcional

FVC — Capacidade vital forgada

HSM — Hospital de Santa Maria

IAH - indice apneia/hipopneia

ICP - indice de clearance pulmonar

ID - indice de despertar

IDO - indice dessaturagdo de oxigénio

IDR — indice de dificuldade respiratéria

IMC — indice de massa corporal

LF — Limitacdo de fluxo

LPS — Laboratério pediatrico do sono

LREM - Laténcia de REM
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LS - Laténcia de sono

N1 - Estadio 1 do Sono

N2 — Estadio 2 do sono

N3 — Estadio 3 do sono

N1% - Tempo N1 (%)

N2% - Tempo N2 (%)

N3% - Tempo N3 (%)

NREM — Sono ndao REM

O, — Oxigénio

PaCO,— Pressao parcial de CO,

Pa0, — Pressdo parcial de O,

PFR — Provas de fungdo respiratoria

PSG - Polissonografia

QPIT — Quantitative pilocarpine lontophoresis
REM — Rapid eye movement

REM% - Tempo REM (%)

RV — Volume residual

SAQS — Sindrome de apneia obstrutiva do sono
SpO, — Saturacgao periférica de O,
SpO,max - Saturagdo periférica O, maxima
SpO,med — Saturacdo periférica O, média
SpO,min - Saturagdo periférica O, minima
TTS — Tempo total de sono

TcCO, — CO, transcutaneo

V —Vigilia

VM — Ventilagdo minuto

VPS — Vigilia pés sono

Nota: foram adoptadas as normas propostas pela European Respiratory Society ' sobre
padronizagdo da avaliagdo funcional respiratéria. De acordo com este consenso, os paises da
entdo Comunidade Europeia comprometeram-se a utilizar as abreviaturas em inglés, presentes
no documento, e a designacdo por extenso, na lingua nacional.
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INTRODUCAO

Nas ultimas décadas a temdatica do sono tem ganho uma importancia crescente em medicina,
com multiplos estudos a demonstrar a sua importancia em diversos processos fisiolégicos e as

consequéncias nefastas a que a sua reducdo ou disrup¢do podera conduzir.

Na sociedade atual a pressdo para o aumento dos tempos de trabalhos e vulgarizacdo das
novas tecnologias provocaram alteragGes significativas na organizacdao do sono, ndo sé na

populacdo adulta como na pediatrica.

Na pediatria tem sido demonstrado que uma incorreta higiene de sono, hordrios
sobrecarregados de atividades e a dedicacdo a novas tecnologias por parte dos mais novos,
condiciona fortemente a qualidade de sono e influeéncia muito a atividade diaria e saude

desta populacdo. ?

A avaliacdo das perturbagGes do sono tem acentuado a sua multidisciplinaridade pela
demonstracdo sistemdtica de que as alteragdes desta funcdo fundamental condicionam

gravemente a qualidade de vida dos doentes e suas familias. ? ©®

A patologia respiratdria do sono é comum na crianca, pelo que a avaliacdo sistematica da
mesma é crucial para o diagndstico e intervencdo precoces, de modo a reduzir as repercussées

sobre o desenvolvimento.

Nas doengas crénicas o tratamento de eventuais altera¢Ges de sono (respiratérias ou

neuroldgicas) presentes é fundamental pois melhora o seu prognéstico. ' ©

Na presenca de patologia respiratéria crdnica as alteragcdes do sono condicionam de forma

mais significativa o curso da doenca ¥

A associagdo de técnicas de diagndstico é essencial para uma abordagem mais completa no
tratamento do doente crdnico. O estudo do sono e a avaliagdo funcional respiratéria sdo muito
importantes nestes doentes, os estudos da func¢do respiratéria para avaliagdo da gravidade e
progressdao da doenga pulmonar obstrutiva e o estudo do sono na avaliacdo da repercussao

das alteracbes respiratdrias cronicas no sono.

No século XX a evolugcdo da tecnologia tem facilitado a abordagem do diagndstico e
terapéutica da patologia do sono. A polissonografia (PSG) realizada em laboratadrios certificados
com profissionais diferenciados e com formacdo especifica para a realizacdo destes exames

permite uma padronizacao fidedigna da avaliacdo sistematica da patologia do sono. ®)
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1 Sono

O sono é um estado funcional reversivel e ciclico, geralmente com manifestacbes
comportamentais caracterizadas por imobilidade relativa e menor resposta a estimulos

externos, ndo se acompanhando necessariamente de postura em decubito e olhos fechados. )

O sono é um estado comportamental complexo e que impde a neurociéncia moderna grandes
desafios, para o seu entendimento e compreensdo. Os primeiros registos de potenciais
eléctricos do coértex cerebral humano foram observados em 1929, por HansBerger, e
receberam o nome de eletroencefalograma (EEG). Em 1937, Loomis, Harvey e Horbat
observaram, pela andlise do EEG, que o sono era composto por uma série de estadios
recorrentes que aconteciam espontaneamente durante a noite, e que cada estadio tinha
padrées electroencefalograficos caracteristicos, distintos dos observados em vigilia. Foram
descritas cinco fases distintas do sono, que na época foram designadas com as letras A, B, C, D
e E, no sentido dos estadios mais superficiais para os mais profundos, que mais tarde seriam os

estadios n3o REM (NREM). %

A descoberta e caracterizagao do sono REM por Aserinski e Kleitman em 1953 representa um
grande marco para a investigacdo do sono como fenémeno bioldgico. Posteriormente ocorreu
uma sequéncia de importantes descobertas sobre processos basicos envolvidos na fisiologia e
fisiopatologia do sono. A aplicacdo clinica destas descobertas em doentes com disturbios do
sono comegou em meados dos anos 70 e levou ao desenvolvimento de uma nova

especialidade médica: A Medicina do Sono. *°

1.1  Estrutura normal do sono

O ultimo século foi crucial nas descobertas e pesquisas sobre a regulagao e fisiologia do sono.
Até meados do século XX o sono era considerado um processo passivo, caracterizado pela
auséncia de vigilia, que ocorria de forma uniforme durante a noite. No entanto, provou-se
exatamente o contrdrio, ou seja, o sono é considerado um estado ativo e complexo,

organizado em varios estadios que alternam ciclicamente ao longo da noite. (0)

O sono humano é dividido em sono NREM, composto por 3 estadios (N1, N2, N3), e por sono
REM, estadios bem caracterizados por padrées bioelétricos identificaveis no EEG, no eletro-

oculograma (EOG) e no eletromiograma (EMG) da regido submentoniana. ™!
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A profundidade crescente do sono é representada pelos trés estadios do sono NREM. Nestes
estadios ocorre uma diminuicdo da atividade do sistema nervoso auténomo simpatico e um
aumento do ténus parassimpatico, observaveis em diversos parametros fisioldgicos, como a
frequéncia cardiaca e respiratdria, pressdo arterial, débito cardiaco e tamanho da pupila,
permanecendo numa condicdo regular e estavel, sem grandes variacdes. Verifica-se também
uma redugdo do tédnus muscular e da atividade mental. O inicio do sono é associado a uma
dissipacdo periférica de calor (vasodilatagcdo), aumento da transpiracdo e reducdo da taxa
metabdlica basal. Os movimentos oculares sdo raros, excepto nos movimentos oculares lentos
do inicio do sono. O NREM é um estadio de relativa inatividade do cérebro num sistema
muscular parcialmente ativo. Tem sido referido que o arrefecimento corporal e cerebral,
induzidos durante a fase de ondas lentas do sono NREM em particular, oferece muitas
adaptacgGes benéficas, como a menor utilizacdo de energia, reducdo do metabolismo cerebral,
protecdo do cérebro contra altas temperaturas mantidas em vigilia, facilitando processos

imunoldgicos e de regulacdo do ciclo circadiario. *?

O sono REM ¢é definido pela intensa atividade de EEG, atonia muscular e movimentos répidos
dos olhos. A atividade muscular tem o nivel mais baixo durante esta fase, sendo a atonia mais
premente nos musculos do pescoco, apesar de afectar todos os grupos musculares. Ocorrem
eventos fasicos que sdo observados por um elevado grau de ativagao autondmica, incluindo
frequéncias cardiaca e respiratdria elevadas e irregulares e aumento da pressdo arterial. O
fluxo sanguineo cerebral e o consumo de oxigénio atingem valores mais altos, ocorrendo
também aumento da temperatura cerebral. A atividade mental intensa do sono REM em

humanos é associada aos sonhos.

O sono REM alterna com o sono NREM em intervalos que variam entre 90 e 120 minutos. Cada
sequéncia de NREM-REM forma um ciclo de sono que se repete 4 a 6 vezes por noite,
dependendo do tempo total de sono. Num adulto jovem sauddvel o sono inicia-se apés uma
vigilia relaxada passando para o estadio N1 e de seguida para o estadio N2; quando o sono se
torna mais profundo inicia-se o estadio N3 (sono de ondas lentas), cerca de 30 a 45 minutos
apds o comego do sono. O estadio N3 dura por algum tempo, regressando ao estadio N2. Em
média 90 minutos apds o inicio do sono surge o primeiro estadio de sono REM, que
habitualmente é curto, com a duragdo de 2 a 5 minutos, e termina o primeiro ciclo de sono. O
segundo ciclo comeca com o aparecimento do estadio N2 e subsequente recorréncia de
estadios. Estes ciclos sdo recorrentes ao longo da noite, mas apresentam caracteristicas

diferenciadas: o estadio N3 esta mais presente nos primeiros ciclos, diminuindo até ao final da
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noite, verificando-se em contraste um aumento progressivo do estadio REM, podendo este

atingir nos ultimos ciclos 30 a 45 minutos. ©

Uma noite de sono normal é frequentemente interrompida por movimentos corporais e
pequenos despertares que ndao sao normalmente relembrados no dia seguinte. Estes
despertares geralmente ocupam menos de 5% do tempo total de sono. Para um adulto
sauddvel o sono NREM ocupa cerca de 75-80% do tempo de sono, sendo que N1 ocupa 5%, N2
45-55%, N3 15-20% e o sono REM 20-25%. Existem no entanto factores que podem modificar
esta distribuicdo, como a idade, o ritmo circadidrio, a temperatura corporal, o uso de

medicamentos e alguns disturbios do sono. ©)

1.2 Sono em Pediatria

O sono na crianga apresenta caracteristicas proprias quer na sua macro e micro estrutura quer
nos comportamentos associados. Uma crianga raramente se queixa do seu sono, sendo os
cuidadores os transmissores dessa possivel perturbacdo, o que pode traduzir verdadeira

patologia ou ser uma percepcdo inadequada e subjetiva do sono da crianca. ‘**

O sono do ser humano evolui e varia ao longo da sua vida, sendo que a maior variabilidade
ocorre nos primeiros anos de vida. A medida que a crianga cresce o sono varia na sua duragdo,

fases de sono, comportamentos sono-vigilia e estrutura @

A duragdo e distribui¢do do sono varia consideravelmente ao longo do crescimento, de cerca
de 18 horas diarias organizadas em periodos de sono-vigilia com um ritmo de cerca de 4 horas

no periodo neonatal, até 8 horas noturnas aos 16 anos. 2)

O sono do bebé tende a organizar-se nos primeiros 3 a 6 meses de idade, estabelecendo-se
progressivamente o ciclo noite-dia, sendo que aos 6 meses ja ha habitualmente um periodo de
sono noturno continuo de 6 horas, interrompido ou ndo para alimentagao, sendo o resto do
tempo distribuido em 2 a 3 sestas didrias. No 22 ano de vida a variagdo do sono é menor,

havendo uma diminuicdo do nimero de sestas, que se extinguem entre os 3 e 6 anos. (2) (45) (26)

Na fase pré-adolescente o sono ja estd bem estabelecido, com uma organiza¢do muito idéntica
a dos adultos, sem grandes alteracées do comportamento, com diminuicdo da duragdo entre

0s 6 e 12 anos para 9 a 10 horas. @

Na adolescéncia, devido a todas as alteragdes fisicas, emocionais e psiquicas caracteristicas
desta fase, existe uma tendéncia para um atraso de fase, alterages do ritmo circadidrio e uma

maior necessidade de dormir do que em criangas mais novas. As pressdes sociais
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frequentemente inerentes (hordrios, novas tecnologias, etc.) acentuam esta caracteristica
normal desta fase de desenvolvimento, levando a privagdo de sono que condiciona a
ocorréncia de sonoléncia diurna excessiva, dificuldades de concentracdo, alteragdes marcadas

de humor e situacdes de conflito familiar. 7 8

Durante o crescimento e desenvolvimento da crianga, a arquitetura do sono também sofre
modificagdes. Compreender a organizacdo do sono da criangca a cada estadio do seu

desenvolvimento é fulcral para identificar correta e precocemente a presenca de patologia.”

(14)

No periodo neonatal sdo identificaveis dois estadios de sono, sono ativo e sono tranquilo,
sendo que o primeiro corresponde ao sono REM caracterizado pela existéncia de ondas
ritmicas de 4 a 8Hz com uma amplitude inferior a 50 microvolts e variabilidade dos ritmos
respiratorio e cardiaco e o segundo corresponde ao sono lento ou NREM. Neste ultimo existem
surtos bilaterais de ondas lentas de grande amplitude, durante 4 a 5 segundos alternando com
periodos de igual duracdo de ondas de baixa amplitude. Aos 3 meses podemos distinguir ja
sono lento pela presenca progressiva de ondas lentas a variarem de 0,5 a2Hz e de grande
amplitude. Os fusos de sono surgem por volta dos 4 a 6 meses com frequéncias de 11 a 16 Hz,
sendo que os complexos K (> 0,5seg) surgem espontaneamente também por volta desta idade.
Nos primeiros anos de vida a atividade delta (0,5-2Hz) é muito comum e de muito maior

15) (19) (11)

voltagem (> 300pV).!

Por volta dos 6 meses de idade o sono lento profundo ja estd bem definido, sendo possivel
distinguir-se trés estadios, N1, N2 e sono lento profundo (N3), a par do sono REM, que atinge
caracteristicas mais definidas. Ao longo dos primeiros 5 anos o sono REM diminui
progressivamente, sendo cerca de 30% aos 2 anos e de 20 a 25% aos 5 anos. Os adolescentes
destacam-se pela excelente eficiéncia de sono, apresentando um sono de ondas lentas em
abundancia, havendo um decréscimo de ondas delta a medida que a adolescéncia progride. A

laténcia ao sono REM também diminui nesta fase de desenvolvimento. (29 (1)

A duracdo dos ciclos de sono aumenta gradualmente, atingindo apenas os 90 minutos,
caracteristicos de um individuo adulto, no inicio da adolescéncia. Os ciclos de sono ativo e
tranquilo do lactente alternam em periodos mais curtos do que no adulto, de cerca de 60

minutos mas a quantidade relativa de cada um destes estadios é semelhante. (15) (20) {11} (20)
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Tabela 1 Distribuicao das fases de sono ao longo da vida

Fases de Sono Bebgs<t2 Criangas™™ ™™ | Adolescentes 202"
N1 <5% 4-5% 4-5%
l\fg’;‘;ﬂ N2 25-30% 44-56% 44-56%
N3 20% 29-32% 20%
Sono REM 50% 25-30% 17-21%

Adaptado: Beck S, Marcus V. ?") e Montgomery H, Hawley E. ¥

O conhecimento do sono normal na crianga é essencial para a identificacdo rigorosa e
adequada de patologia, permitindo uma intervencdo precoce, de forma a prevenir a
progressdo de doencas crdénicas e instalacdo de quadros agudos, pois o sono, como ja foi
referenciado, interfere em diversos processos metabdlicos que condicionam a saude do ser

humano (3)(7) (22) (23) (24)

1.2.1  Variagoes fisiolégicas do sono da crianga

As alteracdes respiratdrias do sono estdo bem documentadas na crianca e adulto sauddveis. O
padrdo respiratorio é modulado de acordo com as fases do sono. Foi ja demonstrado que a
capacidade residual funcional (FRC) e a ventilagdo minuto (VM) diminuem provocando assim a
diminuigdo da pressdo parcial de oxigénio (Pa0O,) e o aumento da pressao parcial de didoxido de

carbono (PaCO,). (31(22) (23) (7) (24)

A anatomia caracteristica do térax da crianga (forma circular da caixa tordcica, horizontalizagdo
do diafragma e maior complacéncia da grelha costal) condiciona a reducdo da FRC, pelo que as
criangas usam mais os musculos intercostais para a estabilizacdo da caixa toracica, e dada a
sua ineficacia, é mais frequente a respiracdo paradoxal e aumento do consumo de oxigénio
(0,). " ) Na primeira infancia ha dependéncia da respiracdo diafragmatica que pelas suas
caracteristicas (diafragma com inser¢ao mais horizontalizada na caixa toracica e redugdo das

fibras musculares tipo 1), conduz a limiar inferior para a fadiga. ®"”

O estimulo ventilatério condiciona a frequéncia e amplitude respiratdrias, que sdao os dois
parametros que sofrem alteragGes de acordo com a fase do sono. Sdo influenciados pelo
sistema nervoso central, pelo sistema nervoso auténomo, pela regulagdo hormonal e pelas

estruturas periféricas envolvidas na respiracdo. **
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A crianga esta mais predisposta a fendmenos de obstrucao aérea alta por razdes anatdmicas
da sua via aérea, pois a laringe tem uma posi¢cdo mais elevada e a faringe é mais curta sendo
que a epiglote as vezes se sobrepde ao palato mole. O comprimento da faringe relaciona-se

diretamente com a sua obstrucdo durante o sono. (25)

As causas mais frequentes de perturbacao respiratdria do sono na crianga sao a hipertrofia dos
adendides e das amigdalas, ocorrendo estas mais frequentemente em idade pré-escolar. Neste
grupo etdrio a via aérea é proporcionalmente mais estreita do que em idades superiores, pela
evolucdo das estruturas dsseas e das partes moles. Contudo, alguns estudos mostram que a
via aérea da crianca é menos colapsavel pela possivel maior ativacdo dos musculos da faringe

atribuivel a um estimulo ventilatério superior. *

Durante o sono a reducdo do tédnus muscular afecta a via aérea em toda a sua extensao,
resultando numa grande variabilidade respiratéria. A hipercdpnia relativa e a pressdo negativa
intraluminal resultantes sdo dois estimulos para o controlo dos musculos dilatadores da
faringe, de cuja atividade depende a permeabilidade da via aérea. As altera¢Ges da ventilacdo,
os despertares e a reducdo da atividade muscular em REM conduzem a uma maior

instabilidade respiratéria e facilitam a oclus3o da via aérea ** @)

No adulto existem vdrios mecanismos de defesa para a perturbacdo respiratéria do sono tais
como os alertas, as transi¢des bruscas de estadios de sono para estadios mais superficiais ou
mesmo para vigilia. Na crianga, o limiar de despertar é muito superior, sendo a hipoxémia um
estimulo menos eficaz do que a hipercapnia e o esforgo respiratdrio. A resposta ventilatdria a
hipoxémia é diferente da do adulto e varia em fungao do estadio de sono em que a crianga se
encontra: no sono lento profundo ha hiperventilagdo e no sono REM ocorre uma resposta
bifasica, inicialmente com hiperventilacdo a qual se segue hipoventilacdo para niveis inferiores

aos basais. ?®

A fase de sono em que o individuo se encontra é determinante para a ocorréncia e prevaléncia
das perturbacdes respiratérias, que ndo ocorrem com a mesma frequéncia em todas. No sono
lento profundo ha uma diminuicdo do tdnus muscular da faringe e diminuicdo da frequéncia
respiratdria, que mantém a sua regularidade. No sono REM ha um aumento da frequéncia e
variabilidade respiratdria e o tonus muscular reduz-se significativamente, com atonia dos

musculos intercostais e da faringe, prevalecendo a respiracdo diafragmatica. %

Numa crianga sauddvel estas altera¢cdes sdao bem toleradas. Em doentes com doengas

respiratdrias que comprometem as trocas gasosas, como a Asma e a FQ, a capacidade de
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compensacao da variabilidade fisiolégica estd diminuida, pelo que existe um desequilibrio da

homeostase durante o sono que precede as manifestacées diurnas. @

1.2.2  Perturbagbes respiratorias do sono

A perturbacao respiratdria do sono é um termo muito abrangente que inclui um grupo extenso
de entidades e patologias que incluem apneia central, apneia da prematuridade,

hipoventilacdo e doengas com obstruc3o ao fluxo aéreo. %

As doencas obstrutivas da via aérea superior, tais como o ressonar primario, sindrome de
resisténcia da via aérea superior e a sindrome de apneia obstrutiva do sono (SAQS),
conjuntamente com a hipoventilagdo sdo, de todo o espectro da perturbagdo respiratdria, as

mais frequentes na crianca. %

O ressonar é uma caracteristica comum a todas as doencas obstrutivas e define-se como o
som vibratério produzido durante o sono na zona da via aérea superior, coincidindo

habitualmente com a fase inspiratéria do ciclo respiratério.

A roncopatia primaria ocorre quando ao ruido ndo estdo associadas alteracbes da
oxigenacdo/ventilacdo, aumento do esforco respiratério ou perturbacdo da estrutura e
qualidade do sono. ?? Habitualmente considerada benigna, estudos publicados tendem a
contrariar esta benignidade pela associacdo do ressonar primdrio a perturbacoes

neurocognitivas e cardiovasculares. (27)(26) (28)

Ferreira AM et al identificaram na populagdo pediadtrica portuguesa uma prevaléncia de
roncopatia de 8% *® enquanto que Katz et all referem que cerca de 10 a 12% das criangas

ressonam entre os 2 e os 8 anos. ¥

A sindrome de apneia obstrutiva do sono (SAOS) define-se como a ocorréncia de episddios de
obstrucdo parcial ou completa da via aérea superior associada a hipoxémia e fragmentagao do
sono. A SAOS afecta individuos de todas as idades, desde bebés aos idosos. Ndo é totalmente
claro se a SAOS representa um continuum que coloca os doentes pedidtricos em risco para
manter esta perturbagdo como adultos ou se a SAOS nas diferentes fases da vida constitui uma
entidade clinica distinta. A SAOS ocorre em 2% das criangas e o seu pico de incidéncia regista-
se entre os 2 e 0s 8 anos, coincidente com o maior crescimento de tecido linféide circundante

das vias aéreas (22) (29) (30) (31) (32) (33) (34)

A resisténcia das vias areas superiores reflete o aumento da pressdo intratordacica durante a

inspiracdo, que leva a despertares e fragmentagdo do sono, sem que haja apneias, hipopneias
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ou dessaturacdo de oxigénio. Esta entidade clinica tem sido associada a alteragoes
neurocomportamentais semelhantes as da apneia obstrutiva do sono e que responde

positivamente ao mesmo tratamento. (22 3% 3637

A sindrome de apneia obstrutiva do sono da crianca tem, na sua globalidade, formas de
apresentacdo semelhantes as do adulto (esforco respiratério com ou sem cianose, sudorese
noturna, parassonias agitacdo durante o sono e enurese noturna), mas durante o dia
manifesta-se de forma diferente: no adulto é comum a sonoléncia diurna e a prostrac¢do, nas
criangas diversos estudos descrevem irritabilidade e hiperactividade associada a deficiente

atencdo como sintomas mais frequentes. *”%®)

O exame objetivo na crianca com SAQOS pode ou ndo ser normal, podendo existir altera¢des
como: respiracdo oral, facies adenoideu (boca aberta, protusdo da lingua, narinas
antevertidas), obstrucdo nasal, hipertrofia dos cornetos nasais, voz nasalada e malformagoes
craneo-faciais. ®®. 0 despiste de alteracdes da morfologia do esterno ou da coluna sdo outros
factores importantes no diagndstico de SAOS. Na SAOS grave pode existir compromisso do
crescimento somatico, principalmente do peso, com evolugdo inferior ao esperado para a

idade ou cruzamento de percentis.

Outras doengas e alteragdes morfoldgicas sao fatores de risco para perturbagdo respiratéria do
sono, tais como anomalias craneo-faciais, doenga neuromuscular, refluxo gastro-esofagico,
laringomaldcia e doenga cronica obstrutiva. A obesidade tem vindo a tornar-se um factor de

risco crescente para SAOS, principalmente na adolescéncia. “?

1.2.3  Diagnéstico em doenga respiratdria do sono

Em média, a crianga passa quase metade da sua vida a dormir (os recém-nascidos passam
cerca de 16 horas), pelo que os distlrbios respiratérios durante o sono assumem uma
importancia maior do que no adulto. Apesar de algumas entidades nosoldgicas sé ocorrerem
durante o sono, como é o caso da apneia do sono, todos os disturbios respiratdrios, que
incluem obstrucdo da via aérea superior, hipoventilacdo central e doenca crénica do pulmao e
parede tordcica terdo uma repercussdao muito maior durante o sono, sendo fundamental a sua

identificacdo e quantificacdo *°

A avaliagdo clinica, ainda que essencial, é insuficiente para determinar a presenca de
perturbacdo respiratdria do sono e a sua gravidade. Varios estudos comprovam que o ressonar

quer no volume da sonoridade, quer na sua forma, ndo se correlaciona com a gravidade da
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situacdo. O valor preditivo negativo do ressonar é elevado, mas a sua presenga nao permite

aferir a gravidade da perturbacgo. ®*??

A PSG noturna é o gold-standard para o diagndstico de doenca respiratdria do sono,
guantificando a perturbacdo respiratdria e a sua relacdo com alteracdes da arquitetura do
sono. ® Trata-se de um exame qgue regista diversas variaveis neurofisioldgicas (EEG, EMG,
EOG), respiratérias (ronco, movimentos tordcicos e abdominais, fluxo e pressdo oronasais,
oximetria e capnografia), que podem ser registadas de acordo com a necessidade diagndstica

em causa. *Y !

Esta técnica tem tido uso crescente na crianca, devendo ser realizada em laboratdrios
equipados de forma a contemplar as especificidades de cada idade e com profissionais

treinados especificamente para lidar com esta faixa etaria. *"

A oximetria noturna domicilidria tem pouca especificidade e sensibilidade para o diagnéstico
de SAOS em pediatria, pois poderd apresentar um elevado niumero de falsos positivos e falsos

negativos. %

A eficacia da fungdo respiratdria é primariamente avaliada pela andlise de gases do sangue
arterial, O, e CO,. O desenvolvimento tecnolégico tem permitido aceder as estas informagdes
sem procedimentos invasivos e demorados. A oximetria de pulso é ja uma técnica bem
estabelecida e de uso corrente mas a medi¢do de CO, transcutdneo (TcCO,) tem nas ultimas
duas décadas ganho uma importancia crescente pela sua acessibilidade e fiabilidade na
obtencdo de resultados. A monitorizagdo continua dos valores permite ajustes imediatos e em

tempo real, melhorando a capacidade de resposta aos eventos. ** 4445 (46)
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2 Fibrose Quistica

2.1 Historia, genética e fisiopatologia
A fibrose quistica (FQ) é a doenga autossémica recessiva mais frequente na raca caucasiana,
que afecta ambos os sexos, com uma prevaléncia global de 1/3500. Em Portugal esta doenca

tem uma incidéncia anual de 1/6000 e uma prevaléncia que se julga rondar 1/3500-4000. ¢ )

(48)

Nos ultimos 50 anos, o uso de antibidticos, agentes mucoliticos, reabilitacdo funcional
respiratdria e fisica, suporte nutricional e a criacdo de centros especializados contribuiram

(49)

para o aumento da sobrevida ™', sendo a esperanca média de vida atual de cerca de 35 a 40

“6) 30 A jdade média de diagndstico é de cerca de 2 anos, sendo que o screennig

anos.
neonatal tem permitido um diagndstico mais precoce da doenca, possibilitando uma
intervengdo preventiva que se tem revelado de enorme importancia no progndstico destes
doentes. Em Portugal o rastreio universal no recém-nascido iniciou-se em Outubro de 2013, o

que permitird também ter dados rigorosos sobre a prevaléncia da FQ no nosso pais. ** #?

Nos séculos Xl e XIV o folclore europeu descrevia criangas com o suor salgado que morriam
precocemente. Entre 1900 e 1930 foram descritas varias caracteristicas da doenca como o
ileos meconial, a insuficiéncia pancreatica exodcrina e doenca pulmonar. A descricdo
sistematica da doenca foi feita pela primeira vez por Fanconi em 1936 e em 1950 Farber criou

o termo mucoviscidose. **

O defeito no transporte idnico a nivel das células epiteliais pela disfun¢do do canal de cloreto
so foi identificado nos anos 80. O defeito no funcionamento do canal do cloreto da a expressao
clinica tipica desta patologia, caracterizada por doenca pulmonar progressiva, disfungdo
pancreatica, infertilidade masculina e aumento dos electrélitos no suor. O fenotipo clinico é

varidvel de acordo com a idade (Tabela 2) e com a mutagdo envolvida. (53)

33



Tabela 2 Fendtipos clinicos de FQ

Periodo neonatal/ 12 ano vida

Idade pré-escolar/ escolar

Adolescente/ Adulto

lleus meconial

Ictericia prolongada

Ma progressao estaturoponderal

Esteatorreia

Diarreia crénica
Bronquiolite

Bronquite

Hiponatrémia

Golpe de calor
Hipoproteinémia/edema

Prolapso rectal

Tosse persistente com ou sem
expetoragao

Pieira recorrente
Hipocratismo digital

M3 progressao estaturo-
ponderal

Hepatomegdlia ou doenca
hepatica

Diarreia crénica

Prolapso retal

Doenga pulmonar crénica
supurativa

Asma com infecgdes e
alteragdes radioldgicas
Sindrome de obstrucdo
intestinal distal

Polipose nasal /Sinusopatia

créonica

Doenca pulmonar crénica
supurativa

Diabetes mellitus com
sintomatologia pulmonar
Cirrose biliar focal ou
multilobular

Pancreatite idiopatica crénica
Atraso da puberdade
Infertilidade masculina por
azoospermia

Fertilidade feminina

diminuida

Adaptado: Celeste Barreto (46} (53)

Em 1987/1989 foi isolado e localizado o gene localizado no brago longo do cromossoma 7 cuja
mutacgdo é responsavel pela producdo da proteina cystic fibrosis transmembrane condutance
regulator (CFTR). ®*¥ Anomalias na sintese, transporte ou funcio daquela proteina determinam
alteragOes do transporte do ido cloreto através da membrana celular, que leva a que haja
desidratacdo dos fluidos, resultando num espessamento do muco que predispde a proliferacdo

de bactérias e infecgo/inflamagdo permanente, *3 (49 (55) (56)

Durante a década de 90 foram realizados varios estudos com o fim de identificar qual o papel
das mutag¢des na disfungdo da CFTR e nas manifestagdes clinicas da doenga. Tem sido um
trabalho continuo e ainda em curso pela descoberta de mais de 1932 mutagdes diferentes, na
sua maioria patoldgicas, e cuja consequéncias funcionais ndo estdo caraterizadas: na grande

maioria sé ha descricdo da sequéncia do ADN, faltando estudos a nivel bioquimico e funcional.

(46) (54)
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A mutac¢do F508del (dele¢do da fenilalanina na posicdo 508) é a mais prevalente, encontrada
em homozigotia em cerca de 70% dos caucasianos canadianos e americanos e norte da
Europa, diminuindo a prevaléncia no centro e sul da Europa. ®” A grande maioria das outras
mutacdes encontradas sao consideradas raras, sendo consideradas comuns apenas 1% do

total. ¥

Existem subpopulagbes que tém uma maior prevaléncia de determinadas mutagdes. Em
Portugal a frequéncia superior a 1% verifica-se nas mutag¢Ges: F508del (63.4% dos alelos),
R334W (5%), A561E (2.9%), G542X (2.7%), N1303K (2.2%), G85E (1.8%), R1066C e 3272/26A-G
(1.3% cada), Q1100P (0.8%) e P2055 (0.7%). ©”)

A mutacdo da CFTR tem expressdao em varios orgaos, sendo por ordem de maior afectacao, os
orgdos reprodutores masculinos (azoospermia), o pancreas (insuficiéncia pancreatica),
intestino (ileus meconial e sindrome de obstrucdo intestinal recorrente), o pulmao (ciclo
infeccdo /inflamacdo), as glandulas sudoriparas (altera¢bes da concentracdo de sddio), o

figado (cirrose biliar) e os orgdos reprodutores femininos (diminuig3o fertilidade), ** 8 46

O diagndstico de FQ é essencialmente clinico apesar da heterogeneidade de manifestacGes e
de evolucdo da doenca, sendo “8) confirmado pela concentracdo de cloreto na prova do suor
superior a 60mEqg/L em duas determinagdes realizadas por método quantitativo (Quantitative
Pilocarpine lontophoresis Test (QPIT)), associados a doenga sinopulmonar e insuficiéncia

pancredtica. ¢ 53 (8)

A FQ caracteriza-se por um envolvimento multissistémico, mas o compromisso da funcao

pulmonar é a principal causa de mortalidade (95%). ©°3) 5 (60} (62)

A maioria dos doentes com FQ desenvolve inflamag¢do pulmonar persistente com infec¢des
respiratdrias recorrentes que levam a obstrug¢do das vias aéreas com insuflagdo e a formacao
de bronquiolectasias e bronquiectasias, culminando num quadro de insuficiéncia respiratdria
cronica progressiva. As complicagdes mais frequentes sdo as hemoptises e os pneumotorax

gue por si sé sdo um sinal de mau progndstico. (62) (63)

O perfil bacteriolégico do doente é essencial no seguimento e controlo da doenca e influeéncia
de forma determinante o progndstico da doenca. Nos estadios mais iniciais da doenca é
comum isolarem-se Staphylococcus aureus e Haemophilus influenzae, sendo a Pseudomonas
ageruginosa isolada numa fase de deterioragdo mais acentuada. A colonizagdo por
Pseudomonas aeruginosa multirresistente, Stafphylococcus aureus metilcilinaresistente,

Burkuholderia cepacia, Achromobacter xylosoxidans e Stenotrophomonas maltiophilia sdo mais
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comuns no adulto e na doenga mais grave. A presenga de alguns destes agentes infecciosos

pode determinar uma progressao rapida e irreversivel do quadro clinico do doente. (64) 65)

A evolucdo esturoponderal estd comprometida nas criangcas com FQ devido a mda absorcao
intestinal e aumento do consumo caldrico decorrente das infecgdes frequentes, estando o

prognostico da doenca respiratdria claramente associado ao estado nutricional dos doentes.

(53), (46) (59)

A terapéutica da FQ tem como objetivos fundamentais retardar a destruicdo pulmonar e a
insuficiéncia respiratdéria e manter um estado nutricional adequado. A reabilitacdo funcional
respiratdria, com drenagem de secrecdes bronquicas, o tratamento antibidtico das infeccdes
pulmonares, a administracdo de enzimas pancredticas e uma dieta hipercalérica sdao os
principais meios terapéuticos utilizados. Na maioria dos doentes em insuficiéncia respiratdria

crénica terminal existe indicagdo para transplante pulmonar. ** (®

2.2  Perturbacgao do sono na FQ
As alteragbes respiratdrias da FQ levam a uma sequéncia de eventos clinicos que condicionam
perturbacdo do sono; esta s6 nos ultimos anos comegou a ser explorada, existindo ainda

muitas lacunas por preencher. ¢7 €8

A arquitetura do sono tende a estar alterada nestes doentes, sendo descritos diminui¢cdo da
eficiéncia do sono, aumento da laténcia do sono e diminui¢do do sono REM. A tosse, a
obstru¢do da via aérea superior por polipose, episdédios de dessaturagdo noturna e
hipoventilagdo tém sido documentados por diversos autores como os principais disruptores do

(47) (63) (69) (70) (71)

sono. %8 No entanto, outros fatores tém sido referenciadas como perturbadores

da qualidade do sono tais como a angustia perante a doenca, o medo da morte e a

necessidade de fazer terapéutica noturna. 2 73 (741 (75) (76)

Navgi, S. et all verificaram que criangas e adolescentes com FQ tém queixas frequentes
relacionadas com o sono e alteracdes significativas da arquitetura do mesmo. "® A magnitude
da fragmenta¢do do sono associa-se a gravidade da doenga mas ndo se correlaciona
diretamente com o grau de dessaturagdo de O, e hipoventilagdo noturna. Este autor defende
que os disturbios do sono nesta popula¢do poderdo ter um impacto na sua qualidade de vida e

na evoluc3o clinica da FQ."®

Regina Ramos, num trabalho publicado em 2011, avaliou o sono num grupo pediatrico em
estabilidade clinica, com idade mediana de 8 anos, onde encontrou uma maior prevaléncia de

SAOS do que aquela que foi referida até entdo em estudos feitos por outros autores em
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populacdo adulta ou jovem adulta com FQ, podendo este facto ser justificado pela idade da
populacio (coincidente com a de maior prevaléncia de SAOS). “®No entanto, nio encontrou
uma correlagdo direta entre a fragmentacdo do sono e a gravidade da doenca pulmonar. A
dessaturagdo noturna era mais marcada nos doentes mais graves, no entanto os outros em

estadios menos graves também apresentavam alteracdes intermitentes da mesma. 7

A presenca de SAQOS condiciona episddios mais frequentes de dessaturagdo e hipoxémia em
comparag¢do com doentes sé com FQ, mas nao é claro em que medida a SAOS podera modular

a progress3o clinica da FQ na crianga. "

Ainda que existam varios estudos que avaliam as altera¢des do sono de criangas com FQ, as

técnicas utilizadas para estudo do sono sdo heterogéneas e nem sempre sobreponiveis. (50) (69)

(74)

Brigitte Fauroux num trabalho publicado em 2012, em que compara a PSG com a actigrafia
associada a oximetria e a monitorizacdo de TcCO,, confirmou a existéncia de fragmentacao de
sono em doentes com FQ, o que nao se relaciona com alteracGes noturnas das trocas de gases,
mas refere a necessidade de mais estudos para obter mais parametros de funcdo respiratéria
ou outros que ajudem a determinar o grau de gravidade de dessaturacdo noturna e

hipercapnia. ™!

Nenhum destes estudos faz uma andlise comparativa entre grupos de gravidade da patologia,
estratificada em termos da fungao respiratéria, o que parece ser importante para perceber em
gue medida o sono e os parametros respiratorios do sono estdo alterados na evolucgdo clinica
ou mesmo em estadios precoces da doenca e de que modo as alteragbes da funcdo

respiratdria permitem prever a existéncia de perturbac3o respiratéria do sono. % 79 7%

A correlagdo entre o compromisso da fungao respiratéria e as altera¢gdes da arquitetura e das
variaveis respiratérias do sono, diagnosticadas por PSG, na populacdo pedidtrica com FQ,

podera constituir uma nova linha de intervengao na abordagem desta patologia.
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3  Funcao Respiratdria

Os estudos da funcdo respiratéria sdao fundamentais no diagndstico do compromisso
ventilatdrio, estabelecimento da gravidade e monitorizagdo da evolugao clinica, incluindo a
acdo de terapéuticas em criangas e adolescentes com doenga respiratdria crdnica, tendo

particular importancia na asma, FQ e doenca pulmonar crénica da prematuridade. (80)

Em idade pediatrica e para a realizacdo de fungdo respiratéria distinguem-se trés grupos
etarios com caracteristicas préprias: o lactente, o grupo etario pré-escolar e acima da idade
escolar, o que levou ao desenvolvimento de normas internacionais especificas para a execugao

e interpretagio dos testes nestes grupos etarios.

A espirometria, essencial para o diagndéstico e avaliacdo do doente com doenca pulmonar
obstrutiva crénica, é um teste de funcdo respiratdria acessivel e facil de realizar do ponto de
vista dos recursos técnicos; permite a medicdo de volumes estaticos e volumes em funcdo do
tempo (débitos expiratorios) permitindo classificar e quantificar a gravidade de obstrugdo. Os
principais parametros medidos sdo: volume maximo expiratério no primeiro segundo (FEV,),
capacidade vital forgada (FVC), débito expiratério a 25% da FVC (FEF,s), débito expiratdrio a
50% da FVC (FEFs), débito expiratério a 75% da FVC (FEFs), débito expiratdrio entre 25 e 75%
da FVC (FEF,s.s5) e a razdo FEV,/FVC.®

Na pratica, a interpretacdo inclui, para além da medicdo dos valores absolutos, a comparacao
dos valores observados com valores previstos calculados para popula¢gdes de acordo com a
idade, altura, sexo e grupo étnico. A compara¢ao dos valores observados com os tedricos,
calculados a partir de equagdes de referéncia, e o acompanhamento longitudinal do doente,
constituem um processo repetitivo no seguimento clinico com impacto na monitorizagao do
crescimento pulmonar e da via aérea ao longo do tempo, bem como das intervengoes
terapéuticas especificas a longo prazo. As equagbes de referéncia utilizadas devem ser
adequadas a populagdo pediatrica, derivadas de estudos populacionais representativos em
criancas e adolescentes. A evolucdo geracional e diferengas populacionais geograficas
determinaram a necessidade de produzir novas equag¢des de referéncia mais abrangentes e
mais representativas da populacdao atual, que possam cobrir os intervalos de grande
variabilidade verificados nos periodos pré-escolar e da adolescéncia. 84 Neste sentido estamos
neste momento num periodo de transicdo, em que comeca a haver substituicdo dos valores de

referencia classicamente utilizados pelos das novas equacdes de referéncia ainda ndo

39



introduzidas para leitura automadtica nos equipamentos laboratoriais, mas que alguns

laboratdrios ja utilizam ou consultam numa base individual.

A perturbacdo ventilatdria obstrutiva é avaliada pela reducdao desproporcionada do volume
maximo no primeiro segundo em relagcdo ao volume pulmonar mdaximo, numa manobra

expiratéria forcada definida pela reducdo da razdo FEV,/FVC.®

O FEV, é considerado o parametro mais fidvel de acordo com as orientagdes da American
Thoracic Society e European Respiratory Society (ATS/ERS) para a estratificacdo de gravidade
de obstrucdao aérea no doente com doenca pulmonar obstrutiva crénica, sendo o ponto de
corte de normalidade dado em valor percentual do tedrico de 80%, com estratificacdo de
gravidade progressiva nos intervalos: >70% ligeira; 60-69% moderado; 50-59% moderado a

grave; 35-49% grave; <35% muito grave. (83)

O FEV, e a FVC sdo pouco sensiveis na avaliagdo precoce da obstrucdo. Nestes casos, outros
parametros poderdo ser valorizados na avaliacdo da obstrucdo, como a relagdo FEV,/FVC e 0

FEF2s5.75 *

A razdo FEV,/FVC é diagndstica de obstrugdo bronquica. Esta razdo decresce rapidamente com
a idade sendo que em crian¢as em idades pré-escolar e escolar, os valores poderdo ser mais
elevados, pelo crescimento dissindptico das vias aéreas, sendo sugerido por diversos autores,

o estabelecimento do ponto de corte aos 80% para idade escolar e 90 a 95% para idades pré

85) (86) (87) (88)

escolares. ®valores de FEF,s.ssinferiores a 65% indicam compromisso obstrutivo.

3.1 Fungao respiratoria na FQ

A avaliacdo da funcdo respiratéoria tem um papel fundamental no diagnéstico e na

monitorizacdo da FQ e da resposta a terapéutica

A alteragdo ventilatdria caracteristica na FQ é obstrutiva, podendo surgir alteragdes mistas

devido a fibrose e destruicio pulmonar associadas, em fases mais avancadas de doenca. ©”

(79)

A patofisiologia das altera¢des da fungdo pulmonar na FQ é complexa. A obstrucdo das vias
aéreas condiciona fendmeno de ar encarcerado, levando ao aumento do volume residual.
Daqui resulta uma ventilagdo heterogénea associada a altera¢des da ventilagdo-perfusdo
causadas por areas de hipoperfusdo e hipoventilacdo pulmonares. Para manter a ventilagao
alveolar e a ventilagdo minuto, o consumo de oxigénio é mais elevado, levando ao aumento do

trabalho respiratorio em repouso. (%0)
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As alteracdes espirométricas mais precoces no doente FQ refletem o compromisso das vias
aéreas periféricas: diminuicdo de débitos expiratérios terminais FEFsy e FEF;5 e FEF,5.75. Com a
progressdo da doenca os restantes pardmetros (FVC, FEV, e FEVy/FVC) reduzem-se
exponencialmente. FEV, é o parametro que melhor reflete o estado da progressao da doenca

respiratoria, e é considerado o melhor factor preditivo de mortalidade nestes doentes. (67) (51)

(92) (93) (69) (94) (95)

A interpretacdo dos parametros espirométricos na FQ decorre quase universalmente da sua
comparac¢do com populagbes saudaveis, dado que o objetivo da terapéutica é manter padrdes
sobreponiveis. Todavia, esta forma de avaliacdo ndo permite comparar o estado de cada
individuo com os seus pares com FQ, com o mesmo sexo e idade, pelo que recentemente
foram propostos novos percentis para o FEV,; em criangas e adultos europeus com FQ, tal
como existia ja nos Estados Unidos. ) Se a comparacdo com populacdes saudaveis permite
definir qudo préximo os doentes estdo da “normalidade”, a comparagdo com os pares permite
enquadra-los melhor na evolucdo da doenca, pelo que a analise dos valores espirométricos

poderd, no futuro, ser feita de acordo com ambas as referéncias. 7)

No doente com FQ a determinagdo da variabilidade dos parametros espirométricos apds a
broncodilatacdo ndo tem demonstrado interesse, existindo controvérsia sobre a utilidade de
broncodilatadores, cujos mecanismos de acdo parecem diferir em relacdo a outras patologias.
B7 Miles Weinberger(gg) sugere que o aumento de reatividade da via aérea, documentada em
doentes com FQ, tem mediacdo vagal e resulta dos danos da via aérea causados pela doenca
pulmonar. A reatividade na FQ na auséncia de asma parece ser mediada por mecanismos
fisioldgicos colinérgicos anormais associada aos danos da via aérea. Nao existem evidéncias
claras de que tratar a reatividade da via aérea seja clinicamente muito relevante. Apesar de

(97)

alguns doentes com FQ apresentarem hiperreactividade brénquica, "' a medi¢ao objetiva por

espirometria ndo acrescenta informacdo de valor no acompanhamento clinico da doenca. 7)
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Em resumo
Existe maior prevaléncia de perturbacdes respiratdrias do sono em doentes com FQ, mas os

factores de risco e a sua caracterizacao ainda ndo estdo completamente claros na populacdo

pediatrica.

E importante esclarecer melhor a relacdo entre a evolucdo da doenca e as suas complicacdes e
a perturbacdo respiratéria do sono, para estabelecer linhas de intervencdo precoce que

possibilitem a melhoria da prestacdo de cuidados a estes doentes e da sua qualidade de vida.
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4 Objetivos e hipoteses de trabalho

4.1 Objetivo geral

Contribuir para a determinacdo de indicadores de gravidade de perturbacdao do sono numa

populagdo pedidtrica com FQ;

Determinar a incidéncia de perturbacdo respiratdria de sono numa populacdo pediatrica com

FQ;

Objetivo especificos:

e Identificar a presenca e o perfil de alteragdes respiratdrias do sono em doentes com
FQ em idade pediatrica.

e I|dentificar os parametros espirométricos que se associam a alteracbes respiratérias
durante o sono como potenciais indicadores de gravidade (FEV,, FEF,s75 FEV; /FVC) e

Sp0, diurna, avaliados por espirometria e oximetria de pulso.

4.2 Hipoteses

I Existe perturbacdo respiratdria do sono em criancgas e adolescentes com FQ;
II.  As alteragbes do sono associam-se com a gravidade da doenga expressa como

perturbacdo dos indices espirométricos.
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5 Desenho do estudo e Populagao

5.1 Desenho do estudo
Foi realizado um estudo observacional, descritivo e transversal de uma populacdo pediatrica

com o diagndstico de FQ, seguida no Centro Especializado de FQ do Departamento de

Pediatria do Hospital de Santa Maria (HSM).

5.2 Populagao

No Centro Especializado de FQ do Departamento de Pediatria do HSM encontram-se em

seguimento ativo 58 doentes pediatricos.

Durante as consultas periddicas de vigilancia foram contactadas as criancas com idades
compreendidas entre os 6 e os 18 anos e 364 dias, em numero de 45, independentemente do

estadio da doencga ou de terem queixas relacionadas com o sono.

5.3 Critérios de Inclusdao

Foram incluidas as criangas que presentavam:

e Diagndstico de Fibrose Quistica

e |dade entre 6 e 18 anos e 364 dias

e Capacidade de realizar provas de espirometria fidveis
e Estabilidade clinica superior a um més

e Assinatura do consentimento e assentimento informados (Anexol e Il)

5.4  Critérios de Exclusao

Foram excluidos os doentes submetidos a ventilagdo ndo invasiva, oxigenoterapia ou com
terapéutica antidepressiva. A presenca de doengas neuromusculares, de alteracGes
craniofaciais major ou cardiopatia congénita significativa foram também motivos de ndo
inclusdo no estudo. Os doentes que ndo tinham capacidade de realizar espirometria fidvel e

reprodutivel também foram excluidos.
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6 Material e Métodos

6.1 Colheita de dados

O estudo foi realizado entre os meses de Fevereiro e Outubro de 2013, no Centro Pedidtrico de

Estudos da Funcdo Respiratdria, Sono e Ventilagdo do HSM.

Durante esse periodo os doentes e cuidadores foram contactados e informados sobre o
contetdo do estudo, sendo solicitada a sua participacdo voluntaria. Os responsaveis dos
doentes assinaram um consentimento informado e os doentes com idade superior a 6 anos

um assentimento informado. (Anexos | e Il)

Foi consultada a base de dados da consulta de FQ para recolha de dados sobre gendtipo e
idade de diagndstico. Todos os outros dados demograficos foram recolhidos na altura do

estudo (Tabela 3).

Tabela 3 Varidveis demograficas

Demograficas Laboratoriais

Idade atual (anos) Gendtipo

Idade no diagndstico (meses)

Género

IMC

Altura

Peso

Sexo

Racga

Os estudos polissonograficos e de espirometria foram realizados num periodo de estabilidade
clinica ndo inferior a 1 més, sendo reagendados sempre que necessdario para o cumprimento

desta regra.

A estabilidade clinica, baseada na consulta prévia a marcagao do estudo do sono com médico
responsavel, foi definida pela existéncia de secrecbes em volume e caracteristicas habituais,
manutencdo da progressdo ponderal ou auséncia de perda de peso e se ndo existia sensagdo

de aumento do cansaco.
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Os dados recolhidos foram registados numa base de dados Excel® construida especificamente

para este estudo.

6.2 Questionario de sono

No momento da realizacdo do estudo do sono foi solicitado aos pais das criangas que
respondessem ao questiondrio de avaliacdo de perturbacdo respiratdria, habitualmente

utilizado no Laboratério Pediatrico de Sono (LPS) do HSM (Anexo 1l1).

(100)

Este questionario foi desenvolvido com base no Pediatric Sleep Questionnaire e no Sleep

(101)

Apnea Questionnaire e inclui perguntas sobre os sinais e sintomas habitualmente

associados a perturbacdo respiratéria do sono.

6.3 Oximetria diurna

A avaliacdo da oximetria de pulso em vigilia, aqui considerada como a SpO, basal, foi feita

utilizando um aparelho Nonin®7500. Foi registado o valor de SpO, obtido apds registo de uma

curva pletismografica estavel durante 1 minuto. 2

6.4 Polissonografia
Estudo poligrafico do sono noturno:

Foi realizada uma PSG (SomnoScreen Plus TM Domino Software — versdo 2.3.1), durante uma

noite, num periodo minimo de 8 horas.

Foram incluidos os seguintes registos:
Colocacao de eléctrodos de avaliagdao neurofisiologica (45)

Electroencefalograma

O posicionamento dos eléctrodos de EEG foi efectuado de acordo com o Sistema Internacional

10-201°

Os eléctrodos de referéncia utilizados foram M1 e M2, colocados respetivamente na mastdide

esquerda e direita.
Foram utilizadas trés derivacgdes:

e (C3-M2 e F3-M2 e 01-M2
e (C4-M1 e F4-M1 e 02-M1
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Electrooculograma

Foram colocadas duas derivacgdes:

e EOG1-M2, em que E1 foi colocado 1cm abaixo e para o lado do canto externo do olho

esquerdo

e EOG2-M1, em que E2 foi colocado 1cm acima e para o lado do canto externo do olho

direito

Electromiograma

Mento

Foram colocados trés eléctrodos:

e Um eléctrodo na linha média do mento, cerca de 1cm acima do rebordo da mandibula

e Um eléctrodo acima do rebordo inferior da mandibula, dois centimetros para a direita

da linha média

e Um eléctrodo acima do rebordo inferior da mandibula, dois centimetros para a

esquerda da linha média

Pernas

e Foram colocados dois eléctrodos longitudinalmente, separados por 2 a 3cm, sobre o

musculo tibial anterior, em ambas as pernas.

Sensores de eventos respiratdrios

Fluxo

Foi utilizado um sensor térmico oronasal, colocado sobre o labio superior, com um sensor para

cada narina e um sensor oral.

Esforgo respiratorio

Para detec¢do de esforgo respiratdrio foram colocadas duas bandas piezoeléctricas:

= Banda tordcica: colocada abaixo da linha intermamilar, justa mas sem limitar os

movimentos respiratorios.
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= Banda abdominal: colocada ao nivel da cicatriz umbilical, justa mas sem limitar os

movimentos respiratorios.

Saturagdo de oxigénio

Foi utilizada oximetria de pulso, com sinal a 3 segundos. O oximetro foi colocado no primeiro

dedo da mao esquerda e a sua fixacdo reforcada com adesivo.

Sensor de posigdo corporal

Utilizado um sensor com saida analdgica.

6.4.1 Definicao de eventos

O estadiamento do sono foi efectuado manualmente, em épocas de 30 segundos, de acordo

com os critérios de Rechtschaffen and Kales %,

A classificacdo dos estadios do sono e dos eventos associados foi efetuada de acordo com as
recomendacdes da American Academy of Sleep Medicine, publicadas em 2007 e revistas em

2012,

6.4.2  Estadiamento de sono

Vigilia

Considerou-se vigilia quando mais de 50% da época em andlise apresentava ritmo a (atividade
cortical entre 8 e 12 ciclos por segundo). Na auséncia desta, pestanejo a uma frequéncia de
0,5-2Hz, movimentos de leitura dos olhos ou movimentos rapidos dos olhos associados a ténus

muscular normal ou aumentado foi considerado como estadio de vigilia.
Estadio N1
Quando se registava um dos seguintes eventos:

e Atividade na faixa de 4-7Hz, com frequéncias mais lentas 1 a 2Hz relativamente a
vigilia;

e Movimentos lentos dos olhos;

e Ondas do vértex;

e Atividade ritmica teta (atividade cortical entre 4 e 8 ciclos por segundo) anterior;

e Hiperssincronia hipnagdgica: surtos paroxisticos de ondas lentas generalizadas,
sincronas e simétricas, de altas voltagens, cuja duragdo é de 2-8 segundos;

e Atividade ritmica difusa a 3-5HZ.
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Estadio N2
Quando se registava um ou dois dos seguintes elementos:

e Presenca de complexos K ndo associados com despertares;

e Um ou mais fusos de sono.

Estadio N3

Quando 20% ou mais da época analisada correspondia a atividade de ondas lentas: frequéncia

0,5-2Hz e amplitude superior a 75uV.

Estadio REM

Nas épocas que incluiam todos os aspectos seguintes:

e EEG de baixa amplitude, com frequéncias varidveis;
e Diminui¢do acentuada do tonus do mento;

e Movimentos rdpidos dos olhos.

Despertares

Sempre que se verificou uma modificagdo abrupta da frequéncia do EEG durante pelo menos 3
segundos, com pelo menos 10 segundos de sono estdvel precedendo a modificagdo. A
classificagdo de um despertar durante sono REM implicava o aumento do tédnus muscular do

mento, durante pelo menos 1 segundo.

Eventos respiratdrios

Apneia obstrutiva

Quando se apresentavam todos os seguintes aspetos:

e Redugdo superior a 90% do sinal do termistor durante mais de 90% do tempo do
evento, quando comparado com a amplitude de base;

e Evento associado a esforco respiratorio;

e Duragcdo do evento de pelo menos dois ciclos respiratdrios, de acordo com o

determinado pelo ritmo de base.
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Apneia central

Quando se registava auséncia de fluxo oral e nasal, de esforco respiratéorio e de um dos

seguintes aspectos:

e Duracdo do evento 20 segundos ou mais
e Duragdo do evento de pelo menos dois ciclos respiratorios, de acordo com o
determinado pelo ritmo de base e associado a um despertar, acordar ou dessaturacao

maior ou igual a 3%.

Apneia mista

Quando existe auséncia do esfor¢o inspiratério na porcdo inicial do evento, seguido de um
recomeco do esforgo inspiratério na segunda porcao do evento e existiam ambos os seguintes

aspectos:

e Diminuigdo superior a 90% do sinal do termistor durante mais de 90% do tempo do
evento, quando comparado com a amplitude de base;
e Duragdo do evento de pelo menos dois ciclos respiratdrios, de acordo com o

determinado pelo ritmo de base.

Hipopneia
Registou-se a sua presenga quando se verificaram todas as seguintes alteragdes:

e Diminuicdo igual ou superior a 30% da canula nasal;

e Duragdo do evento de pelo menos dois ciclos respiratdrios, de acordo com o
determinado pelo ritmo de base;

e Diminui¢do do sinal durante mais de 90% do tempo do evento, quando comparado
com a amplitude de base;

e O evento associava-se a despertar ou dessaturacao maior ou igual a 3%.

Dessaturacao

Diminuigdo da SpO, igual ou superior a 3%. Foi considerado como alteragdo significativa se se

verificava uma frequéncia superior a 3/h, ou SpO, média inferior a 94%.

O IAH foi calculado dividindo o nimero de eventos pela duracdo do periodo total de sono,

sendo considerado positivo um indice superior a um por hora.
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Frequéncia cardiaca

A frequéncia cardiaca foi obtida através de ECG de 2 derivagdes. Foi quantificada em nimero

de batimentos por minuto (bpm).

6.4.3 Parametros avaliados

Os parametros de sono avaliados foram:

e Tempo total de sono (TST);
e Laténcia de sono (LS);
e Laténcia de REM (LREM);
e Eficiéncia de sono (ES);
e Percentagens de sono REM e dos estadios N1, N2 e N3;
e Vigilia apds o inicio do sono(VPS);
e Presenca de ressono;
e Numero de despertares;
e indice de despertares (ID);
e Sp0O, média;
e SpO, minima;
e indice de dessaturacdo (IDO);
e indice de apneia/hipopneia (IAH);
e Tempo com Sat0,<90%.
Estes parametros permitem avaliar a duragdo e fragmentagdo do sono, a presenca de alteragdes

da macroestrutura do sono e de eventos respiratorios ou de alteracdes da oximetria de pulso.

No inicio de cada exame foi realizada a biocalibragao de todos os sinais.

6.5 Medicdao de CO, Transcutaneo
A medicdo de TcCO, foi realizada com o aparelho SENTEC® digital versdo V-STAT 2.02,

calibrado sempre antes de qualquer ligagdo. O elétrodo foi colocado no |ébulo da orelha,
fazendo um registo continuo durante o periodo do estudo, sendo a curva de tendéncia

analisada no dia seguinte. Considerou-se o limite superior da normalidade de 45mmHg.

6.6 Espirometria

O doente realizou espirometria na manha seguinte a PSG ou foram analisados os valores

espirométricos no caso de serem referentes a medic¢des inferiores a 1 més, sem agudizagao.
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Foram registadas curvas débito volume recorrendo ao pneumotacografo Jaeger Master Screen
PFT® — Viasys Healthcare, Germany, versdo 5.3.0, calibrado diariamente de acordo com as

recomendagdes da ATS/ERS 19

As curvas débito-volume foram realizadas respeitando os critérios de aceitabilidade e

reprodutibilidade, sendo registado o melhor valor de acordo com as orientagdes ATS/ERS. (104)

Critérios de aceitabilidade:
Devem obter-se 3 curvas aceitdveis que cumpram rigorosamente todos os seguintes critérios:
» Manobras livres de artefactos

e Sem tosse ou obstrucdo ao fluxo no primeiro segundo da manobra;
e Sem término precoce e abrupto da expiracao;

e Sem encerramento da glote;

e Sem fugas de ar;

e Sem obstrucdo bocal;

e Sem evidéncias de inspira¢do extra durante a manobra;

» Inicio manobra expiratoria satisfatdria

o |nicio satisfatdrio, sem hesitagdo ou volume de extrapolagdo superior a 5% da FVC ou
0,150L, o que for maior;
e Tempo de demora a atingir o PEF < 120 ms
e Expiragdo satisfatoria
o Para criangas com mais de 10 anos a duracdo da expiracdo deve ser igual ou
superior a 6 segundos ou com um plateau de 1seg pelo menos. Entre os 6 e os

10 anos a expiracao deve ser superior a 3 segundos;

Critérios de interrupgao da prova
e existéncia de tonturas, vomitos.
Critérios de reprodutibilidade

e Devem obter-se 2 curvas reprodutiveis:

1. Os dois valores mais elevados de FVC ndo devem variar mais de 150ml entre eles;
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Os dois maiores valores de FEV; ndo devem variar mais de 150ml entre eles;
Deve-se escolher curva com maior soma FVC e FEV; tendo em conta os critérios de
aceitabilidade;

Para FVC< 1L estes valores sdo de 100ml.

Procedimento para realizagao de exame:

Medicdo saturacdo de pulso basal;
Preparacao do doente:

o Questionario informal: doencas recentes, medicagdo;

o Dados antropométricos: pesar e medir o doente descalco;
Lavar as maos;
Montagem de componentes do exame;
Ensino e demonstracdo do exame ao doente;
Posicionamento correto do doente, com o pescogo em ligeira hiperextengao, pinga
nasal e boca no bucal com os labios bem selados e sem a lingua a ocluir;
Indicacdo para manter respiracdo em volume corrente durante pelo menos 3 ciclos
respiratorios;
Realizacdo da manobra forcada:

1. Inspiragdo maxima desde FRC a TLC;

2. Expiracdo rapida e com a maxima forca, sem a minima hesitacdo;

3. Atingimento de critérios de fim de expiracdo forcada, mantendo a posicdo

vertical;

4. Procedimentos para uma inspiragdo maxima e rapida até TLC;

5. Respiragdao em volume corrente;
Repeticdo e demonstracdo de instrugdes, se necessario;
Realizacdo de 3 a 8 manobras, verificando a reprodutibilidade entre as mesmas.
Em criancas podem realizar-se até 15 manobras, se ndo se alcangar
reprodutibilidade antes;
No final do estudo, o técnico regista se o doente conseguiu realizar as manobras e
se os critérios de aceitabilidade e reprodutibilidade foram cumpridos ou se

ocorreram fenémenos relevantes como tosse ou broncoespasmo.
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Parametros selecionados para anadlise:

e (Capacidade Vital For¢ada (FVC)
e Volume expiratério maximo no primeiro segundo (FEV,)
e Débitos expiratorios forcados entre 25 e 75 % da FVC (FEF,5.75)

e A partir destes indices foi valorizada a razdo FEV,/FVC

Interpretagao da espirometria

Os parametros espirométricos destes estudo foram calculados de acordo com as equacdes
adoptadas pelo laboratério pediatrico de funcao respiratéria, Zapletal para idade entre os 4 e
18 anos e as ECC93 para os doentes com idade iguais ou superiores a 18 anos, tendo em conta

o sexo, idade, peso e altura dos doentes.

Para apreciacdo dos valores espirométricos foram ainda utilizadas as equagdes da iniciativa
growinglungs.org.uk, na conversdo dos valores obtidos para z-scores, com considera¢do dos

valores entre +1,64 e -1,64, como valores de normalidade. ®

O valor de FEV, foi definido para estratificar 5 grupos de analise de acordo com a classificagdo

de gravidade de obstrucdo recomendada pela ATS/ERS &2

Tabela 4 Classificacdo gravidade de obstrugdo

Grupos Valor de FEV, Classificagao
Grupol | =70% Ligeiro
Grupo 2 | 60-69% Moderado
Grupo3 | 50-59% Moderado a grave
Grupo 4 | 35-49% Grave
Grupo5 | <35% Muito grave

Adaptado: V. Brusasco (®3)
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6.7 Variaveis em estudo

Tabela 5 Varidveis do sono e funcdo respiratéria

Variaveis Sono

Variaveis Respiratdrias do sono

Variaveis Fungao Respiratdria

Eficiéncia sono (EF) indice dessaturagdo noturna (IDO) FEV,
Laténcia Sono (LS) Saturacdo O, minima (SpO,min) FEF,5.75
Laténcia REM (LR) Saturacdo O, maxima (SpO,max) FEV./FVC

indice de despertar (ID)

Saturacdo O, Média (SpO,med)

Saturacdo O, vigilia

Tempo N1 (%) (N1%)

Indice de dificuldade respiratoria (IDR)

Tempo N2 (%) (N2%)

CO, minimo (CO, min)

Tempo N3 (%) (N3%)

CO, maximo ( CO, max)

Tempo REM (%) (REM%)

CO, Mediana ( CO, medi)

Movimentos periédicos

indice Apneia/hipopneia (IAH)

Tempo total Sono (TTS) Tosse

Ronco

Respiracdo paradoxal

6.8 Valores normativos de referéncia

6.8.1  Polissonografia

Apesar da existéncia de diversos estudos para estabelecer valores normativos em pediatria
para orientacdo na interpretacdo e avaliacdo da arquitetura do sono, estes ainda ndo estdo
internacionalmente normalizados, pelo que para orientacdo na avaliacdo deste trabalho foram
considerados os valores referenciados por Beck et al *, que teve por base alguns estudos

(14

sendo o principal o de Montgomery-Downs ", por ser até & presente data o que inclui uma

amostra maior e mais representativa da populacdo pediatrica. (Anexo IV)

A analise foi realizada por 2 grupos etarios, acima e abaixo dos 10 anos, por ser uma das
referéncias dos autores acima citados, como linha de corte para alguns dos valores
normativos. Esta divisdo contempla as diferencas nas caracteristicas do sono na transicdo para

a adolescéncia.

Os estudos foram lidos sempre pela mesma pessoa para evitar variabilidade interpessoal.

A tosse noturna nao foi objetivamente estudada ou quantificada, apenas se registou a sua

presenca.
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6.9 Tratamento estatistico dos dados

Para a analise dos dados relativos a caracterizacdo dos doentes foram utilizadas estatisticas
descritivas, nomeadamente médias, medianas e desvio padrdo (dp) para varidveis métricas,
frequéncias absolutas e relativas (%) para variaveis categoriais. O intervalo de confianga foi de

95%.

As associagOes dicotdmicas entre duas varidveis numéricas foram determinadas através dos

coeficientes de correlagao de Pearson, conforme apropriado.

A amostra foi também agrupada por grupo etdrio, género e pela divisdo de normalidade e ndo
normalidade do parametro FEV, recalculado para z-scores através das equacdes referenciadas

em www.growinglungs.org.uk. Para a associa¢do das varidveis por grupos utilizou-se o teste

ndo paramétrico de Mann-Whitney, sempre que o pressuposto da normalidade ndo se

verificou.

Para comparar as varidveis de SpO, em vigilia e durante o sono foi utilizado o teste T de

Student para amostras emparelhadas.

Na associacdo entre as varidveis ordinais do questionario e as varidveis numéricas do estudo

polissonografico foi utilizado o teste de Kolmogorov-Smirnov.
Foi considerado um nivel de significancia de 5%.

O tratamento estatistico dos parametros estudados foi realizado utilizando o software de

analise estatistica SPSS® 21.0 (Statistical Package for the Social Sciences, Chicago, IL).
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7 Aspectos éticos

A realizacdao do estudo foi precedida pela obtengdo de consentimento informado pelos pais
das criangas, a quem foi fornecido um texto de explicacdo do projeto (Anexo ). Foram
esclarecidas de imediato todas as duvidas apresentadas. Foi também entregue a cada crianga
um assentimento informado e esclarecidas quaisquer dividas no momento. (Anexo Il)

O estudo foi aprovado pela Comissdo de Etica para a Saude e autorizado pela Diretora Clinica,
Prof. Doutora Maria do Céu Machado, do CHLN. (AnexoV ).

O resultado das PSG foi comunicado aos médicos da Consulta de FQ pediatrica, a quem foi
entregue o respectivo relatdrio. Os resultados foram comunicados aos pais/curadores de todas

as criangas envolvidas no estudo.
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8 Resultados

8.1 Dados demograficos
Na consulta pedidtrica de FQ do HSM sdo seguidos 58 individuos dos quais 45 com idade

compreendida entre os 6 e os 18 anos e 364 dias.

Foram incluidos 33 doentes de raga caucasiana, 16 (48,5%) do sexo masculino, com idade
média de 12,27 (dp3) anos e mediana de 12 anos, sendo que a idade média de diagndstico foi
de 28,33(dp35,62) meses e mediana de 11 meses (tabela 6). Doze doentes ndo participaram: 8
recusaram a participacao e 4 foram excluidos por ndo cumprirem critérios para inclusdo no
estudo (2 por oxigenioterapia e ventilacdo, 1 por ndo ter diagndstico confirmado e outro por

instabilidade clinica durante o periodo de recolha de dados).

Populagao 58
individuos com

FQ
|
)
45 individuos 13 individuos
com idade 6-18 com idade
anos 364 dias inferior a 6 anos
s I = . ™ . I ™
Recusaram Excluidos Amostra
8 individuos 4 individuos 33 individuos

Figura 1 Distribuicdo da populagdo

A média do indice de massa corporal (IMC) é de 17,92% (dp2,86) e mediana de 18,67%. A
média de z-scores de IMC é de -0,35 (dp0,78) e mediana de -0,43 (tabela 6).
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Tabela 6 Dados demograficos

Média Mediana Desvio Padrdo
Idade 12,27 anos 12 anos 3 anos
Idade diagnéstico 28,33 meses 11 meses 35,62meses
IMC % 17,92% 18,67% 2,86%
IMC Z2 -0,35 -0,43 0,78

Vinte e um (63,6%) individuos sdo homozigdticos para a mutagdo DelF508, sendo as restantes
mutacdes apresentadas na tabela 7.
Pela pequena dimensao da amostra, heterogeneidade e escassez de eventos registados nao

feita a analise estatisticas dos dados de mutagGes.

Tabela 7 Distribuicdo de mutacdes

Mutagoes N |%
DF508_DF508 21 ]163,6
3272-26A-G_3007d 1 3,0
DF508_3886insA 1 3,0
DF508_A561E 1 3,0
DF508_I507del 1 3,0
DF508_L206W 1 3,0
DF508_R1066C 2 6,1
DF508_R334W 4 12,1
R1066C=ni 1 3,0

8.1 Resultados do questionario
Foi aplicado o questionario de sintomas associados ao sono habitualmente utilizado no

Laboratério Pediatrico do Sono do HSM, descrevendo-se agora os dados obtidos:

8.1.1  Disturbios respiratérios do sono

Verificamos que mais de metade tem dificuldade em adormecer (57,6%) e acorda mais de duas

vezes por noite (57,6%) (Tabela 8).

Quase metade dos doentes refere dificuldade em respirar durante o sono (45,5%), sendo que
mais de 50% da amostra refere que ressona (57,6%), para de respirar durante o sono (87,9%) e
que respira pela boca durante o dia (63,7%). Quase todos os individuos referem sudorese

noturna (90,9%)(Tabela 8).
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Tabela 8 Queixas respiratdrias de sono

Variavel questionario Nao Sim
Dificuldade em adormecer n (%) 14(42,4%) 19(57,6%)
Acorda mais de 2 vezes durante a noite n (%) 14(42,4%) 19(57,6%)
Dificuldade em respirar durante o sono n (%) 18(54,5%) 15(45,5%)
Ressona n (%) 14(42,4%) 19(57,6%)
Para de respirar durante o sono n (%) 4(12,1%) 29 (87,9%)
Respira pela boca n (%) 12(36,4%) 21(63,6%)
Transpira durante o sono n (%) 3(9,1%) 30(90,9%)

8.1.2  Sintomas diurnos relacionados com perturbag¢dao do sono

A tabela 9 pretende descrever a presenca de sintomas diurnos relacionados com perturbacao
do sono. Verifica-se que mais de metade ndo apresenta queixas muito significativas, sendo a

dificuldade de concentragao referida com maior frequéncia (39,4%).

Tabela 9 Sintomas diurnos

Variavel questionario Sim Nao

0O(a) seu filho(a) tem mais de 3 vezes por semana:

- Cefaleias matinais n (%) 2(6,1%) 31(93,9%)
- Irritabilidade n (%) 9(27,3%) 24(72,7%)
- Sono excessivo durante o dia n (%) 4(12,1%) 29(87,9%)
- Dificuldade de concentragdo n (%) 13(39,4%) 20(60,6%)

8.1.3 Parassonias

Na analise das varidveis comportamentais do questionario verificamos que mais de metade da

amostra refere somnildquia (54,5%) (Tabela 10). As restantes variaveis ndo apresentam valores

relevantes. De referir que a somniloquia é segundo a classificagdo -International Classification
105)

of Sleep Disorders ') um sintoma isolado relacionado com o sono e nio uma parassonia,

tendo sido incluida nesta analise para maior facilidade de exposicao.

Tabela 10 Parassdnias

Variavel questiondrio Sim Nao

O(a) seu filho(a) alguma vez:

Falou durante o sono? n (%) 18(54,5%) 15(45,5%)
Andou durante o sono? n (%) 4(12,1%) 29(87,9%)
Teve pesadelos? n (%) 8(24,2%) 25(75,8%)
Teve terrores noturnos? n (%) 2(6,1%) 31(93,9%)
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8.2

8.2.1

Resultados Polissonograficos

Estrutura do sono

O tempo total de sono apresenta uma média de 6,70h (dp0,59). Encontrou-se uma eficiéncia

de sono reduzida, média de 79,91% (dp10,98), e uma laténcia de sono aumentada, cujo valor

médio é de cerca de 37 minutos (dp33,07). A laténcia de REM estd normal, com uma média

de 143,39 minutos (dp80,09). Verificou-se uma vigilia pés sono média de 65,65 minutos

(dp39,54), bastante elevada ( Tabela 11).

Tabela 11 Arquitetura do sono

Média Desvio padrao Mediana Méximo Minimo Amplitude
TTS (h) 6,70 0,59 6,85 8,61 4,64 3,96
ES(%) 79,91 10,98 81,30 99,00 57,00 42,00
LS(min) 37,95 33,01 27,00 139,00 3,00 136,00
V(min) 103,61 53,84 92,00 250,00 30,00 220,00
VPS(min) 65,65 39,54 64,00 169,00 3,00 166,00
LR(min) 143,39 80,09 120,00 357,00 55,00 302,00

No que diz respeito a estrutura do sono verificamos que o estadio N1 encontra-se

discretamente aumentado, com uma média de 5,88% (dp5,40), sendo que a duragdao média

dos estadios N2 e N3 foram respectivamente 48,38% (dp8,18) e 26,40% (dp7,84), dentro de

valores normais. O estadio REM apresentou uma média de 19,32% (dp6,34) no limite inferior

do nomal (Tabela 12).

Tabela 12 Microestrutura do sono

Média Desvio padrao Mediana Minimo Mdximo Amplitude
N1% 5,88 5,40 4,90 1,20 24,40 23,20
N2% 48,38 8,18 46,70 32,80 65,90 33,10
N3% 26,40 7,84 26,20 7,20 46,30 39,10
REM% 19,32 6,34 20,40 5,80 28,30 22,50

O numero e o indice e despertares encontra-se também dentro da normalidade com uma

média e desvio padrdo respectivamente de 33,94 (dp14,44) e 5,00/h (dp2,39) (Tabela 13).

Tabela 13 Despertares

Média Mediana Desvio padrao Amplitude Minimo Maéximo
Despertares (n) 33,94 31,00 14,44 54 7 61
indice despertares (/h) 5,00 4,40 2,39 10,3 1,5 11,8

N3o se registam movimentos anormais dos membros, sendo o valor médio do indice de

movimentos periddicos das pernas de 0,90 (dp2,24).
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8.2.2  Eventos respiratorios do sono

Foi registado um indice de apneia hipopneia médio de 0,60/h (dp0,90), ndo se tendo verificado
eventos respiratérios muito significativos. Nao foram identificadas apneias centrais ou mistas
em nenhuma das criangas, apenas duas criangas (6,06%) apresentaram 1 apneia obstrutiva.
Apesar de ndo se verificarem eventos respiratérios significativos, registou-se um valor médio
de limitacdo de fluxo de 44,9 (dp38,7) e um indice de dificuldade respiratdria médio de 6,6
(dp5,2), que sdo ligeiramente elevados (Tabela 14). O valor limite estabelecido para o indice de

dificuldade respiratéria adoptado segundo Shirmrit Uliel é de 5 por hora. %

Tabela 14 Eventos respiratérios

Média Desvio padrao Mediana Minimo Maximo Amplitude
IAH(/h) 0,60 0,90 0,30 0,00 4,40 4,40
LF (N) 44,9 38,70 35,00 1,00 157,00 156,00
IDR (/h) 6,6 5,20 5,30 0,10 23,20 23,10

O valor médio da saturagao de O, em vigilia foi de 97% (dp1,10). Verificou-se que a saturagao
média de oxigénio durante o sono era normal (95% (dp2,70)) mas o valor minimo de saturagao
de O,, 89% (dp4,10), era inferior ao esperado. A percentagem de tempo com SpO, abaixo de
90%, foi muito baixa, dentro de valores normais. O valor médio do indice de dessaturagdo de
noturna foi 2,36/h (dp2,40), estando dentro dos valores da normalidade, abaixo de 3/h (Tabela
15). (45)

Tabela 15 Saturacdo de oxigénio

Média Desvio padrao Mediana Minimo Mdéximo Amplitude
Sp0, Média (%) 95,00 2,70 96,00 82,00 98,00 16,00
SpO,Min (%) 89,00 4,10 90,00 78,00 95,00 17,00
IDO (/h) 2,36 2,40 1,90 0,00 8,70 8,70
Tempo SpO, entre 80-89% (min) 1,75 6,80 0,00 0,00 34,00 34,50
SpO,vigilia (%) 97,00 1,10 97,00 95,00 99,00 4,00
O valor médio da mediana de TcCO, foi de 41,20 (dp8,01) e o valor maximo de 45,30 (dp 5,19),
enquadrando-se dentro dos valores de normalidade (Tabela 16).
Tabela 16 CO, Transcutaneo
Média Desvio padrao Mediana Minimo Maximo Amplitude
CO, mediano (mmHg) 41,20 8,00 40,00 23,00 77,00 54,00
CO, maximo (mmHg) 45,30 5,10 44,20 37,70 59,30 21,60
CO, minimo (mmHg) 31,80 6,40 32,50 19,90 44,00 24,10

Durante a PSG 17 (51,5%) doentes tiveram tosse noturna, 29 (87,9%) respira¢ao paradoxal e 8

(24,2%) roncopatia (Tabela 17).
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Tabela 17 Frequéncias de outros eventos nocturnos

Tosse Respiracao Paradoxal Roncopatia
Frequéncia % Frequéncia % Frequéncia %
Sim 17 51,5 29 87,9 8 24,2
Nao 16 48,5 4 12,1 25 75,8

8.3 Resultados polissonograficos por grupo etario

8.3.1 Estrutura do sono por grupo etario

Os valores da arquitetura do sono foram estratificados por grupo etario (grupo 1 - >10 anos/
grupo 2 - <10 anos), tendo como valor de corte os 10 anos, atendendo a entrada na

adolescéncia e as alteragBes de sono nesta fase.

O grupo mais jovem tem um tempo total de sono médio de 6,9h (dp0,82), uma laténcia de
sono normal (média 23,55min (dp23,12) e uma eficiéncia de sono (81,86% (dp5,69))
diminuida mas superior ao grupo 2. No grupo etdrio superior a 10 anos verificamos um
tempo total de sono de 6,67h(dp39,54), menor eficiéncia de sono ( 78,93% (dp12,86)) e
maior laténcia de sono (45,16min (dp35,26)); os restantes pardmetros estdo dentro de

valores normativos adoptados e semelhantes ao grupo mais novo (Tabela 18).

Os valores do grupo mais velho apresentam uma tendéncia para maior desvio da
normalidade dos parametros polissonograficos, mas apenas a laténcia ao sono apresenta

diferencgas estatisticamente significativas (Teste de Mann-Whitney; p 0,032)(Tabela 18).

Tabela 18 Arquitetura do sono por grupo etario

Grupo 1 > 10 anos N=22 Grupo 2 < 10 anos N=11 p*
Média dp Média dp

TTS (h) 6,67 39,54 6,90 0,82 0,534
ES(%) 78,93 12,86 81,86 5,69 0,693
LS(min) 45,16 35,26 23,55 23,12 0,032
V(min) 110,59 62,22 89,66 28,74 0,375
VPS(min) 65,43 44,29 66,09 29,73 0,866
LR(min) 145,68 92,77 138,82 49,17 0,534

*Teste de Mann-Whitney

Na andlise da microestrutura do sono verifica-se que o grupo 1 tem um aumento do estadio
N1 (6,68%(dp6,24)), nao se verificando outras alteragGes. Registam-se diferencas
significativas para os estadios N2 (p 0,005) e N3 (p0,000), o que esta de acordo com as

caracteristicas do sono nos grupo etarios referidos (Tabela 19).
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Tabela 19 Microestrutura do sono por grupo etdrio

Grupo 1 > 10 anos N=22 Grupo 2 < 10 anos N=11
P*
Média dp Média dp
N1% 6,68 6,24 4,28 2,71 0,233
N2% 50,95 7,61 43,22 6,97 0,005
N3% 23,67 7,77 31,87 4,56 0,000
REM% 18,66 6,38 20,62 6,36 0,462

*Teste de Mann-Whitney

O numero e o indice de despertares encontra-se também dentro da normalidade em ambos os
grupos etarios, com uma média e desvio padrido respectivamente de 4,81/h (dp1,75) para o
grupo mais novo e 5,09/h (dp2,68) para o grupo mais velho.

Tal como na amostra total, o indice de movimentos das pernas ndo apresenta alteracoes.

8.3.2 Eventos respiratorios do sono por grupo etario

O indice de apneia hipopneia médio para o grupo 1 foi de 0,67/h (dp1,03) e para o outro foi
de 0,46 (dp0,57), discretamente mais baixo. Apesar de em ambos os grupos etarios ndo se
verificarem eventos respiratdrios significativos, registou-se um numero médio de episddios
de limitacdo de fluxo de 46,23 (dp40,22) e um IDR médio de 6,78/h (dp8,75), mais elevados
gue no grupo mais novo cujas médias sdo, respectivamente: 42,45 (dp37,75) e 6,3/h (dp4,8).
Ndo se verificam diferencas significativas entre os grupos etdrios para os eventos

respiratdrios (Tabela 20).

Tabela 20 Eventos respiratorios por grupo etdrio

Grupo 1 > 10 anos N=22 Grupo 2 < 10 anos N=11
p*
Média dp Média dp
1AH(/h) 0,67 1,03 0,46 0,57 0,985
LF(N) 46,23 40,22 42,45 37,45 0,611
IDR (/h) 6,78 5,45 6,30 4,80 0,807
SpO, Média (%) 94,77 3,26 95,63 1,43 0,486
SpO,Min (%) 89,27 4,72 89,63 2,83 0,721
IDO (/h) 2,79 2,54 1,50 1,17 0,154
SpO,vigilia (%) 97,04 1,17 97,0 1,09 0,895
CO, mediano (mmHg) 42,54 8,71 38,63 5,92 0,534
CO, maximo (mmHg) 46,40 5,79 43,19 2,83 0,317

*Teste de Mann-Whitney

O valor médio da saturagdo de O, em vigilia para o grupo 1 foi de 94,77% (dp3,26) e para o
grupo 2 de 95,63%(dp1,43). Os valores minimos de saturagdo de O, sdo semelhantes para
ambos os grupos etdrios. O valor médio do indice de dessaturagdo para o grupo 1 foi 2,79/h

(dp2,54), e para o grupo 2 de 1,50/h (dp1,17). Apesar de estarem dentro de valores de
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normalidade, os valores do grupo mais velho sdo tendencialmente mais baixos, sem que essa

diferencga seja estatisticamente significativa (Tabela 20).

Na andlise da mesma tabela verificamos que o grupo mais velho apresenta valores de TcCO,
mais elevados que o grupo mais novo, sem que exista significancia estatistica.
Na tabela 21 verificamos que o grupo 1 apresenta mais eventos durante a noite, tais como

tosse, respiragdo paradoxal e roncopatia.

Tabela 21 Frequéncias de outros eventos por grupo etario

Grupo 1 > 10 anos N=22 Grupo 2 < 10 anos N=11
Tosse 11 50% 6 54,5%
Respiracao paradoxal 20 90,9% 9 81,8%
Ressonar 5 22,7% 3 27,3%

8.4 Resultados polissonograficos por género

8.4.1  Estrutura do sono por género

Na estratificagdo por género dos valores da arquitetura do sono, o grupo masculino tem um
tempo total de sono médio de 6,60h (dpl1,21), uma laténcia de sono média (40,88min
(dp40,57) e laténcia ao REM (174,60min (dp99,20)) aumentadas e ES (76,10% (dp13,20))
reduzida. No género feminino verificamos um tempo total de sono de 6,80h (dp39,50), maior
eficiéncia de sono ( 83,40% (dp7,00)) e menor laténcia ao sono (35,20min (dp24,90)); os
restantes parametros estdao dentro de valores normativos adoptados e semelhantes ao grupo
masculino. Os valores do sexo masculino apresentam maior tendéncia para desvio dos
parametros polissonograficos relativamente a normalidade. Verifica-se diferenca significativa

entre sexos na vigilia noturna, maior nos rapazes (Tabela 22).

Tabela 22 Arquitetura do sono por género

Masculino N=16 Feminino N=17
*

Média dp Média dp g
TTS (h) 6,60 1,20 6,80 0,70 0,557
ES(%) 76,10 13,20 83,40 7,00 0,102
LS(min) 40,80 40,50 35,20 24,90 0,901
V(min) 123,90 68,90 84,40 23,20 0,110
VPS(min) 83,00 45,90 49,20 23,70 0,017
LR(min) 174,60 99,20 114,00 41,20 0,110

*Teste de Mann-Whitney
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Na andlise da microestrutura do sono verifica-se que o sexo masculino tem um aumento do
estadio N1 (6,95%(dp7,25)), ndo se verificando outras diferencas significativas entre os

grupos (Tabela 23).

Tabela 23 Microestrutura do sono por género

Masculino N=16 Feminino N=17 p*
Média dp Média dp
N1% 6,95 7,25 4,87 2,63 1,0
N2% 49,25 7,73 47,55 8,73 0,510
N3% 25,89 8,78 26,89 7,09 0,657
REM% 17,88 6,24 20,67 6,31 0,270

*Teste de Mann-Whitney

O numero e o indice e despertares encontram-se também dentro da normalidade em ambos
os géneros.

Tal como na amostra total, o indice de movimentos das pernas ndo apresenta alteragdes.

8.4.2 Eventos respiratorios do sono por género

O indice de apneia hipopneia médio para o sexo masculino foi de 0,62/h (dp1,10) e para o sexo
feminino de 0,59/h (dp0,70), muito semelhantes. Apesar de em ambos os grupos ndo se
verificarem eventos respiratérios significativos, registou-se um valor médio de indice de
dificuldade respiratdria de 6,56/h (dp4,89) no grupo masculino e de 6,30/h (dp4,80) no grupo
feminino, discretamente mais baixo, sem que existam diferengas significativas entre sexos

para os eventos respiratérios (Tabela 24).

O valor médio e minimo da saturacdo de oxigénio em vigilia é semelhante em ambos os sexos
e dentro da normalidade, o valor minimo de saturacdo de oxigénio apresenta valores
inferiores ao esperado em ambos os sexos. Apesar de o indice de dessatura¢do de O, estar
dentro de valores de normalidade, o valor do grupo masculino é tendencialmente mais
elevado. O mesmo ocorre para a medi¢cdo de TcCO,, que apresenta valores mais elevados no
grupo masculino, sendo o valor médio da mediana de TcCO, de 42,87mmHg (dp9,55), o que é
normal, e o valor TcCO, maximo discretamente acima dos valores normativos

(46,44mmHg(dp5,86)). Nao existem diferencas significativas entre sexos (Tabela 24).

69



Tabela 24 Eventos respiratérios por género

Masculino N=16 Feminino N=17 p*
Média dp Média Dp

IAH(/h) 0,62 1,10 0,59 0,70 0,817
LF(N) 45,88 39,32 44,12 39,43 0,873
IDR (/h) 6,56 4,89 6,30 4,80 0,929
Sp0, Média (%) 95,43 1,82 94,70 3,49 0,657
SpO,Min (%) 90,43 2,96 88,41 4,89 0,260
IDO (/h) 2,43 2,65 2,29 2,21 1,000
SpO,vigilia (%) 97,18 1,10 96,88 1,16 0,510
CO, mediano (mmHg) 42,87 9,55 39,70 6,14 0,533
€O, maximo (mmHg) 46,44 5,86 44,28 4,38 0,510

*Teste de Mann-Whitney

Na tabela 25 verificamos que em ambos 0s sexos os eventos associados se distribuem de

forma equivalente.

Tabela 25 Frequéncias de outros eventos por género

Masculino N=16 Feminino N=17
Tosse 8 50% 5 52,9%
Respiracdo paradoxal 15 93,8% 14 82,4%
Ressonar 3 18,8% 5 29,4%

8.5 Resultados polissonograficos por grupo etario e género

8.5.1  Estrutura do sono por grupo etario e género

No cruzamento dos valores por género e idade verificamos que os valores da arquitetura do
sono, tais como a eficiéncia do sono, laténcia do sono e laténcia ao REM estdo mais alterados
nos individuos do sexo masculino, de forma mais acentuada no grupo mais velho. No sexo
feminino verifica-se redugdo da eficiéncia de sono e ligeiro aumento da laténcia do sono

(Tabela 26).

Tabela 26 Arquitetura do sono por grupo etario e género

Grupo > 10 anos Grupo < 10 anos
Masculino N=12 Feminino N=10 Masculino N=4 Feminino N=7 P*
Média dp Média dp Média dp Média dp

TTS (h) 6,40 1,31 6,90 0,68 6,97 0,89 6,84 0,86 | 0,860
ES(%) 74,55 14,59 84,17 8,34 81,00 7,55 82,35 4,96 0,345
LS(min) 51,25 41,81 37,85 25,60 9,75 9,91 31,43 25,35 0,058
V(min) 132,17 75,66 84,70 25,91 99,25 41,00 84,14 20,96 0,391
VPS(min) 80,92 50,28 46,85 27,99 89,50 34,53 52,71 17,42 0,109
LR(min) 180,33 110,36 104,10 40,92 157,5 63,85 128,14 40,33 0,293

*Teste de Mann-Whitney
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Na andlise da microestrutura do sono verificamos que o grupo mais velho, quer seja
masculino ou feminino, apresenta alteracées de N1, N2 e N3. O REM esta diminuido apenas

no sexo masculino; sé se verificam diferencas significativas para o estadio N3 entre grupos de

idade (Tabela 27).

Tabela 27 Microestrutura do sono por grupo etario e género

Grupo > 10 anos Grupo < 10 anos
Masculino N=12 Feminino N=10 Masculino N=4 Feminino N=7 P*
Média dp Média dp Média dp Média dp
N1% 7,95 8,12 5,15 2,35 3,92 2,13 4,48 3,13 0,674
N2% 51,10 8,04 50,78 7,48 43,70 2,65 42,95 8,79 0,55
N3% 24,14 9,38 23,12 5,74 31,15 3,74 32,28 5,20 0,010
REM% 16,78 6,33 20,93 5,95 21,20 5,32 20,30 7,28 0,468

*Teste de Mann-Whitney
O numero e o indice e despertares e indice de movimentos das pernas encontram-se também
dentro da normalidade em todos os grupos analisados, verificando-se que os grupos

masculinos de ambas as faixas etarias tém tendéncia a ter maior nimero de despertares.

8.5.2  Eventos respiratorios do sono por grupo etdrio e género

Na analise dos eventos respiratdrios destaca-se um indice de dificuldade respiratdéria mais
elevado no grupo mais velho feminino, sendo que no grupo mais novo de ambos sexos e nos
rapazes mais velhos o valor é semelhante e acima dos valores da normalidade. Ndo existem

diferencas significativas entre grupos (Tabela 28).

Apesar dos valores de saturagdo estarem dentro de valores da normalidade, os valores de
indice de dessaturagdo noturna do grupo mais velho sdo tendencialmente mais elevados.

Todos os outros valores sdo semelhantes entre grupos (Tabela 28).

Na andlise da tabela 28 verificamos que o grupo mais velho apresenta valores de TcCO, mais
elevados que o grupo mais novo e mais evidente no sexo masculino, ndo existindo diferencas
significativas entre grupos. Na tabela 29 verificamos que entre os grupos ndo ha diferencas nos

eventos respiratorios associados.
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Tabela 28 Eventos respiratérios por grupo etdrio e género

Grupo > 10 anos Grupo < 10 anos
Masculino =12 Feminino N=10 Masculino N=4 Feminino N=7 P*
Média dp Média dp Média dp Média Dp
IAH(/h) 0,69 1,27 0,66 0,73 0,425 0,27 0,48 0,71 | 0876
LF(N) 46,25 | 41,09 | 4620 | 4138 | 44,75 | 39,25 | 41,14 | 39,51 | 0,949
IDR (/h) 6,71 5,07 10,23 11,82 6,10 4,99 6,5 5,23 0,995
Sp0, Média (%) 95,00 2,01 94,00 4,35 95,00 1,25 95,00 1,61 0,796
SpO,Min (%) 90,00 2,69 87,00 6,00 89,00 3,86 89,00 2,41 | 0,556
IDO (/h) 2,81 2,98 2,76 2,59 1,27 0,51 1,62 1,45 0,537
SpO,vigilia (%) 97,00 1,24 97,00 1,15 97,00 0,57 96,00 1,25 0,795
CO, mediano (mmHg) 43,5 11,02 41,4 5,08 41,0 2,16 37,28 7,08 0,746
CO, maximo (mmHg) 47,00 6,73 45,69 4,68 44,77 1,00 42,28 3,20 0,487

*Teste de Mann-Whitney

Tabela 29 Frequéncias de eventos noturnos por grupo etdrio e género

Grupo > 10 anos

Grupo < 10 anos

Masculino N=12

Feminino N=10

Masculino N=4

Feminino N=7

Tosse 6(50%) 5(50%) 2(50%) 4(57,1%)
Respiracdo paradoxal 11(91,7) 9(90%) 4(100%) 5(71,4%)
Ressonar 3(25%) 2(20%) 0(0%) 3(42,9)

8.6 Resultados da Espirometria

8.6.1

Analise dos parametros espirométricos

Verificamos na andlise dos parametros espirométricos obtidos que os valores médios
percentuais do previsto para o FVC (87,47% (dp17,07)) e a razdo FEV,/FVC (88,29 (dp1,83) se
situam no intervalo da normalidade, enquanto FEV; (78,86% (dp19,35)) se encontra reduzido

(Tabela 30).

Tabela 30 Parametros de espirometria

Média | Desvio Padrdo | Mediana Minimo Maximo | Amplitude

FVC % prev 87,47 17,07 84,62 50,63 118,18 67,55
FEV,; % prev 78,86 19,35 73,10 36,09 120,85 84,76
FEV,/FVC prev 88,29 1,83 88 85,8 92,4 6,61

Na analise dos valores de z-scores verificamos que a FVC (-1,09 (dp1,46) e a razdo FEV,/FVC (-
1,31 (dp1,04) se situam no intervalo da normalidade e o FEV; (-1,76 (dp1,60) e o FEF,s5.75(-2,06
(dp1,62)) estdo reduzidos (Tabela 31).

Tabela 31 Parametros de espirometria (z-scores)

Média | Desvio Padrao | Mediana Minimo Maximo | Amplitude

FVCz -1,09 1,46 -1,27 -4,30 1,58 5,88
FEV, 2z -1,76 1,60 -2,23 -5,15 1,84 6,99
FEV,/FVCz -1,31 1,04 -1,17 -3,39 0,34 3,72
FEF2_5_75 z -2,06 1,62 -1,72 -4,99 1,03 6,02
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8.6.2  Resultados polissonograficos em relagdao com valores espirométricos

Tentou-se relacionar os resultados obtidos com a PSG com os niveis de gravidade por valores
de FEV; (segundo a ATS/ERS), mas devido ao nimero reduzido de doentes em cada grupo e a
sua ndo homogeneidade com auséncia de gravidade significativa, (a maioria dos doentes
(78,78%) apresentava valores de FEV, com grau de gravidade ligeira, apenas 1 classificavel
como FEV; grave, 2 com FEV; moderado a grave e 4 doentes com FEV;moderado), ndo foi

possivel efetuar a analise estratificada de gravidade.

Optou-se entdo por relacionar os parametros polissonograficos com FEV, determinado a partir
da andlise dos valores em z-scores, acima (Grupo Normal) e abaixo da normalidade (Grupo
Obstruido) (ponto de corte -1,64). Encontrou-se presenca de obstrucdo para o pardmetro
FEV1/FVC em z-scores, num numero reduzido de doentes (N=11), pelo que nio se verificaram
resultados com significado estatistico. A andlise do parametro FEF,s ;5 foi estatisticamente

muito semelhante ao FEV,, pelo que se optou por apresentar os valores apenas de FEV;.

Verificou-se que os individuos obstruidos por critérios de FEV,; apresentam menor eficiéncia
de sono e maior vigilia noturna, ainda que as diferengas ndo sejam significativas (Tabela 32).
Ndo existem também alteracGes da microestrutura do sono, a ndo ser limiar em N1, que no

entanto nao atinge significado estatistico (Tabela 33).

Tabela 32 Arquitetura do sono de acordo com valores espirométricos para o parametro FEV,

FEV, z-score
Obstruido N=20 Normal N=13 p*
Média dp Média dp

TTS (h) 6,70 1,11 6,81 0,81 0,758
ES(%) 79,17 10,48 81,03 12,05 0,478
LS(min) 30,20 18,45 49,88 45,97 0,478
V(min) 104,35 47,07 102,46 64,97 0,501
VPS(min) 74,15 40,79 52,58 35,06 0,169
LR(min) 148,00 83,36 136,31 77,54 0,813

*Teste de Mann-Whitney

Tabela 33 Microestrutura do sono de acordo com valores espirométricos para o parametro FEV,

FEV, z-score
Obstruido N=20 Normal N=13 P*
Média dp Média dp
N1% 5,68 5,21 6,19 5,89 0,899
N2% 49,74 7,62 46,29 8,86 0,181
N3% 25,65 7,87 27,56 7,97 0,524
REM% 18,94 6,33 19,90 6,56 0,548

*Teste de Mann-Whitney
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O indice de despertar no grupo obstruido foi de 5,12/h (dp2,69) e no normal de
4,69/h(dp1,63) encontra-se dentro da normalidade , sendo que o Grupo Obstruido tem

tendéncia a ter um valor superior.

Na andlise dos eventos respiratérios destaca-se um indice de dificuldade respiratéria mais
elevado no grupo com valores de FEV, dentro do intervalo da normalidade e valor de indice de
apneia hipopneia mais elevado, no grupo com valores de FEV; compativeis com obstrugao,
embora em nenhum tenham ocorrido diferengas significativas entre grupos para eventos

respiratdrios do sono (Tabela 34).

Os valores de saturacdo de O, média e minima do Grupo Obstruido sdo tendencialmente mais
reduzidos, sendo a diferenca estatisticamente significativa para a saturacdo média. Todos os
outros valores sdo semelhantes entre grupos, o que se verifica também para o TcCO, (Tabela
34).

Tabela 34 Eventos respiratorios do sono de acordo com valores espirométricos para o
parametro FEV;

FEV; z-score
Obstruido N=20 Normal N=13 p*
Média dp Média dp

I1AH(/h) 0,72 1,09 0,44 0,48 0,785
LF(N) 36,45 29,55 58,08 48,15 0,221
IDR (/h) 5,30 2,77 8,69 7,23 0,298
Sp0, Média (%) 94,10 3,21 96,53 0,77 0,000
SpO,Min (%) 88,75 4,70 | 90,38 3,01 | 0,456
IDO (/h) 2,17 2,58 2,65 2,15 | 0,250
SpO,vigilia (%) 96,90 1,20 | 97,23 1,01 | 0,758
€O, mediano (mmHg) 41,55 9,92 40,76 3,85 0,598
€O, méximo (mmHg) | 45.12 5,19 45,66 5,38 0,524

*Teste de Mann-Whitney

Quando estratificamos pelo valor do intervalo da normalidade para FEV; por grupo etario, e
analisamos as variaveis da arquitetura do sono, verifica-se que os individuos com valores de
FEV,; compativeis com obstrucdo e mais velhos apresentam uma laténcia de sono e laténcia
ao REM aumentadas, ainda que nao se verifiquem diferencas significativas entre grupos

etarios por gravidade (p>0,05) (Tabela 35).
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Tabela 35 Arquitetura do sono de acordo com valores espirométricos para o parametro FEV,e
grupo etario

FEV, Obstruido; z-score (N=20) FEV, Normal; z-score N=13
< 10 anos (N=7) > 10 anos (N=13) < 10 anos N=4 > 10 anos N=9 p*
Média dp Média dp Média dp Média dp

TTS (h) 6,61 0,80 6,76 1,27 7,39 0,68 6,55 0,76 0,456
ES(%) 79,35 4,48 79,06 12,80 86,25 5,24 78,72 13,71 0,566
LS(min) 22,57 19,27 34,31 17,35 25,25 32,14 60,83 48,41 0,155
V(min) 102,00 24,44 105,62 56,60 68,00 24,04 117,78 72,51 0,463
VPS(min) 91,00 27,99 71,31 47,10 42,75 15,43 56,94 41,05 0,401
LR(min) 140,71 51,22 148,62 98,44 121,50 46,74 142,89 89,68 0,824

*Teste de Mann-Whitney

Na andlise da microestrutura do sono verificamos que nenhum dos grupos apresenta
alteragcGes da microestrutura do sono, a ndo ser um estadio N1 aumentado, mas verifica-se
gue os mais velhos com valores de FEV; compativeis com obstru¢cdo tém um valor de N3 mais

baixo que os outros grupos e um N2 mais elevado (Tabela 36).

Tabela 36 Microestrutura do sono de acordo com valores espirométricos para o parametro
FEV.e grupo etario

FEV, Obstruido; z-score (N=20) FEV,; Normal; z-score N=13
< 10 anos N=7 > 10 anos N=13 < 10 anos N=4 > 10 anos N=9 p*
Média dp Média dp Média dp Média dp
N1% 3,5 1,92 6,85 6,97 5,65 3,62 6,43 6,85 0,393
N2% 44,91 7,98 52,33 6,27 40,27 4,09 48,96 9,24 0,020
N3% 32,94 5,18 21,73 6,09 30,00 2,85 26,48 9,38 0,004
REM% 18,68 6,58 19,07 6,47 24,02 4,91 18,07 6,58 0,492

*Teste de Mann-Whitney

O indice de despertar médio no grupo de obstruidos foi de 5,17/h(dp2,8) e no grupo normal de
4,80/h(dp)1,86) encontra-se dentro da normalidade em ambos os grupos, sendo que os grupo

com valores de FEV, compativeis com obstrucdo tem tendéncia a ter um valor superior.

Na analise dos eventos respiratdrios destaca-se um indice de dificuldade respiratdria mais
elevado no grupo com valores de FEV; dentro do intervalo da normalidade, com idades
inferiores a 10 anos, ainda que os grupos mais velhos tenham tendéncia a ter um valor de
indice de apneia hipopneia mais elevado, apesar de ndo se verificarem diferencas significativas

entre grupos(p>0,05) (Tabela 37).

Os valores de saturagdo de O, média e minima do grupo com valores de FEV,; compativeis com
obstrucdo e idades superiores a 10 anos sdo tendencialmente mais reduzidos. Todos os outros
valores sdo semelhantes entre grupos (p>0,05). Existe diferenca significativa entre grupos em
relacdo a saturagdo de O, média (p<0,05), que é mais baixa no grupo com idades superiores a

10 anos, com valores de FEV; compativeis com obstrugao (Tabela 37).
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Na anadlise na tabela 37 verificamos que ambos os grupos tém valores muito semelhantes no

que respeita aos valores de TcCO,, ndo existindo diferencas significativas entre grupos

(p>0,05).

Tabela 37 Eventos respiratdrios de acordo com valores espirométricos para o parametro FEV,e

grupo etario

FEV, Obstruido; z-score (N=20) FEV; Normal; z-score N=13
< 10 anos N=7 > 10 anos N=13 < 10 anos N=4 > 10 anos N=9 p*
Média dp Média dp Média dp Média dp
IAH(/h) 0,53 0,70 0,82 1,27 0,350 0,288 0,48 0,56 | 0,993
LF(N) 24,57 | 14,09 42,85 34,02 73,75 47,17 51,11 49,66 | 0,244
IDR (/h) 4,2 2,65 5,90 2,75 10,12 6,00 8,06 7,97 | 0,312
Sp0, Média (%) 94,85 1,21 93,69 3,88 97,00 0,00 96,33 0,86 | 0,01
SpO,Min (%) 89,00 3,2 88,61 5,43 90,75 1,70 90,22 3,52 | 0,852
IDO (/h) 1,31 1,46 2,63 2,97 1,83 0,30 3,02 2,53 | 0,337
SpO,vigilia (%) 96,85 1,21 96,92 1,25 97,25 0,95 97,22 1,09 | 0,917
€O, mediano (mmHg) 37,71 6,62 43,61 10,99 40,25 43,37 41,00 3,64 | 0,880
€O, maximo (mmHg) 43,08 2,57 46,22 5,97 43,37 3,66 46,67 588 | 0,732
*Teste de Mann-Whitney
Estratificando pelo valor de FEV; dentro do intervalo da normalidade e género, as varidveis da
arquitetura do sono dos individuos de ambos os sexos com valores de FEV; abaixo e acima do
intervalo da normalidade apresentam valores semelhantes entre si, sendo que os rapazes
apresentam menor eficiéncia do sono e vigilia noturna mais longa. Encontraram-se diferencas
significativas para o tempo de vigilia noturna e na laténcia ao REM, mais evidente nos rapazes
com valores de FEV, compativeis com obstrugdo (p<0,05); (Tabela 38).
Tabela 38 Arquitetura do sono de acordo com valores espirométricos para o parametro FEV; e
género
FEV, Obstruido; z-score (N=20) FEV; Normal; z-score N=13
Feminino N=10 Masculino N=10 Feminino N=7 Masculino N=6 p*
Média dp Média dp Média dp Média dp
TTS (h) 6,88 0,82 6,52 1,36 6,87 0,66 6,73 1,04 0,909
ES(%) 82,64 6,72 75,70 12,65 84,54 7,81 76,95 15,43 0,354
LS(min) 30,70 15,74 29,70 21,69 41,64 | 34,64 59,50 58,53 0,870
V(min) 85,30 27,43 123,40 55,83 83,29 | 17,74 124,83 92,94 0,361
VPS(min) 54,60 19,90 93,70 47,62 41,64 | 28,16 65,33 40,46 0,046
LR(min) 97,10 34,52 198,90 87,87 138,14 | 39,88 134,17 111,86 0,027

*Teste de Mann-Whitney

Na analise da microestrutura do sono, o grupo masculino com valores de FEV; compativeis

com obstrucdo apresenta diminuicdo do sono REM, ndo se verificando contudo diferencas

significativas entre grupos (p>0,05) (Tabela 39).
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Tabela 39 Microestrutura do sono de acordo com valores espirométricos para o parametro
FEV,e género

FEV, Obstruido; z-score (N=20) FEV; Normal; z-score (N=13)
Feminino N=10 Masculino N=10 Feminino N=7 Masculino N=6 p*
Média dp Média dp Média dp Média dp
N1% 4,01 2,15 7,35 6,82 6,11 2,90 6,28 8,56 0,317
N2% 47,90 8,51 51,58 6,53 47,01 9,70 45,38 8,59 0,398
N3% 26,84 8,02 24,47 7,96 26,97 6,13 28,26 10,31 0,897
REM% 21,27 6,78 16,61 5,16 19,81 5,99 20,02 7,76 0,230

*Teste de Mann-Whitney

Estratificando os eventos respiratérios relativamente aos grupos com valores de FEV; dentro
do intervalo da normalidade e compativeis com obstrucdo verificam-se diferencas
significativas entre grupos em relagdo a saturagao média (p<0,05) sendo esta alteragdo mais
acentuada também nos rapazes com valores de FEV, compativeis com obstrucdo (Tabela 40).

Tabela 40 Eventos respiratérios de acordo com valores espirométricos para o parametro FEV,e
género

FEV, Obstruido; z-score (N=20) FEV,; Normal; z-score (N=13)
Feminino N=10 Masculino N=10 Feminino N=7 Masculino N=6 p*
Média dp Média dp Média dp Média dp
IAH(/h) 0,75 0,84 0,68 1,35 0,36 0,40 0,53 0,59 0,903
LF(N) 34,10 15,32 38,80 39,96 58,43 58,21 57,67 38,70 0,605
IDR (/h) 5,61 2,41 5,00 3,19 8,28 8,40 9,16 6,36 0,584
Sp0, Média (%) 93,40 4,11 94,80 1,93 96,57 0,534 96,50 1,04 0,001
SpO,Min (%) 87,10 5,17 90,40 3,17 90,28 4,11 90,50 1,22 0,312
IDO (/h) 2,25 2,71 1,89 2,57 2,07 1,40 3,33 2,77 0,552
SpO,vigilia (%) 96,60 1,26 97,20 1,13 97,28 0,95 97,16 1,16 0,603
CO, mediano (mmHg) 39,50 7,47 43,60 11,95 40,00 4,08 41,66 3,72 0,904
CO, maximo (mmHg) 44,59 5,28 45,65 5,32 43,85 2,98 47,78 6,99 0,829

*Teste de Mann-Whitney

8.6.3  Analise de associa¢ao das variaveis estudadas

A andlise de associagdao permitiu identificar as varidveis com significado estatistico para o
objetivo deste estudo. Iremos apresenta-las de forma sequencial, iniciando pelas varidveis do
questionario, neurofisiolégicas do sono, depois varidveis respiratérias do sono e por fim a

associacdo com as varidveis espirométricas.

8.6.4  Varidveis do questionario de sono

Dada a exuberancia dos resultados positivos do questionario, foram aplicados testes de
significancia para os cruzamentos das variaveis do questionario com as variaveis respiratorias e

neurofisiolégicas do sono, para verificar se haveria alguma correspondéncia com os valores

obtidos pela PSG.
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Tabela 41 Associacao de dados do questiondrio e varidveis do sono

Variavel questionario Variavel Sono Teste K-Smirnov- sig.
Dificuldade em adormecer LS 0,345
Acorda mais de 2 vezes durante a noite VPS 0,985
Dificuldade em respirar durante o sono IDR 0,722
Ressona Ressonar 0,039
Para de respirar durante o sono IAH 0,049

Relativamente, a “dificuldade em adormecer” e ao “acorda mais de 2 vezes por noite” verifica-
se uma boa correspondéncia com a laténcia de sono (p=0,345) e com a vigilia pés adormecer

(p=0,985), respectivamente(Tabela 41).

O mesmo se passa para a dificuldade respiratéria durante o sono e o valor delDR (p=0,722),

qgue tém boa concordancia (Tabela 41).

No que diz respeito ao valor do teste de significincia para o ressonar e paragem de respirar
noturna, comparados com a determinacdo de ressonar na PSG e com o indice de apneia
hipopneia, respectivamente, verificaram-se diferencgas significativas (p=0,039) e (p=0,049) ou

seja o que responderam no questionario nao se refletiu no exame que fizeram(Tabela 41).

8.6.5  Variaveis neurofisioldgicas

Apds andlise das varidveis obtidas verifica-se que a percentagem de tempo de sono N1 se
encontra discretamente aumentada, associando-se negativa e moderadamente com a
eficiéncia de sono (r=-0,561 p=0,001)(Grafico 1). A eficiéncia e a laténcia do sono estdo

também inversamente relacionadas (r=-0,516 p=0,002) (Grafico 2).

& Nlper

——Linear (N1per)

Tempo de N1 %

Eficiéncia do Sono

Grafico 1 Associacdo entre a Eficiéncia do Sono e a % N1
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Grafico 2 Associacdo entre a Eficiéncia do Sono e a Laténcia do Sono

Semelhante comportamento de associacdo negativa se verifica entre a laténcia ao sono REM e

a eficiéncia do sono, sendo esta associacdo mais forte que as anteriores (r=-0,704 p=0,00)

(Grafico 3).
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Laténcia ao REM
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Eficiéncia do Sono
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Grafico 3 Associacdo entre a Eficiéncia do Sono e a Laténcia ao REM

8.6.6  Varidveis respiratorias do sono

O indice de dessaturagdo noturna associa-se negativa e moderadamente com a SpO,minima

noturna durante o sono (r=-0,532 p=0,001) (Grafico 4) e com a Sp0O, média durante o sono

(r=-0,358 p=0,041) (Grafico 5).
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Grafico 4 Associacdo entre IDO e SpO, minima
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Grafico 5 Associacdo entre IDO e SpO, média

O indice de apneia/hipopneia associa-se positiva e moderadamente com o tempo total de

sono (r=0,444 p=0,010) (Grafico 6).
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Grafico 6 Associagcao entre IDO e Tempo total de sono

A saturacdo de O,minima durante o sono associa-se positiva e moderadamente com saturacao

de O, média durante o sono(r=0,626 p=0,00) (Grafico7).
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Grafico 7 Associacdo entre SpO, média e a SpO, minima
O TcCO, maximo durante o sono associa-se negativa e moderadamente com saturagao de O,

média durante o sono (r=0,387 p=0,026). (Graflco 8)
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A saturagao de O, em vigilia associa-se positiva e moderadamente com saturagdo de O, média

durante o sono (r=0,426 p=0,064) (Grafico 9). Verifica-se uma associa¢do negativa e moderada

entre a saturacdo em vigilia e o indice de apneia e hipopneia (r=-0,469 p=0,006) (Grafico 10).
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Grafico 9 Associagdo entre SpO, em vigilia e SpO, média noturna
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Grafico 10 Associagdo entre SpO2 em vigilia e indice apneia hipopneia

8.6.7  Variaveis espirometria

Os valores de FEV,; em z-scores associam-se positiva e moderadamente com saturacdo de O,

média durante o sono (r=0,528 p=0,002) (Graficoll).
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Grafico 11 Associagao entre FEV, z e SpO, média

Os valores de FEV; em z-scores associam-se positiva e moderadamente com saturacao de O,

minima durante o sono (r=0,405 s =0,019); (Grafico 12).
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Grafico 12 Associagdo entre FEV, e SpO, minima

Os valores de FEV; em z-scores ndo se associam como indice de dessaturagdo noturna (r=-

0,120 p=0,505).
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9 Discussao

Este é o primeiro estudo realizado na populagdo portuguesa com fibrose quistica com o
objetivo de avaliar as alteragdes do sono e a sua relagdo com gravidade clinica, definida por
parametros espirométricos. Existem varios estudos internacionais realizados em doentes com
fibrose quistica, sobretudo em doentes adultos ou adultos jovens, em criangas em fase aguda
da doenga ou em estadios mais graves da mesma. Todos apresentam limitagdes, quer seja pela
reduzida dimensdo da amostra, quer pela metodologia aplicada e muito poucos analisam de
forma objectiva as alteracées do sono com PSG e com um método quantitativo da gravidade

da doenca respiratdria, como é a espirometria. (¢8 7% (71) (501 (76) (63) (107) (52)

A patologia do sono tem iniUmeras consequéncias nefastas em idade pediatrica, sendo o seu
impacto e risco ainda maiores em criancas com doengas crénicas, podendo o curso destas ser

agravado. ©

A doenca respiratdria, comum na pediatria, acentua a variabilidade fisioldgica da ventilacdo
durante o sono, mas estas alteragdes podem tornar-se potencialmente mais graves nas

criangas com doenca respiratdria crénica. (72) (63) (78)

No presente estudo verificou-se que a maioria das criancas referia alteracGes no inicio e
manuteng¢do do sono, sendo que mais de metade tinha dificuldade em adormecer (57,6%) e
acordava mais de duas vezes por noite (57,6%), o que correspondeu a um aumento da laténcia
do sono e da vigilia apds o inicio do sono na PSG. Estas alteragdes correspondem a diminui¢do
subjetiva da qualidade de sono, apesar de existirem apenas ligeiros desvios da normalidade no
estudo do sono. Estes achados estdo de acordo com diversos estudos que referem que os

doentes com FQ tém menor eficiéncia do sono. (¢ 76 (711 (108)

Num estudo semelhante ao nosso, em adultos, em que foi aplicado o Pittsburgh Sleep Quality
Index (PSQI) seguido de PSG, Milross demonstrou uma relacdo entre a qualidade subjetiva do
sono e as variaveis fisioldgicas de gravidade da FQ: na aplicagdo do questionario, os doentes
com melhor eficiéncia do sono e maior percentagem de REM tém scores do questionario mais

baixos, logo melhor qualidade de sono. "

Os resultados do questionario indicam que quase metade dos doentes refere dificuldade em

respirar durante o sono, mais de metade da amostra refere que ressona, para de respirar
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durante o sono e que respira pela boca durante o dia, dados que se associaram positivamente

ao valor de indice de dificuldade respiratéria mas nao ao indice de apneia hipopneia. (Tabela 41)

Estes resultados confirmam, tal como sugerido por Milross, que mesmo um questionario
simples como o aplicado neste estudo, que inclua questdes que incidam sobre perturbacao da
manutencdo e organizacdo do sono e sintomas respiratérios noturnos, teém um papel

importante no rastreio de perturbacdes do sono em doentes com FQ. (77)

A suspeita de perturbacdo respiratéria do sono na crianga assenta, primariamente, sobre o
relato dos pais ou curadores sobre sintomas durante o sono, nomeadamente a presenca de
roncopatia, pausas respiratdrias ou hipersudorese. Em pediatria é fundamental procurar
ativamente sinais ou sintomas de perturbacdo de sono, pois sdo frequentemente
subvalorizados. Este diagndstico é ainda mais importante na presenca de doencas cronica que
alteram potencialmente o sono. Com a aplicacdo do questiondrio e a sua relagdo com os
resultados da PSG verificdmos uma boa percepc¢ao dos doentes e seus responsaveis acerca do

Seu sono.

Verificdmos também que a eficiéncia e a laténcia de sono estdo alterados, de um modo mais
marcado no grupo masculino mais velho. Apesar da populagcdo estudada estar habituada a
internamentos recorrentes, 0 ambiente de laboratério é objetivamente diferente, ndo sé pela
exuberancia dos procedimentos para colocagdo de eléctrodos, permanéncia de sensores
durante a noite, bem como pelo hordrio praticado no laboratério, o que pode condicionar o
inicio e duragdo do sono (Tabelas 11 e 26 ). Verhulst et all descreveram o efeito de primeira
noite em criangas com perturbag¢do respiratéria do sono, tendo encontrado diferengas
significativas apenas para a percentagem de sono REM relativamente ao tempo total de sono e
para a laténcia de REM em PSG realizadas em duas noites consecutivas e ndo para os

A . s . 11
parametros resplratorlos.( %

O grupo estudado é composto maioritariamente por adolescentes, o que pode também
contribuir para as altera¢des do inicio e duragdo do sono. Segundo Carskadon, existe um
atraso de fase em muitos adolescentes, condicionado por factores sociais, educativos e

bioldgicos. 7

N1 estd aumentado e associa-se negativamente com a eficiéncia de sono, indicando possivel
fragmentacdo do sono. Esta traduz-se também por duragdo média da vigilia noturna de 65

minutos, bastante elevada. Ainda que a vigilia seja mais marcada no grupos com valores de
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FEV, compativeis com obstrucdo bronquica, nos mais velhos e no sexo masculino, ndo se

registou uma correlagdo significativa com os pardametros espirométricos.(Grafico 1, Tabela 38)

Nagqvi et all descrevem a associacdao da magnitude das alteracdes da arquitetura do sono a
gravidade da doenca respiratdria, mas ndo com o grau de hipdxia ou hipoventilacdo noturna.
Devido a amostra limitada do nosso trabalho, ndo pudemos fazer a estratificacdo dos doentes
por gravidade, ainda que constatdssemos a presenca de altera¢gdes de macro e microestrutura
tendencialmente mais acentuadas nos grupos com valores de FEV; compativeis com obstrucdo
bronquica. Tal como aquele autor, também ndo encontrdmos correlacdo entre as alteragbes

da arquitetura do sono e a presenca de dessaturacao ou hipoventilacao. (76)

Regina Ramos, numa populacdo de doentes pedidtricos com FQ clinicamente estaveis,
também descreve queixas frequentes relacionadas com o sono e significativas alteracdes na
sua arquitetura, bem como elevada prevaléncia de disturbios respiratdrios do sono e episddios

de dessaturacio noturna.”®

Relativamente a distribuicdo dos estadios N2 e N3 ndo se verificam altera¢des substanciais,
encontrando-se os seus valores de acordo com o esperado para as faixas etarias estabelecidas

para a andlise do trabalho.® (Tabela 12, 19)

Apesar de o numero de despertares estar dentro dos valores normativos em todas a
estratificacGes feitas neste trabalho, verifica-se que hd tendéncia para maior nimero de
despertares nos grupos com valores de FEV,; compativeis com obstrucdo brénquica, o que foi
também descrito por Naqvi e Dancey. " "® Num estudo realizado com actigrafia, Jankelowitz
encontrou aumento do indice de fragmentacdo do sono, ainda que sem alteracdes da

eficiéncia de sono. *®

Tal como descritos por Perin e Milross, encontramos um aumento significativo da vigilia
noturna e um aumento da laténcia do sono, condicionando a diminui¢do da eficiéncia do sono.
(108) (63) Para além do efeito do laboratério ja descrito, verificdmos que mais de metade dos
doentes tinha tosse noturna o que pode também ter contribuido para a interrupg¢do do sono.
Este parametro foi avaliado apenas em termos da sua presenca ou auséncia, sem quantificacao
objetiva da frequéncia ou de eventual disrupcdo do sono, sendo desejavel, em estudos

futuros, melhor definigao do seu significado.

Neste estudo ndo foram identificados eventos respiratérios significativos, tendo-se verificado a
presenca de escassas hipopneias em 21 (63,63%)doentes. O valor de IDR foi elevado,

justificado pelo nimero de limitagdes de fluxo. A auséncia de altera¢des respiratérias do sono
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significativas podera ser explicada pela estabilidade clinica e pela preservacdo da fungao

respiratdria verificada na grande maioria dos doentes (Tabela 14).

Os nossos achados estdo de acordo com um estudo realizado por Perin em doentes adultos

com FQ, que também encontrou baixa prevaléncia de eventos respiratérios *° (¢

Encontrdmos valores mais baixos de SpO, durante o sono, ainda que ndo existam diferencgas
estatisticamente significativas com a SpO, em vigilia, o que esta de acordo com outros estudos
que identificaram a presenca de valores de saturacdo de O, mais baixa durante o sono na
populacdo de FQ (Tabela 15). Também Regina Ramos, num grupo de criancas e adolescentes
verificou a existéncia de quedas intermitentes de SpO, nos doentes em idade escolar, com

funcdes respiratdrias normais ou com alteracdes minimas. ’®

A semelhanca de Milross, encontrdmos uma associacdo entre a SpO, noturna e em vigilia, o
que poderd indicar a oximetria diurna como um possivel factor preditivo de hipoxémia

noturna. {

108 (83) Todavia, a dimensdo da amostra e a pequena variabilidade da SpO, noturna
entre doentes ndao nos permite definir claramente esta relacdo, tal como referido em outros

estudos.

Outro achado interessante foi a associagdo entre a SpO, em vigilia e o indice de apneia
hipopneia (Grafico 10), o que podera ser mais um dado a favor da importancia da avaliagdo
daquele parametro para prever a ocorréncia de eventos respiratérios noturnos. Todavia, o
pequeno nimero de eventos registados ndo nos permite tirar conclusdes definitivas, devendo

ser confirmado em amostras maiores e com maior heterogeneidade clinica.

Naqvi, no estudo ja citado, em que estuda criangas e adolescentes com FQ e um grupo
controlo saudavel, encontra valores diminuidos da SpO, minima, sem que existissem eventos
respiratdrios significativos. Estes dados corroboram os nossos, ja que também constatamos
diminuicdo da SpO, minima, correlacionada com o IDO, mas ndo identificdmos eventos
respiratdrios significativos. Este autor afirma também que a apneia e a hipopneia sdo pouco

comuns na FQ, mesmo na presenca de doenca pulmonar moderada ou severa. (76)

Durante a realizacdo da PSG verificou-se a presenca de respiracdo paradoxal em quase todos
os doentes (Tabela 17), achado este que reflete, nesta faixa etdria, esforco respiratorio
aumentado. A respiracdo paradoxal € comum em criangas com idades inferiores a 2 anos e em
algumas patologias respiratdrias tais como a SAQS, sindrome de resisténcia da via aérea e
fraqueza muscular e a sua presenca ajuda a identificar a ocorréncia de eventos respiratérios.

1 A forma como a respiracio toracica e abdominal s3o registadas, através da utilizagdo de
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bandas piezoelétricas ou plestismograficas, condiciona a identificacdo de respiracdo paradoxal:
Traeger, em 66 criangas entre os 2 e 0s 9 anos, encontrou maior prevaléncia de respiracdo
paradoxal nas que usaram bandas piezoeléctricas. Estas foram as que utilizamos neste estudo,

pelo que os nossos resultados poderdo estar sobrestimados. **

Este estudo permitiu identificar uma relacdo direta entre a saturacdo média noturna e o valor
de FEV,, tal como descrito noutros estudos, em que se identificou uma relacdo da gravidade

de funcado respiratdria com a saturagao noturna. (52)

Brigite Fauroux, num estudo em que comparou a PSG com actigrafia, CO, transcutaneo e
oximetria de pulso, também descreve maior prevaléncia de hipoxémia em doentes com

valores de FEV, inferiores a 65%. Esta relacdo entre valores de FEV, e hipoxémia nocturna foi

(107) 4. 112

repetidamente confirmada por Fragolias e Pon

N3do encontrdmos correlagdo entre a saturagdo noturna e o numero de despertares, o que
podera prender-se com o facto de ser um grupo de criangas, em que os mecanismos de reagdo
aos episddios de dessaturacdo sdo diferentes e, por outro lado, ndo terem a gravidade
suficiente para causarem fragmentacdo ou induzirem despertares. O sono lento profundo
tende a ser mais pronunciado na faixa etaria estudada, o que ajuda a preservar a arquitetura

do sono apesar da presenca de dessaturagdes. (76)

Outro achado interessante foi a correlagdo moderada e negativa entre a saturagdao média e
minima e o CO, transcutaneo maximo (Grafico 8), que esta de acordo com o estudo de Nagvi.
(78) Mais uma vez, a diminuta relevancia das alteracdes identificadas impede o estabelecimento
de relagGes claras mas aponta para que nos doentes mais graves, em que existem alteragdes

da saturagdo, também exista hipoventilagdo relevante.

O aumento de PaCO, é um factor de mau progndstico na FQ e que se correlaciona
negativamente com a eficiéncia de sono, pelo que a medi¢do do CO, noturno é importante no

acompanhamentos destes doentes. (112)

Neste estudo teria sido interessante correlacionar as mutag¢des desta amostra com achados
do sono, no entanto pela pequena dimensao da amostra, heterogeneidade e escassez de

eventos registados esta analise estatisticasnao foi feita.

No desenho deste estudo pretendia-se inicialmente estratificar os doentes de acordo com a

gravidade de FEV; em percentagem dos valores tedricos de acordo com equagbes de
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referencia e estratificacdo de gravidade adoptadas pela ATS/ERS nas guidelines para execugdo
e interpretacdo de espirometria ® @%; todavia, devido 3 homogeneidade da amostra, com

auséncia de gravidade significativa, ndo foi possivel efetuar esta andlise estratificada.

A aparente normalidade da funcdo respiratéria pode interpretar-se pela estabilidade clinica da
maioria dos doentes recrutados, actualmente comum em idades pedidtricas e melhor
relativamente a estudos histdricos, e que pode atribuir-se aos avancos significativos na sua

abordagem diagndstica e terapéutica. **®

Optamos entdo pela anadlise dos parametros espirométricos com as novas equacdes de

referéncia, ja referenciadas (www.growinglungs.org.uk.). % © @) dividindo a amostra pela

linha de corte de normalidade de -1,64 para o FEV,.

Mesmo com esta andlise e estendendo-a a outros parametros espirométricos (FEV,/FVC e
FEF,s.75), verificou-se apenas em 11 doentes uma razdo FEV,/FVC com valor abaixo da linha de
corte de normalidade, sem que se tivessem verificado resultados com diferencas estatisticas

nesta andlise. O comportamento de FEF,s.;5 foi semelhante ao do FEV; em termos estatisticos.

Encontrou-se uma associa¢do significativa entre valores de FEV; e de SpO, noturna, , achado

(52) (115) (107) (112) ysarificamos a existéncia de eventos de

descrito em varios outros estudos.
dessaturagdo noturna em doentes com valores de FEV, inferiores (Tabelas 34, 37 e 40) e, ainda
que sem significado estatistico, esta tendéncia refor¢a o valor da espirometria como indicador

da gravidade da doenga pulmonar e como possivel preditor de alteragdo da SpO, noturna.

Ndo se encontraram relacGes entre as varidveis da arquitetura de sono e as varidveis
espirométricas, o que estd de acordo com diversos estudos realizados, em que mesmo na
doenga respiratéria moderada a grave ha uma fraca associagdo entre os parametros

espirométricos e os parametros da micro e macro estrutura do sono. 2 113 (107)

Ha no entanto alguns estudos que na doenca respiratoria moderada e grave encontraram

~ N . Ly . e e~ e oA . (77) (71) (76)
correlagdo entre parametros espirométricos e diminui¢cdo da eficiéncia do sono. A
divergéncia dos resultados publicados demonstra a necessidade de realizacdo de mais estudos
com amostras representativas para estabelecer a verdadeira sensibilidade e especificidade

dos parametros espirométricos na detecdo de perturbagao do sono.

O nosso estudo corrobora os relatos atuais que sublinham que a melhoria dos cuidados aos
doentes com FQ tornaram os valores espirométricos insensiveis para a repercussao

respiratdria da doenca. Outros estudos de fungao respiratdria propostos nomeadamente a
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determinacdao do indice de clearance pulmonar (ICP) por serem mais sensiveis para a
determinagdo precoce do compromisso ventilatério nestes doentes poderiam ter permitido
outros resultados e antecipa-se que este estudo reanalisado com determina¢des desta

natureza podera produzir resultados muito interessantes. '
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10 Conclusoes

A avaliacdo subjetiva da qualidade de sono neste grupo de doentes com FQ correlaciona-se
com os achados polissonograficos. A referéncia a perturbacdao do sono foi frequente, mesmo
em doentes clinicamente estaveis e sem grande gravidade clinica, pelo que deve ser valorizada
e ativamente pesquisada no acompanhamento clinico dos doentes pediatricos com FQ. Nao
pudemos encontrar uma associacdo entre a qualidade/estrutura do sono e a gravidade da
doenga respiratdria dada pela avaliagdo dos resultados espirométricos, questionando-se se
este sera, na atualidade, um exame com sensibilidade suficiente para estabelecimento de
compromisso precoce nos doentes com FQ.

Apesar de escassos, os eventos de dessaturagdo noturna estdo presentes em criangas com FQ
clinicamente estaveis e com doenca respiratoria ligeira. A gravidade da doencga respiratdria
avaliada por espirometria associa-se ao nivel de dessaturagcdo noturna.

Os doentes na segunda década de vida apresentam uma tendéncia para maior gravidade de
todos os parametros polissonograficos respiratérios (SpO,, TcCO,, LF, IDR, IAH, IDO), de alguns
parametros de macro e microestrutura do sono (ES, LS e %N1) e do parametros espirométrico
analisado (FEV,), refletindo o natural curso da doenga.

A populacdo estudada nao apresenta alteragdes significativas da arquitetura do sono.
A perturbacdo respiratéria noturna também é muito ligeira, revelando que é uma
populagdo com um bom controlo da doenca, de forma sobreponivel ao descrito em
todos os grupos de doentes com FQ acompanhados em centros de referéncia com

disponibilidade de meios complementares de diagndstico e terapéutica e seguimento

por equipas pluridisciplinares com experiéncia.
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11 Limitag¢Oes ao estudo

O estudo foi realizado durante uma noite, em laboratdrio o que pode condicionar a qualidade
do sono. Todavia, existem trabalhos que descrevem altera¢Ges da arquitetura do sono, mas que

salvaguardam que as alteraces respiratdrias s3o sobreponiveis de noite para a noite. **” 1)

A amplitude etaria, englobando criancas em idade escolar e adolescentes tardios, pode
condicionar os resultados pelas alteracdes que a maturacdo do sistema nervoso central e da
via aérea na arquitetura e frequéncia de eventos respiratdorios do sono condicionam. A
estratificacdo etdria identificou diferencas que foram analisadas em concordancia com o

descrito na literatura.

A aplicacdo de um questionario de qualidade de vida teria sido util na interpretacdo qualidade
de sono desta populacdo; a inexisténcia de questiondrios validados para a populacido

portuguesa impediu a sua inclusao.

Em estudos futuros sera importante a quantificacdo metddica e objectiva da tosse e do uso de
broncodilalatadores antes de dormir, pela influéncia que poderdo ter nas alteracGes

encontradas.

Por motivos técnicos ndo foi possivel associar a avaliagdo do CO, transcutaneo a distribuicdo
das fases de sono, pelo que ndo foi possivel interpretar rigorosamente a variabilidade dos

valores ao longo da noite.

A dimensdo da amostra ndo permitiu a extrapolacdo dos resultados para outras populagoes,
assumindo-se este estudo como piloto para a realizagdo de estudos em amostras

representativas.
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12 Futura investigacao

Avaliacdo da perturbacdo respiratdria do sono e a sua influéncia no progndstico e na

qualidade de vida de criangas com FQ;

Aplicacdo do estudo a toda a populacdo pediatrica portuguesa com FQ, utilizando
outros parametros de funcdo respiratéria que ajudem a caracterizar melhor a

obstrucao, particularmente ICP;
Avaliacdo longitudinal dos doentes estudados neste trabalho;

Introducdo de outros parametros de funcdo respiratdria que possam aumentar a

sensibilidade para detetar precocemente alteracdes de sono.
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Anexo | Consentimento informado Curadores

Estudo Clinico

Perturbagoes respiratorias do sono em criangas e adolescentes com

Fibrose Quistica
Assentimento Informado

Pais/Curadores

O sono é essencial a vida e a sua perturbacdo causa disfuncdo em varios sistemas do
nosso corpo. No individuo sauddvel a perturbacdo do sono causa muitas vezes
alteragdes a nivel imunitdrio, neuroldgico e noutros sistemas igualmente importantes.
Na presenca de algum tipo de patologia a disrupcdo do sono poderd ser muito mais
marcante e determinar um percurso clinico agravado.

As alteracdes do sono sdo frequentes em doentes com fibrose quistica(FQ). Apesar de
a maioria dos estudos terem sido realizados em populacdo adulta, estes foram
conclusivos ao indicar que esta populacdo tem alteracGes marcantes na qualidade do
sono que muitas vezes advém das alteracoes respiratoérias patentes desta patologia.

Nao foram até hoje realizados muitos estudos na pediatria, sendo que a populagao
pediatrica tem caracteristicas particulares que diferem dos adultos. Torna-se premente
investigar em que medida o sono na populacdao pediatrica com FQ estd alterado e
como isso afecta a sua qualidade de vida e influencia o seu percurso clinico.

Estamos a realizar um estudo que pretende aprofundar o conhecimento sobre as
alteragbes do sono em criangas com FQ. Pretendemos ainda verificar se existe
correlacdo entre as alteracdes do sono e as da funcdo respiratdria, de modo a
identificar indicadores precoces de disturbio do sono.

Neste estudo serd pedido a crianca/jovem que passe uma noite no Laboratdrio
Pediatrico do Sono, onde serdo monitorizados varios parametros que possibilitam a
avaliacdo do sono da crianca. A crianca estard sempre acompanhada por um dos
pais/responsavel durante toda a noite. Este exame ndo é doloroso nem implica uma
preparagao prévia.

Na manha seguinte a crianca realizard uma espirometria para avaliacdo da funcdo
respiratoria.

Apds analise dos exames, os resultados serdo dados a conhecer aos pais no ambito da
consulta de F.Q.
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A participacdo no estudo é totalmente livre e poderd ser interrompida a qualquer
momento sem que dai resulte qualquer compromisso dos cuidados prestados a
crianca/jovem.

Agradecemos a vossa colaboracdo, relembrando a importancia da investigacao

cientifica nesta area para uma cada vez melhor e mais completa abordagem desta
patologia por forma a melhorar a qualidade de vida destas criancas e das suas familias.

Consentimento Informado

Eu, , responsavel pelo

menor , autorizo a sua participacdo no estudo

Perturbagdes respiratdrias do sono em criangas e adolescentes com Fibrose Quistica, apds ter
sido informado sobre as condi¢cdes em que aquele decorrera. Fui igualmente informado de que

a colaboragao com o estudo poderd ser suspensa a qualquer momento.

Lisboa, _/_/

Assinatura
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Anexo Il Assentimento informado menores

Estudo Clinico

Perturbagoes respiratorias do sono em criangas e adolescentes com

Fibrose Quistica

Assentimento Informado (Menores)

O sono é essencial a vida e a sua perturbagdo causa disfungdao em vdrios sistemas do
nosso corpo. No individuo saudavel a perturbacdo do sono causa muitas vezes
alteragGes a nivel imunitdrio, neurolégico e noutros sistemas igualmente importantes.
Na presenca de algum tipo de patologia a alteracdo do sono poderd ser muito mais
marcante e causar mais alteracGes do estado clinico.

As alteracdes do sono sao frequentes em doentes com fibrose quistica. Apesar de a
maioria dos estudos terem sido realizados em populagdo adulta, estes indicam que
esta populagao tem alteragdes significativas na qualidade do sono que na maior parte
das vezes resultam das alteracOes respiratérias desta patologia.

Ndo foram até hoje realizados muitos estudos na pediatria, sendo que a populacao
pediatrica tem caracteristicas particulares que diferem dos adultos. Torna-se premente
investigar em que medida o sono na populacdo pediatrica com fibrose quistica esta
alterado e como isso afecta a sua qualidade de vida e influencia o seu percurso clinico.

Estamos a realizar um estudo que pretende aprofundar o conhecimento sobre as
alteragdes do sono em criangas com fibrose quistica. Pretendemos ainda verificar se
existe correlacao entre as alteracdes do sono e as da fungdo respiratdria, de modo a
identificar indicadores precoces de disturbio do sono.

Neste estudo ser-te-a pedido que passes uma noite no Laboratdrio Pediatrico do Sono,
onde serdo monitorizados varios pardametros que possibilitam a avaliagdo do sono da
crianga. Estards sempre acompanhada por um dos pais/responsavel durante toda a
noite. Este exame ndo é doloroso nem implica uma preparacgao prévia.

Na manha seguinte faras uma espirometria para avaliacao da funcdo respiratoéria.

Apds analise dos exames, os resultados serdo dados a conhecer aos pais no ambito da
consulta de F.Q.

A tua participagao no estudo é totalmente livre e podera ser interrompida a qualquer
momento sem que dai resulte qualquer compromisso dos cuidados prestados.
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Agradecemos a tua colaboracao, relembrando a importancia da investigacao cientifica
nesta area para uma cada vez melhor e mais completa abordagem desta patologia por
forma a melhorar a qualidade de vida das criancas e das suas familias.

Assentimento Informado

Consentimento Informado (> 12anos)

Eu, , autorizo a minha participa¢do no

estudo Perturbagdes respiratorias do sono em crian¢as e adolescentes com Fibrose Quistica,

apos ter sido informado sobre as condicdes em que aquele decorrera.

Lisboa, / /

Assinatura
Assentimento informado (> 7anos)

Eu, , tomei conhecimento do estudo

Perturbagdes respiratdrias do sono em criangas e adolescentes com Fibrose Quistica aceito

participar apds ter sido informado sobre as condi¢ées em que aquele decorrera.

Lisboa, _/_/

Assinatura
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Anexo Ill Questionario Sono

Estudo Poligrafico do Sono
Laboratério Pediatrico de Fungdo Respiratdria, Sono e Ventilagdo
Departamento da Crianga e da Familia

Hospital de Santa Maria

Nome:

Sexo: M F Data de Nascimento: _ / /
Ano escolar: Adequado: Sim Nao

Desenvolvimento psico-motor adequado: Sim _ Nao

Diagnéstico: Enviado por:

Peso: Altura

Para que se obtenham os melhores resultados do exame que a sua crianga vai realizar,
agradecemos que responda as seguintes questdes:

1 - O(a) seu filho(a) tem dificuldade em adormecer?

A - Nunca
B - Raramente
C - Com frequéncia
D - Sempre
2 - O(a) seu filho(a) acorda varias vezes durante a noite (>2)?

A - Nunca
B - Raramente
C - Com frequéncia
D - Sempre
3- O(a) seu filho(a) tem dificuldade em respirar durante o sono?

A - Nunca
B - Raramente
C - Com frequéncia
D - Sempre
4 - O(a) seu filho(a) ressona durante o sono?

A - Nunca

B - Raramente

C - Com frequéncia
D - Sempre
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5 - Alguma vez notou que ele (ela) deixava de respirar durante o sono?

A -Sim
B - Nao

6 - O(a) seu filho(a) sua durante o sono?
A —Nunca
B - Raramente
C - Com frequéncia
D —Sempre
7 - O(a) seu filho(a) alguma vez:
A — Falou durante o sono?
B — Andou durante o sono?
C —Teve pesadelos?
D — Acordou a chorar, parecendo estar ausente?
8 — Ele (ela) respira pela boca durante o dia?
A - Nunca
B - Raramente
C - Com frequéncia
D —Sempre
9 - O(a) seu filho(a) apresenta algum destes sintomas frequentemente (> 3x por semana):
A - Cefaleias matinais
B - Irritabilidade
C - Sono excessivo durante o dia
D - Dificuldade de concentragao
10 - O(a) seu filho(a) tem infec¢des respiratorias frequentes (> 4x ano):

A—Sim Ha quanto tempo foi a dltima?
B- Nao
11 - Se respondeu "sim" a pergunta anterior, especifique o tipo e nimero/ano:
A — Otite
B — Amigdalite

C — Rinofaringites

D — Qutras

12- O(a) seu filho(a) sofre de alguma doenga? Qual?

Data: /[ Assinatura:
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Anexo IV Tabelas de valores normativos para Polissonografia

Tabela 42 Valores normativos arquitetura do Sono (1-18 anos)

Parametros

Valores normativos

Eficiéncia do Sono (%)

89% (grande variabilidade)

Laténcia do Sono (min)

23 (grande variabilidade)

Laténcia do REM (min)

87-155 (<10 anos)
136-156 (>10 anos)

indice de Despertar (N/h) | 9-16
Estadio N1 (%TTS) 4-5
Estadio N2 (%TTS) 44-56

Estadio N3 (%TTS)

29-32 (< 10 anos)
20 (> 10 anos)

Estadio REM (%TTS)

17-21 (mais elevado em
pequenas)

criangas

mais

Adaptado: Beck S, Marcus V Y e Montgomery H, Hawley E. (14)

Tabela 43 Valores normativos eventos respiratdrios

Parametros

Valores normativos

IAH Obstrutiva (N/h)

SpO, nadir (%)

90

PCO, Transcutaneo mmHg

45

IDR

5*

Adaptado: Beck S, Marcus V ? e Montgomery H ¥ e Uliel 5%
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Anexo V Autorizacdo Comissdo de Etica para a Satde do CHLN e Servico de Pediatria do HSM

" . e ‘\« (Q’
CENTRO HOSPITALAR D iosriTaL o il
LISBOA NORTE, EPE SANTAMARIA PulidoValente

Exma. Senhora

Cardiopneumologista Ana Margarida
Correia

Servico de Pediatria Médica do
Departamento de Pediatria

Centro Hospitalar Lisboa Norte, EPE.

Ret* DIRCLN -13MAI2013 - 0135 =

Assunto: Projecto de investigacao “Perturbagdes respiratérias do sono em criangas e

adolescentes com fibrose quistica”

Tenho o gosto de informar V. Exa. que o projecto de investigagdo em epigrafe foi aprovado
pela Comissao de Etica para a Satde do CHLN, e autorizado pela Senhora Diretora Clinica -
Prof.2 Doutora Maria do Céu Machado a 13 de maio de 2013.

Com os melhores cumprimentos,

O Adjunto da Diretora Clinica

e— ¢ . (Cr=o—P

Lucindo Ormonde

/CS

Av. Professor Egas Moniz Alameda das Linhas de Torres, 117
1649-035 LISBOA 1769-001 LISBOA
Tel: 217 805 000 — Fax: 217 805 610 Tel: 217 548 000 — Fax: 217 548 215
www.chin.pt www.chin.pt
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