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Resumo

A Paralisia Cerebral descreve um grupo de disturbios permanentes do desenvolvimento
do movimento e da postura, com limitacao funcional, atribuidos a insultos ndo progressivos a
um cérebro em desenvolvimento. Considerada uma das principais causas de incapacidade fisica
em idade pediatrica, a Paralisia Cerebral associa-se a multiplos fatores de risco. As diversas
manifestacoes clinicas dependem da localizacao da lesao cerebral e da idade da crianca e per-
mitem a classificacao da Paralisia Cerebral em Espastica, Discinésica e Ataxica. A distribuicao
anatomica e a severidade das manifestacoes também representam critérios utilizados na clas-
sificacao.

Reconhecendo as comorbilidades potencialmente associadas, a atual possibilidade de
fazer um diagndstico precoce permite uma intervencao personalizada atempada e uma moni-
torizacao rigorosa e dirigida da salde da crianca.

A inexisténcia de uma cura torna a melhoria da qualidade de vida, a funcionalidade e
a eviccao do sofrimento os focos das intervencoes terapéuticas. Para isto, existem diversas
terapias disponiveis, farmacoldgicas e nao farmacologicas. A fisioterapia, terapia ocupacional,
farmacos para controlo sintomatico e cirurgias constituem alguns exemplos de tratamentos dis-
poniveis. Sendo o bem-estar a preocupacdo dos cuidados paliativos, estes desempenham um
importante papel na gestdo da salde da crianca com Paralisia Cerebral.

Neste trabalho é descrito um caso clinico de um menino de 12 anos de idade diagnosti-
cado, no seu primeiro ano de vida, com Paralisia Cerebral no contexto de encefalopatia hipo-
Xico-isquémica. Desde o seu nascimento, o menino € acompanhado por profissionais de salde
do Hospital Pediatrico de Coimbra, Centro Hospitalar Universitario Cova da Beira e Associacdo
de Paralisia Cerebral de Coimbra. Este acompanhamento ao longo da sua vida permitiu o diag-
nostico de diversas comorbilidades, como Sindrome de West, luxacao bilateral da anca, escoli-
ose toraco-lombar, refluxo gastroesofagico, disfagia, Sindrome de Apneia Obstrutiva do Sono,
desnutricao, infecdes respiratdrias e otites de repeticao.

Como intervencdes terapéuticas, o menino frequenta sessoes de fisioterapia e terapia
ocupacional desde o seu diagndstico e recebe injecoes de toxina botulinica semestralmente,
desde 2011. Foi intervencionado em 2012, realizando-se fundoplicatura de Nissen e gastrosto-
mia. Atualmente, é acompanhado por uma equipa intra-Hospitalar de Suporte em Cuidados
Paliativos Pediatricos através de visitas domiciliarias, mantém-se estavel do ponto de vista
neurologico e respiratorio, alimenta-se exclusivamente por gastrotomia, sob ventilacdo néo
invasiva durante o sono e encontra-se polimedicado para controlo sintomatico.

A partir deste caso clinico foi feita uma revisao da literatura sobre a Paralisia Cerebral,
referindo-se, especificamente, as diversas medidas a considerar no acompanhamento de uma

crianca apos o seu diagnostico.
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Abstract

Cerebral Palsy is a group of permanent disorders of movement and posture develop-
ment, with functional limitation, attributed to non-progressive insults to a developing brain.
Considered one of the main causes of physical disability in pediatric age, Cerebral Palsy has
multiple risk factors. The various clinical expressions depend on the location of the brain dam-
age and age of the child and allow the classification of Cerebral Palsy into Spastic, Dyskinetic
and Ataxic. The anatomical distribution and severity of the manifestations are included in the
criteria used in the classification.

Recognizing the potentially associated comorbidities and the current possibility of mak-
ing an early diagnosis allows a timely personalized intervention and a rigorous and targeted
monitoring of the child's health.

The lack of a cure makes the improvement of quality of life, functionality and avoidance
of suffering, the focus of the therapeutic interventions. For this, there are several pharmaco-
logical and non-pharmacological therapies available. Physiotherapy, occupational therapy,
drugs for symptomatic control and surgeries are some of the available treatments. The wellbe-
ing is the main concern of palliative care, so they play an important role in the management of
the child’s health with Cerebral Palsy.

This paper describes a clinical case of a 12-year-old boy diagnosed with Cerebral Palsy
in his first year of life in the context of a hypoxic-ischemic encephalopathy. Since his birth, the
boy has been accompanied by health professionals from the Coimbra Paediatric Hospital, Cova
da Beira University Hospital and the Coimbra Cerebral Palsy Association. This monitoring over
the course of his life has allowed him to be diagnosed with various comorbidities such as West
Syndrome, bilateral hip dislocation, thoracic-lumbar scoliosis, gastroesophageal reflux, dyspha-
gia, obstructive sleep apnea syndrome, malnutrition, respiratory infections and recurring otitis.

Since his diagnosis, the boy attends some therapeutic interventions such as physiother-
apy and occupational therapy sessions and gets botulinum toxin injections every six months
since 2011. He had an intervention in 2012, and the techniques perfomed were Nissen fundopli-
cation and gastrostomy. Currently, he is followed by an intra-Hospital Palliative Care Support
team through home visits. The child remains neurologically and respiratory stable, feeds exclu-
sively by gastrotomy, under non-invasive ventilation during sleep and he is polymedicated for
symptomatic control.

A review of the literature on Cerebral Palsy was carried out from this clinical case,
referring specifically to the various measures to be considered when following up a child after

its diagnosis.
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1 Introducao

A Paralisia Cerebral, uma das principais causas de incapacidade fisica em idade pediatrica,
constitui um grupo de distUrbios permanentes do desenvolvimento do movimento e da postura.
Podendo impactar a funcionalidade das criancas, a PC resulta da ocorréncia de insultos de
caracter nao progressivo durante o periodo de desenvolvimento cerebral.(1,2)

A prevaléncia mundial desta perturbacao admite o valor de 2,11/1000 nados vivos e pode
variar considerando o contexto em que os dados sao recolhidos.(3) Em Uganda, um pais subde-
senvolvido, a prevaléncia atinge o valor de 2,9/1000 nados vivos. (4)

Sao diversas as condicdes cuja presenca contribui para a ocorréncia das lesoes cerebrais
causadoras da Paralisia Cerebral, estas sdo fatores de risco. Considerando o periodo em que
ocorrem, os fatores de risco classificam-se em pré-natais, perinatais e pos-natais. (5)

Infecées maternas, corioamnionite ou um parto pré-termo representam alguns fatores de
risco pré-natais, enquanto que eventos hipoxico-isquémicos, como a asfixia perinatal e AVC
hemorragico/isquémico, sao fatores perinatais. Durante a infancia, infecées como a meninginte
podem representar fatores de risco pos-natais. (5-8) Fatores sociodemograficos, como o género
masculino ou a idade materna, também podem ser considerados fatores de risco.(9)

Os mecanismos a partir dos quais os fatores de risco provocam alteracdes patoldgicas a
nivel cerebral nao sdo totalmente compreendidos, no entanto, existem hipdoteses que contri-
buem para uma melhor compreensao do processo. Estas baseiam-se, essencialmente, no poten-
cial lesivo das citocinas caracteristicas de um processo infecioso/inflamatoério, bem como no
efeito necrotico e apdptico da isquemia e hipoxia para o tecido nervoso.(10)

Dependendo da localizacao da lesdo cerebral, as manifestacdes clinicas apresentadas pela
crianca, assim como o impacto no seu desenvolvimento psicomotor podem variar. Deste modo,
pode objetivar-se um amplo espectro de perturbacdes, desde quase imperceptiveis a incapaci-
dades motoras graves.(5,11,12)

De acordo com os sinais objetivados aquando a avaliacdo clinica da crianca e, consequen-
temente, o padrdao motor manifestado, a Paralisia Cerebral pode ser classificada em Espastica,
Discinésica e Ataxica. A existéncia de um subtipo misto, em que se verifica a existéncia de
caracteristicas clinicas de mais do que um tipo de PC nédo é unanime. Entidades que nao reco-
nhecem a existéncia deste subtipo de PC consideram que, nestas situacdes, a Paralisia Cerebral
deve ser classificada de acordo com as manifestacdes clinicas dominantes.(11) A distribuicao
anatomica dos sinais clinicos permite uma classificacdo em unilateral e bilateral.(13,14)

Aplicando escalas como o Gross Motor Function Classification System (GMFCS), Bimanual
Fine Motor Function (BFMF) e Manual Ability Classification System (MACS) é possivel avaliar os

membros inferiores e superiores e, consequentemente, a severidade das manifestacoes
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motoras.(11) Neste contexto, existem outras ferramentas passiveis de aplicacdo como a Viking
Speech Scale ,CFCS e EDACS.(11,15,16)

Criancas com Paralisia Cerebral podem apresentar iniUmeras comorbilidades. Estas podem
ser sensoriais, perceptivas, cognitivas, comunicacionais, comportamentais, dificuldades ali-
mentares e malnutricao, distlrbios musculoesqueléticos, distirbios do sono, distUrbios psiquia-
tricos, distUrbios respiratorios, epilepsia, sialorreia, incontinéncia e dor. (5,17,18)

Um diagnostico precoce de PC é essencial dada a possibilidade de instituir terapéutica
numa fase de crescimento cerebral em que a neuroplasticidade existente permite, a longo
prazo, obter melhores resultados e prevenir complicacées.(10,19) Este pode ser estabelecido
com base na combinacdo de uma avaliagao neurologica, do reconhecimento de fatores de risco
clinicos e de achados neuroimagiologicos.(19) Para tal, pode recorrer-se a RM cranio-encefa-
lica, e a ferramentas como a GMA (The Pretchtl’s General Movement Assessment) e a HINE
(Hammersmith Infant Neurologic Examination).(19)

Atualmente, ainda nao sdo conhecidas intervencdes capazes de curar este distlrbio, pelo
que a gestao do doente se centra na melhoria da qualidade de vida, funcionalidade e eviccao
do sofrimento. (14,19)

Considerando a variabilidade de comorbilidades potencialmente apresentadas, o acompa-
nhamento por uma equipa multidisciplinar é essencial. Pediatras, neurologistas, enfermeiros,
ortopedistas, cirurgides gerais, fisioterapeutas, terapeutas ocupacionais e terapeutas da fala,
sao alguns exemplos de profissionais envolvidos no processo.(13,17)

Sao variadas as intervencoes terapéuticas disponiveis, podendo estas consistir em farma-
cos, cirurgias, ortéses, terapia ocupacional e fisioterapia. Consoante as comorbilidades apre-
sentadas pelas criancas, outras terapias podem ser aplicaveis. (18)

Segundo a OMS, os cuidados paliativos pediatricos constituem cuidados ativos holisticos,
isto &, focam-se no corpo, mente e espirito da crianca. Destinam-se a crianca, mas também
proporcionam suporte a familia. Comecando aquando o diagnéstico, estes cuidados prolongam-
se durante toda a vida da crianca, independentemente da existéncia ou nao de um tratamento
dirigido. Perante o caracter multidimensional dos cuidados paliativos, os profissionais de saide
tém como funcao a avaliacdo e o alivio do sofrimento fisico, psicoldgico e social da crianca.
Para uma abordagem eficaz é necessaria interdisciplinaridade, com inclusao da familia e dos
recursos disponiveis na comunidade. Mesmo com recursos limitados, os CPP podem ser imple-
mentados, sendo que esta prestacao de cuidados pode ser em centros terciarios, nos CSP ou no
domicilio. (20)

Os Cuidados Paliativos Pediatricos incluem qualquer intervencao que permita aliviar o
sofrimento, retardar a progressao da doenca e melhorar a qualidade de vida.(21) Visto que as
intervencdes terapéuticas aplicadas a uma crianca com Paralisia Cerebral tém os mesmo obje-
tivos ,podem considerar-se componentes dos cuidados paliativos.(21) Deste modo, os multiplos
profissionais de salide envolvidos na gestao da salde da crianca sdao elementos de uma equipa

multidisciplinar prestadora de CPP. No entanto, sempre que pertinente, podem providenciar o
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acesso da crianca a cuidados especializados fornecidos por profissionais especializados nesta

area.(21)
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2 Objetivos

Considerando a prevaléncia da Paralisia Cerebral, esta entidade é raramente passivel de
observacao em meio clinico. Para além disso, as diversas comorbilidades potencialmente asso-
ciadas tornam essencial uma abordagem multidisciplinar. Deste modo, a presente dissertacao
tem como principais objetivos:

e Realizar uma revisao da literatura, com exposicao dos aspetos mais relevantes da Pa-
ralisia Cerebral, contribuindo para o maior conhecimento acerca deste disturbio e da
gestdao de uma crianca com este diagnostico;

e Descrever um caso clinico de Paralisia Cerebral acompanhado por profissionais de satude
no CHUCB.
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3 Métodos

Para a realizacao desta revisao bibliografica, foi feita uma pesquisa, de Agosto a Dezembro

de 2019, na base de dados Pubmed. As palavras-chave utilizadas foram cerebral palsy AND
definition, classification, incidence, prevalence, risk factors, causes e rehabilitation. Conside-
raram-se artigos publicados a partir de 2010, em inglés e espanhol, cujo conteldo diz respeito
a espécie humana, com idades compreendidas entre os 0 e 18 anos. Foi incluido na revisdao um
artigo publicado em 2007 dado a sua relevancia para o tema revisto.
Utilizaram-se dados apresentados pelo Programa de Vigilancia Nacional da Paralisia Cerebral
aos 5 anos de idade e informacao fornecida por entidades oficiais ,como a Direccao Geral da
Saude (DGS), o Instituto Nacional de Salde Doutor Ricardo Jorge, o Ministério da Salde Brasi-
leiro, National Institute for Health and Care Excellence (NICE), Surveillance of Cerebral Palsy
in Europe(SCPE), American Academy for Cerebral Palsy and Developmental Medicine (AACPDM)
e Centers for Disease Control and Prevention (CDC), através dos seus websites oficiais.

Também os websites https://www.cerebralpalsyguide.com, https://cerebralpalsy.org.au,

https://www.macs.nu, https://www.medscape.com/medicalstudents e https://www.can-

child.ca foram fonte de informacao. Nestes utilizou-se cerebral palsy como palavra-chave,
excepto nos websites Medscape e Cerebral Palsy alliance em que se utilizaram também West
Syndrome e cerebral palsy diagnosis, respectivamente.

Para a pesquisa de informacao acerca dos cuidados paliativos, na base de dados Pubmed, utili-
zou-se a palavra-chave palliative care, considerando-se os artigos publicados a partir de 2010,
em inglés e espanhol, cujo conteldo diz respeito a espécie humana, com idades compreendidas
entre os 0 e 18 anos. A mesma palavra-chave foi aplicada para pesquisa no website do Journal
of Medical Science and Clinical Research. Informacao partilhada no website da International
Children’s Palliative Care Network (icpcn) também foi utilizada.

Para a descricédo do caso clinico foi recolhida informacao registada no processo clinico do paci-

ente.
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4 Caracterizacao da Paralisia Cerebral

4.1 Definicao

Atualmente, a Paralisia cerebral é considerada uma das principais causas de incapaci-
dade fisica em idade pediatrica. O crescente conhecimento acerca da mesma, nomeadamente
das suas diversas manifestacdes clinicas e comorbilidades, traduz-se na necessidade de uma
frequente atualizacao da definicao deste termo clinico descritivo. (1)

Em 2004 realizou-se, em Bethesda (Maryland, USA), o International Workshop on Defi-
nition and Classification of Cerebral Palsy, cujo resultado se traduziu numa nova definicao de
Paralisia Cerebral. No entanto, em 2006, essa definicao sofreu algumas alteragées traduzindo-
se na mais recente disponivel:

Cerebral palsy (CP) describes a group of permanent disorders of the development of
movement and posture, causing activity limitation, that are attributed to non-progressive
disturbances that occurred in the developing fetal or infant brain. The motor disorders of
cerebral palsy vare often accompanied by disturbances of sensation, perception, cognition,

communication, and behavior, by epilepsy, and by secondary musculoskeletal problems.(2)

Assim, Paralisia Cerebral descreve um grupo de perturbacdes do desenvolvimento do
movimento e postura permanentes, com limitacao funcional, causadas por distUrbios ndo pro-
gressivos que ocorreram precocemente durante o desenvolvimento cerebral, seja durante o
desenvolvimento fetal ou apds o nascimento, durante a infancia. A perturbacao motora é fre-
guentemente acompanhada de outros distlrbios, sendo que estes podem ser sensitivos, cogni-
tivos, comunicativos, perceptivos, comportamentais, epilepsia ou musculo-esqueléticos secun-
darios.(2)

4.2 Epidemiologia

Em Portugal, de acordo com os dados do Programa Nacional de Vigilancia da Paralisia
Cerebral aos 5 anos de idade, a taxa de incidéncia de PC em criangas nascidas entre 2001 e
2007 é de 1,55 em 1000 nados-vivos. No entanto, quando se consideram coortes de ano de
nascimento com duracao 3 anos, como por exemplo, numa coorte constituida pelos nascimentos
entre 2001 e 2003, verifica-se uma diminuicao da taxa de incidéncia global de PC aos 5 anos. (9)

Uma revisao sistematica e meta-analise, publicada em 2013, baseada em estudos dis-
poniveis na literatura que tratavam dados de criancas nascidas a partir de 1985, propde uma

prevaléncia mundial de 2,11 em 1000 nados vivos.(3)
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Sellier et al.(2016), baseando-se em dados provenientes de 20 registos de 15 paises
europeus, verificaram que, entre 1980 e 2003, a prevaléncia diminuiu de 1,90 para 1,77 em
1000 nados vivos.(22)

Quando analisada em paises subdesenvolvidos, nomeadamente Uganda, a prevaléncia
de Paralisia Cerebral assume valores como 2,9 em 1000 nados vivos, justificaveis pela falta de
melhores cuidados maternos e neonatais. (4)

Considerando os estudos acima referidos, pode constatar-se que a prevaléncia deste
disturbio ndo progressivo toma valores diferentes consoante o contexto analisado. No entanto,
este indicador também varia com outros fatores, nomeadamente o peso ao nascimento e a
idade gestacional. A prevaléncia da Paralisia cerebral é inversamente proporcional ao peso ao
nascimento e a idade gestacional, verificando-se o seu aumento em recém-nascidos com baixo
peso e em prematuros. (3)

O baixo status socioeconomico é, potencialmente, um fator que contribui para o au-
mento da prevaléncia da PC. Existem estudos acerca desta possivel relacao, ainda assim, a
auséncia de uma definicdo universalmente aceite de status socioeconomico e dos parametros
a avaliar traduz-se em resultados contraditorios, pelo que é dificil inferir uma relacao direta
entre este fator e a Paralisia Cerebral. Contudo, o conhecimento de uma influéncia negativa
do baixo status socioeconomico em situacdes consideradas fatores de risco para a PC, como a
prematuridade, o baixo peso ao nascimento e a ocorréncia de trauma pods-natal, permite-nos

ponderar uma relagdo indireta com o distlrbio em questao.(23)

4.3 Fatores de risco e Causas

Distinguir os conceitos fator de risco e causa é essencial para a compreensao do pro-
cesso patologico da Paralisia Cerebral.

As lesOes cerebrais ou condicoes diretamente associadas a estas, que ocorrem numa
fase precoce do desenvolvimento e se traduzem num distirbio compativel com Paralisia Cere-
bral, sdo a causa. As condicdes cuja presenca aumenta a probabilidade de ocorréncia destas
lesdes cerebrais sao fatores de risco. Quando se pretende conhecer a causa do distUrbio, o foco
da atencao € o precurso da crianca desde o periodo fetal até ao momento atual,enquanto que,
quando o proposito € avaliar o risco de desenvolver esta perturbacao, considera-se uma crianga

nao diagnosticada e reconhecem-se fatores capazes de se traduzir em PC.(5)

4.3.1 Fatores sociodemograficos

Dados referentes a criancas diagnosticadas com Paralisia Cerebral, nascidas em Portu-
gal entre 2001 e 2007, mostram uma maior afetacao de rapazes, sendo o seu risco de apresen-
tacao do distUrbio 20% superior ao das raparigas.(9)

Também a idade materna influencia as taxas de incidéncia da PC, verificando-se maior
incidéncia em filhos cuja idade materna é extrema, isto &, idades inferiores a 20 anos e supe-

riores a 39 anos. (9,10)
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Ainda que as taxas de omissao de informacao acerca da escolaridade materna sejam
consideraveis, a diminuicao deste fator podera, potencialmente, contribuir para o aumento do
risco de PC.(9)

Assim, fatores sociodemograficos como o género masculino, idade materna e, possivel-

mente, a escolaridade materna podem considerar-se fatores de risco para a Paralisia Cerebral.

Considerando que qualquer lesdao nao progressiva que ocorra precocemente durante
desenvolvimento cerebral é uma potencial causa deste disturbio, os fatores de risco associados
também podem estar presentes em qualquer altura deste periodo. Assim, para facilitar a sua
compreensao, os fatores de risco podem dividir-se em fatores de risco pré-natais, perinatais e

fatores de risco pds-natais.(5)

4.3.2 Fatores pré-natais

Durante a gravidez sao diversos os fatores que influenciam o risco de uma crianca apre-
sentar Paralisia Cerebral.

Criancas com PC apresentam maior prevaléncia de malformagdes congénitas que a po-
pulacao geral. Quando comparados, os gémeos dizigoticos apresentam menor incidéncia deste
distarbio que os gémeos monozigdticos. Para além disso, em familias consanguineas verifica-se
um maior risco de Paralisia Cerebral. Todas estas observacoes, de certa forma, demonstram
um envolvimento genético. Com o avanco tecnoldgico e a possibilidade de sequenciar o ge-
noma, foi possivel concluir que existem diversos genes envolvidos na patogénese desta pertur-
bacdo.(10) Existem diversos estudos acerca de possiveis fatores de risco genéticos, sendo o
genotipo APOE um dos mais estudados. Este gendtipo codifica a apolipoproteina E (ApoE), uma
proteina transportadora de lipidos abundante no cérebro. Diversos alelos foram associados ao
aumento do risco de Paralisia Cerebral, no entanto, os resultados dos varios estudos sao diver-
gentes.(7) Trombofilias hereditarias(24) e uma resposta inflamatoria fetal anormal, com poli-
morfismos de citocinas identificados, associam-se a um risco de Paralisia Cerebral acrescido. (6)
Assim, ainda que alguns resultados sejam controversos, a genética podera ser considerada um
fator de risco de PC.

0 modo como as criancas sao concebidas, nomeadamente por fertilizacao in vitro, é
um importante aspecto a considerar quando se estudam fatores de risco da PC. Nestes casos,
existe alta frequéncia de gémeos, baixo peso ao nascimento e prematuridade. Todos estes
aspetos se relacionam com o acrescido risco da crianca apresentar Paralisia Cerebral, no en-
tanto, a IVF, por si sd, também se associa a maior risco.(10)

Uma gravidez mdltipla, quando comparada com uma gravidez Unica, apresenta maior
risco de apresentar o distrbio. (5-7) Neste contexto, este pode ser facilmente atribuido a ten-
déncia para o nascimento prematuro e/ou baixo peso, que também sao fatores de risco inde-
pendentes.(24) Contudo, um RN a termo resultante de gestacao multipla continua a apresentar

maior risco de PC comparativamente a um RN a termo de gestacao Unica. (7)
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Infecbes maternas(6,10), nomeadamente do grupo TORCH(5,7,9,25), sifilis(9,25),
HIV(9,25) , infecbes por virus Zika(7,26) , chikungunya(7) e processos infecciosos respiratorios
ou genito-urinarios (5) sao capazes de infligir lesdes cerebrais. Considerando a possibilidade
de transmissao ao feto, a infecao pode generalizar-se e desencadear uma resposta do RN, a
designada sépsis neonatal.(5,9) Para além disto, as infecdes contraidas pela mulher, durante a
gravidez, podem associar-se a patologia placentar. A corioamnionite(5-7,27) e a funisite(6),
particularmente a funisite necrotizante, sao alguns exemplos. A vilite cronica, enfartes, vascu-
lopatia trombotica fetal e necrose vascular associada ao meconio sao outras patologias placen-
tares implicadas.(6) Um descolamento da placenta durante a gestacao pode contribuir para a
ocorréncia de lesdes cerebrais manifestadas posteriormente sob a forma de Paralisia Cere-
bral.(14)

DistUrbios das hormonas tiroideias da gravida(12), considerando o seu importante papel
no desenvolvimento cerebral precoce do feto, podem predispor a lesées durante o periodo
intra-uterino. (24)

A restricao do crescimento intra-uterino(10) pode, por si sd, ser considerado um fator
de risco, no entanto, associa-se a condicées também consideradas de risco, nomeadamente,
pré-eclampsia(6,29,30), diabetes(6) e disturbios placentares como o descolamento da pla-
centa(14) ou corioamnionite.(27)

Uma crianca que nasce antes das 37 semanas gestacionais apresenta uma consideravel
elevacdo da possibilidade de apresentar manifestacdes clinicas compativeis com
PC.(5,6,9,10,31) Condicdes como a hemorragia intraventricular e leucomalacia periventricular
sdo comuns em RN pré-termo,podendo ser consideradas indicadores de risco perante a prema-
turidade. (6,31) Patologia placentar como descolamento da placenta(28) ou corioamnionite(27),

infecoes(31) ou gestacao multipla(6)podem precipitar um parto precoce.

4.3.3 Fatores perinatais

Eventos hipoxico-isquémicos(5),como acidentes vasculares cerebrais isquémicos(8) ou
hemorragicos(7) e asfixia perinatal(6,9) podem causar lesdes cerebrais. Atualmente, o uso do
termo “asfixia perinatal” nao € encorajado dado que, as manifestagdes clinicas caracteristicas
desta situacao podem ser secundarias a outras condicdes presentes durante a gravidez, como a
infecao ou alteracoes placentares. (6) Assim, pode falar-se em hipoxia aguda durante o parto.(6)
Nesta situacao, devido ao sofrimento fetal, pode verificar um baixo apgar que, isoladamente,
pode ser considerado também um fator de risco. (5,6)

Uma possivel consequéncia dos fatores anteriormente referidos € a encefalopatia neo-
natal, uma sindrome caracterizada por convulsdes, nivel de consciéncia alterado e um exame
neurologico alterado. (6)

No recém-nascido, as convulsdes sdo o evento neuroldgico mais comum, com prevalén-
cia superior em prematuros. Podem surgir como manifestacao clinica em contexto de infecao
do SNC, hemorragia intraventricular, leucomalacia periventricular ou acidente vascular cere-

bral isquémico, considerando-se um fator de risco.(10,32)
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A aspiracdao meconial, sindrome de desconforto respiratorio e hipoglicemia criam um
estado respiratorio e metabdlico, respetivamente, propicio a lesdes cerebrais.(33)

Em criancas diagnosticadas, a frequente presenca de malformacoes cerebrais sugere
que estas possam ser interpretadas como fator de risco.(6,7)

Outra condicao que, quando presente, pode elevar a possibilidade de uma crianca ser
diagnosticada com Paralisia cerebral é a hiperbilirrubinémia, que pode originar kernicterus.

Esta é mais comum em RN pré-termo.(7,34)

4.3.4 Fatores pos-natais

Durante o desenvolvimento das criancas, infecoes como meningite(5,9,10), trau-
mas(9,10) e acidentes vasculares cerebrais(9) aumentam a probabilidade de lesao cerebral e,

consequentemente Paralisia Cerebral.

4.3.5 Causas

Como referido anteriormente, a alteracao que se verifica a nivel cerebral, seja lesao
ou malformacao congénita, € a causa da Paralisia Cerebral. Os fatores de risco acima des-
critos aumentam a probabilidade desta alteracao cerebral ocorrer sendo muitas vezes re-
feridos como causas da PC visto que, de forma indireta, tém um papel ativo na ocorréncia
desta perturbacao cerebral. (5) Para além disso, existe a possibilidade da alteracao cerebral
estar presente e nao se traduzir clinicamente em Paralisia Cerebral. Assim, na pratica,dis-
tinguir entre fatores de risco e a causa € extremamente dificil, verificando-se uma sobre-
posicao entre estas.(5)

No entanto, consideram-se como causas da PC os seguintes:

* Malformagodes cerebrais congénitas;(5)

* Infegdes congénitas ou adquiridas;(5)

= Hemorragia intraventricular;(5)

» Lesoes da substancia branca, nomeadamente, a Leucomalacia Periventricular;(5)

* Les&o dos nlcleos da base e da substancia cinzenta;(5)

» Lesoes hipoxico-isquémicas, por exemplo, AVC e enfartes focais;(5)

= Kernicterus;(5)

* Les&o cerebral traumatica pos-natal.(5)

4.4 Patogénese

Considerando os multiplos fatores de risco associados a Paralisia Cerebral, esta pode
considerar-se uma patologia de etiologia multifatorial. Os mecanismos a partir dos quais os
fatores de risco propiciam as alteracdes cerebrais e, consequentemente, as manifestacoes cli-
nicas, nao sao totalmente compreendidos. No entanto, existem hipoteses que permitem uma
melhor compreensao do processo.(10)

Ainda que as malformagoes cerebrais, genéticas ou adquiridas, possam ser responsa-

veis pela PC, a maioria dos casos deve-se a lesoes.(35)
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Estas lesoes cerebrais podem ser consequéncia de isquemia ,hipoxia intrauterina ou
hipoxia durante o parto, que causam uma diminuicdo do aporte de glicose e/ou oxigénio as
células cerebrais e conduzem a necrose ou apoptose das mesmas.(10,35) Este mecanismo cla-
rifica a forma como fatores de risco capazes de induzir hipoxia, isquemia ou estados seme-
lhantes se podem traduzir em lesées cerebrais.(10)

Outra hipotese capaz de clarificar a patogénese da PC é a hipotese inflamatoria. Esta
sugere que, quando existe uma infecdo ou inflamacdo, ha um aumento das citocinas no san-
gue fetal e, consequentemente, no seu cérebro. Estes mediadores inflamatorios sao capazes
de causar lesao cerebral.(10)

A acumulacao de substancias, nomeadamente, bilirrubina indireta, pode ser toxica
traduzindo-se em lesao cerebral.(25)

Assim, ainda que limitado, o conhecimento acerca da patogénese da Paralisia Cere-

bral permite um melhor entendimento geral desta patologia.

4.5 Manifestacées clinicas

Uma crianca com Paralisia Cerebral pode, desde um periodo precoce da sua vida, apre-
sentar determinados sinais caracteristicos desta patologia. Estes podem ser objetivados clinica-

mente e dependem da zona do cérebro afetada pela leséo.
Criancas com Paralisia Cerebral podem apresentar os seguintes sinais:

= Alteragdes do tonus muscular, como hipotonia ou hipertonia;(5,11)

= Reflexos patoldgicos, nomeadamente reflexos aumentados, presenca de sinais pi-
ramidais ou persisténcia de reflexos primitivos;(11)

= Ataxia do tronco e da marcha;(11)

=  Tremor intencional;(11)

» Past Pointing ( a crianca, ao realizar um movimento dirigido a determinado alvo,
nao o atinge imediatamente necessitando de ajustar o seu movimento);(11)

=  Movimentos involuntarios, ndo controlados, recorrentes e ocasionalmente estere-
otipados;(11)

= Movimentos gerais de contracdo sincrona (cramped synchronous general move-
ments), caracterizados por contracao rigida e relaxamento do tronco e das extre-
midades. (36)

= Auséncia de fidgety movements (pequenos movimentos do pescoco, tronco e
membros, de velocidade moderada com aceleracéo variavel, em todas as dire-
¢oes).(5,36)

0 desenvolvimento psicomotor da crianca é afetado pelo que, dependendo da sua idade,
esta pode apresentar diversas manifestacdes patologicas que variam amplamente entre pertur-
bacdes quase impercetiveis e incapacidades motoras graves. (5)
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Em crianca com idade inferior a 6 meses:

*= Quando esta em declbito dorsal e se pega ao colo, a sua cabeca ndo acompanha
o movimento do corpo, sem tentativa de controlo cefalico;(12)

= Ao movimentar-se ha sensacao de rigidez ou flacidez;(12)

» Quando segurado nos bracos adopta uma posicao de extensao do tronco e pescoco
agindo como se se afastasse;(12)

*= Quando pegado ao colo, as suas pernas ficam rigidas e cruzam, em posicao de

tesoura;(12)
Em crianca com idade entre 6 e 10 meses:

= Nao rola em qualquer direcao;(5,12)

= Nao consegue juntar as maos;(12)

= Tem dificuldade em levar as suas maos a boca;(12)

= Movimenta apenas uma mao enquanto mantém a outra cerrada;(5,12)

= Nao se consegue sentar aos 8 meses;(5)
Em crianca com idade superior a 10 meses:

= Gatinha lateralmente empurrando com uma mao e uma perna, arrastando a mao
e perna oposta;(12)

= Desloca-se arrastando as nadegas ou de joelhos, mas nunca gatinha com os 4
membros;(12)

= Nao consegue andar aos 18 meses;(5)

Podem existir também dificuldades alimentares independentemente da idade (5) e assi-

metria manual precoce(preferéncia manual) antes do ano de idade (corrigida).(5)

Assim, clinicamente verifica-se a existéncia de uma perturbacao da postura e movi-
mento. (5,12)

E importante ter em conta que as manifestacdes apresentadas podem ser transitorias e
nao se traduzir em disfuncao a longo prazo, nomeadamente em prematuros. Esta é a razado pela

qual se deve considerar a idade corrigida da crianca.(5)

Quando a lesao cerebral ocorre num periodo posterior ao desenvolvimento de determina-
das capacidades, estas podem ser perdidas. Isto é especialmente importante quando se conside-

ram situacdes de dano cerebral pos-natal.(5)

4.6 Classificacao

A Paralisia Cerebral pode ser classificada considerando o padrao motor, a distribuicao
e a severidade das manifestaces apresentadas pela crianca.(13,14) Os sistemas de classifica-

cao baseiam-se no padrao de envolvimento bulbar, do tronco e dos membros.(13)
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4.6.1 Padrao motor

Considerando as manifestacdes neuroldgicas apresentadas pelas criancas, a Paralisia
Cerebral pode ser classificada em 3 subtipos diferentes: Espastica, Discinésica e Ataxica.(11,12)

A Paralisia Cerebral Espastica caracteriza-se por hipertonia, um sinal de Babinski posi-
tivo e hiperreflexia. Esta hipertonia associa-se a uma resisténcia aumentada dependente da
velocidade do movimento, o que se designa de espasticidade. A hiperreflexia pode associar-se
a um aumento da zona de reflexo ou a clonus. Os membros inferiores podem apresentar uma
rotacdo interna e aducao das ancas, sendo que ao levantar e durante a marcha pode verificar-
se uma flexdo da anca e dos joelhos. Juntamento com o pé equino, estas caracteristicas posi-
cionais dos membros inferiores caracterizam a marcha em “tesoura”. Bracos em flexao com as
maos cerradas, frequentemente associadas a aducao do polegar, e movimento rigidos mal di-
reccionados descrevem uma postura patoldgica dos membros superiores. (11)

A Paralisia Cerebral Discinésica caracteriza-se por movimentos involuntarios, nao con-
trolados, recorrentes e ocasionalmente estereotipados, tonus muscular flutuante e predomi-

nancia de padrées de reflexo primitivos persistentes. Para além disso, as criancas podem apre-
sentar uma expressao facial monomorfica e protusao da lingua (tongue thrusting). Este tipo de

PC subdivide-se em Distonica e Coreo-atetdtica.(11)

A Paralisia Cerebral Distonica apresenta-se com posturas anormais associadas a uma
aparente hipocinésia. Estas alteracdes de postura, sob a forma de rotacao, extensao ou flexao
de diversas partes do corpo, devem-se a contragao muscular sustentada. Também se verificam
movimentos involuntarios e movimento voluntarios distorcidos. O tonus muscular esta aumen-
tado, mas flutua, incitando-se facilmente o seu aumento. A Paralisia Cerebral Coreo-atetotica
caracteriza-se por hipercinésia e hipotonia, no entanto, o tonus flutua apresentando-se maio-
ritariamente diminuido. Neste subtipo de PC, as criancas apresentam coreia e atetose. Coreia
representa os movimentos rapidos, involuntarios, instaveis e frequentemente fragmentados.
Atetose retrata movimentos de “contorcao”, lentos e inconstantes.(11)

A Paralisia Cerebral Ataxica caracteriza-se pela perda da coordenacdo muscular, sendo
que os movimentos sao realizados com forca, ritmo e precisao anormal. Existe ataxia do tronco
e da marcha com consequente distUrbio do equilibrio, Past pointing (a crianca, ao realizar um
movimento dirigido a determinado alvo, nao o atinge imediatamente necessitando de ajustar o
seu movimento) e tremor, predominantemente lento e de intencao.(11)

A existéncia de um outro subtipo, a Paralisia Cerebral Mista, ainda que nao seja con-
sensual, pode ser considerada quando uma crianca apresenta caracteristicas compativeis com
mais do que um subtipo de PC.(12) Entidades que nao reconhecem a existéncia deste subtipo
de PC consideram que, nestas situacoes, a Paralisia Cerebral deve ser classificada de acordo
com as manifestacdes clinicas dominantes.(11)

No grafico abaixo, é possivel observar a distribuicao dos diversos subtipos de Paralisia Cerebral,
de acordo com o SCPE.(11)
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Grafico 1. Distribuicao dos subtipos de Paralisia Cerebral, segundo o SCPE. Adaptado de (11).

Como ja foi referido anteriormente, as manifestacdes clinicas e, consequentemente, a
classificacao da Paralisia Cerebral segundo o padrao motor dependem da localizacao da lesao
cerebral. Lesdes no cortéx motor ou nos tratos piramidais traduzem-se em espasticidade, sinal
caracteristico da Paralisia Cerebral Espastica. Se o dano ocorrer ao nivel dos ganglios da base
ou do cerebelo, a crianca pode apresentar manifestacdes caracteristica de um quadro clinico
de Paralisia Cerebral Discinésica. No entanto, perante um cerebelo danificado, pode identifi-

car-se uma ataxia, permitindo a classificacdo de Paralisia Cerebral Ataxica.(18)

4.6.2 Distribuicao anatomica

De acordo com a distribuicao, a Paralisia Cerebral Espastica pode ser classificada em
unilateral e bilateral.(13,14) No entanto, ainda é comum classifica-la em hemiplegia (afetacdo
unilateral) ,diplegia (maior envolvimento dos membros inferiores do que os membros superio-

res) e quadriplegia (envolvimento dos membros superiores e inferiores).(13,14)

4.6.3 Severidade

A severidade das manifestacoes motoras apresentadas pelas criancas com Paralisia Ce-
rebral pode ser avaliada recorrendo ao uso de escalas. Atualmente, as mais utilizadas sao o
Gross Motor Function Classification System (GMFCS)(2,11,13-15) para avaliacdo dos membros
inferiores, e a Bimanual Fine Motor Function (BFMF)(2,11) e o Manual Ability Classification
System (MACS)(2,11,13,15), para avaliacao dos membros superiores (anexot).

0 Gross Motor Function Classification System (GMFCS) é uma classificacdo em 5 niveis

que distingue as criancas com Paralisia Cerebral baseando-se nas suas capacidades motoras,
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limitacoes, necessidade de dispositivos de mobilidade portateis ou mobilidade em cadeira de
rodas(Figura 2). Esta escala é aplicavel a criancas com idade até aos 18 anos.(37)
Atualmente, existe uma versao da GMFCS que possibilita a participacao dos familiares

nesta classificacdo, o0 GMFCS Family and Self Report Questionnaire, passivel de aplicacdo em

fee

Nivel | Nivel Il

criancas ou jovens dos 2 aos 18 anos.(37)

Nivel lll Nivel IV

Nivel V

Figura 1.Representacao dos 5 niveis do Gross Motor Function Classification System
(GMFCS) para criancas entre os 6 e 12 anos de idade. Imagem ediatada com respetiva traducao da
legendagem, retirada de (13).
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Assim, uma crianca classificada com nivel |, normalmente, consegue andar sem restri-
¢oes, no entanto, uma crianca classificada com nivel V, geralmente, apresenta uma mobilidade
muito limitada mesmo ao usar dispositivos de assisténcia a mobilidade (anexo1).(11,14,15,37)

A Bimanual Fine Motor Function (BFMF) é uma escala equivamente ao GMFCS, no en-
tanto foca-se na funcdo motora nos membros superiores avaliando a capacidade da crianca

agarrar, segurar e manipular objetos com cada uma das maos. (2,11)

A Manual Ability Classification System (MACS), tal como a BFMF, é uma escala utilizada

para avaliar a funcao motora dos membros superiores em 5 niveis. Baseia-se na capacidade da
crianca ou jovem manipular objetivos por iniciativa propria e na sua necessidade de assisténcia
ou adaptacdo na realizacdo das atividades manuais diarias. Esta escala aplica-se a criancas
entre os 4 e 18 anos de idade (anexo1).(11,15) A Mini-MACS é uma versao aplicavel a criancas
entre 1 e 4 anos de idade.(38)

Devido as alteracées motoras, as criancas com PC podem apresentar dificuldades ao
beber e comer pelo que é necessaria uma avaliacao neste contexto. Assim, foi criada a escala
Eating and Drinking Ability Classification System (EDACS). Esta aplica-se em idade igual ou
superior a 3 anos e apresenta 5 niveis (anexo1).(15)

Da mesma forma, os disturbios motores apresentados em criancas com Paralisia Cere-
bral podem ser avaliados recorrendo, nomeadamente, ao Communication Function Classifica-

tion System (CFCS)(anexo1)(16), com 5 niveis, e a Viking Speech Scale(11), com 4 niveis.

4.7 Comorbilidades

Para além da perturbacao da postura e movimento consequente das alteracdes clinicas
anteriormente descritas, existem outras possiveis condicdes acompanhantes. Estas podem ser
causadas primariamente pelas alteragdes cerebrais responsaveis pela PC ou constituir uma con-

sequéncia das alteracdes motoras ou limitagdes funcionais impostas por estas.(39)

4.7.1 Sensoriais e Perceptivas

Neste contexto, podem existir distUrbios sensoriais ao nivel de qualquer sistema (tacto,
visao, audicao, olfato, paladar, propriocepcao e vestibular) assim como alteracoes no processa-
mento, ou seja, a percepcao sensorial pode encontrar-se afetada.(5)

A audicao é um dos sentidos frequentemente afetados em casos de Paralisia Cerebral. O
défice auditivo(5,9) pode ser causado por otites médias, considerando-se um distirbio transitorio
da conducdo dos sons, ou pode ser de caracter neurossensorial.(39,40) Independentemente da
causa associada ao défice, este vai interferir no processamento auditivo. Dada a importancia do
processamento na capacidade de localizar e lateralizar o som, reconhecer padrées auditivos,
atencao, discriminacao auditiva e memdria auditiva, este é determinante no desenvolvimento
infantil, nomeadamente, social e cognitivo. Assim, alteracoes auditivas podem refletir-se no de-

senvolvimento da crianca.(39)
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A visdo é um sentido importante na coordenacao visomotora, orientacdo espaco-tempo-
ral, comunicacao, linguagem, aprendizagem e memoria. A privacao visual numa fase precoce da
vida pode associar-se a alteragdes anatomicas e funcionais, tendo um importante impacto na
capacidade de responder a estimulos ambientais, participar nas atividades diarias, comunicar
com a mae e no seu desenvolvimento motor e cognitivo.(39,41) Alguns exemplos de alteracoes
visuais, que se podem apresentar numa crianca com PC, sao dificuldade em controlar os movi-
mentos dos olhos, estrabismo, erros refrativos, defeitos dos campos visuais e do processamento
visual.(5,42)

Em Portugal, de acordo com os dados do Programa Nacional de Vigilancia da Paralisia
cerebral aos 5 anos de idade, 9,7% e 51,7% das criancas registadas como avaliadas apresenta

défices auditivos e visuais, respectivamente.(9)

4.7.2 Cognitivas

A estimulacado da crianca é essencial para o seu desenvolvimento cognitivo. Tudo o que
possa interferir com esta estimulacao tem o potencial de se traduzir numa cognicao afetada.
Como ja referido acima, alteracdes da percepcao ou distirbios sensoriais, dado o envolvimento
de dominios como a atencao, memoria, linguagem ou discurso, podem impactar na cognicao da
crianca.(5,39) Os disturbios motores também tém uma ampla influéncia nesta dimensao, dado
que, muitas vezes, impossibilitam a crianca de frequentar atividades potencialmente estimula-
doras.(39) No entanto, mesmo sem a influéncia destes fatores, a crianca pode apresentar prima-

riamente um défice cognitivo.(39)

Segundo o PVNPC5A, das 997 criancas nascidas entre 2001 e 2007, residentes em Portugal,

registadas com avaliacdo cognitiva, 58,65% apresentava défice cognitivo (QI<70).(9)

4.7.3 Comunicacionais

A linguagem relaciona-se intimamente com a comunicacao, sendo o seu desenvolvi-
mento essencial para a existéncia de um processo comunicativo eficaz. O desenvolvimento da
linguagem pressupde a existéncia de um SNC inalterado, assim como um sistema sensorial, um
processamento dos estimulos sensoriais € um desenvolvimento cognitivo integro. Na Paralisia
Cerebral, qualquer um destes fatores se pode encontrar afetado e, consequentemente, a co-
municacdo também. As alteracées motoras caracteristicas da PC, por ndo permitirem um con-
trolo muscular suficientemente eficaz para a producao da fala ou por impossibilitarem a parti-
cipacdo das criancas em atividades estimuladoras também impactam negativamente na capa-

cidade comunicativa das criancgas.(5,14)
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4.7.4 Comportamentais

Ainda que pouco exploradas na literatura, alteracdes comportamentais sao identifica-
das em criancas com PC. Estas podem traduzir-se em dificuldade em relacionar-se com os co-
legas, em manter a atencdo e a concentracao, hiperatividade, caracteristicas antissocias ou

transtornos da conduta.(5,13)

4.7.5 Epilepsia

A epilepsia € uma importante condicao que se pode associar a qualquer tipo de padrao
motor ou severidade, no entanto, a sua prevaléncia aumenta com a severidade do comprome-
timento motor. Relaciona-se com as alteracoes cerebrais responsaveis pelo quadro clinico com-
pativel com PC.(5,17) Segundo o PVNPC5A, 44,2% das criancas nascidas entre 2001 e 2007,
residentes em Portugal, registadas com informacao acerca da presenca de epilepsia, apresen-

tava esta patologia.(9)

4.7.6 Dificuldades alimentares e malnutricao

As alteracOes cerebrais e consequentes manifestacdes motoras caracteristicas da PC
podem dificultar o controlo da fase oral da degluticao, assim como alterar as fases faringea e
esofagica, traduzindo-se numa disfagia, isto €, dificuldade em deglutir os alimentos.(5,39,43)

Fatores como dismotilidade esofagica, dismotilidade antroduodenal, hérnias do hiato,
aumento da pressao intra-abdominal secundaria a espasticidade, escoliose e posicao supina,
relacionados com a etiologia da PC e suas manifestacoes, podem traduzir-se em refluxo gas-
troesofagico. Este associa-se a regurgitacao e vomitos, que contribuem para a perda dos nutri-
entes ingeridos.(5,43)

Um défice de vitamina D também pode ser objetivada em criancas com Paralisia Cere-
bral. Relaciona-se com a menor exposicdo solar a que estas estdo sujeitas devido as suas difi-
culdades de deambulagao, bem como com a toma de farmacos anti-epilépticos. Considerando
o importante papel desta vitamina lipossolivel a nivel dsseo, esta comorbilidade contribui para

a osteopenia e potenciais fraturas.(44)

Alteracoes na motilidade intestinal, imobilidade prolongada, hipotonia generalizada,
diminuicao da ingestado de fluidos e fibras podem causar obstipacdo. Se cronica e nao tratada,
a obstipacao pode manifestar-se sob a forma de nauseas, vomitos, dor abdominal, saciedade
precoce e recusa alimentar.(5,43)
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Uma cognicao afetada pode traduzir-se na incapacidade de comunicar a fome, sacie-

dade ou mesmo outros sintomas. (39,43)

Também a terapéutica anti-epiléptica, nomeadamente, o Acido Valproico, pode causar

anorexia e recusa alimentar.(43)

Assim, todos os fatores anteriormente descritos podem causar diminuicao da ingestao

alimentar o que, por sua vez, se pode traduzir em malnutricao.(43)

4.7.7 Sialorreia

A disfuncao motora oral, disfagia e/ou distUrbio sensitivo intraoral podem potenciar a
ocorréncia de sialorreia, uma das principais comorbilidades presentes nas criancas e jovens

com Paralisia Cerebral.(5,17,45)

4.7.8 Incontinéncia

As alteracoes musculares manifestadas pelas criancas ou jovens com PC dificultam o
controlo muscular pelo que as incontinéncias fecal e urinaria podem ocorrer.
As dificuldades de mobilidade também podem dificultar o acesso a casa de banho con-

tribuindo, assim, para a ocorréncia de episodios de incontinéncia. (46)

4.7.9 Disturbios musculoesqueléticos secundarios

As contraturas sao uma das consequéncia das alteracdes do tonus muscular manifestado
pelas criancas com Paralisia Cerebral, nomeadamente, da espasticidade.(18,47)

Resultado da combinacao da espasticidade, fraqueza muscular e controlo muscular ina-
dequado, a escoliose é um disturbio frequente em criancas com PC.(17,48)

De forma semelhante, a luxacdo da anca é uma condicao frequentemente presente
ainda que, ao nascimento, ndo haja alteracao ao nivel da articulacdo coxo-femoral. Este des-
locamento 6sseo, pode dever-se as alteragdes do tonus muscular, como a espasticidade.(17,49)

A diminuicdo da deambulacéo inerente a PC e consequente diminuicdo da massa mus-
cular, podem conduzir a uma diminuicdao da densidade mineral 6ssea e, consequentemente a
osteoporose. Uma maior fragilidade do tecido dsseo torna-o mais suscetivel a fraturas. Existem
outros fatores potencialmente associados a estas alteracdes osseas, nomeadamente, a diminu-

icao da ingestao alimentar de vitamina D ou calcio e a medicacao anti-convulsivante. (50)
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4.7.10Dor

A dor é uma comorbilidade de alta prevaléncia em criancas e jovens com Paralisia Ce-
rebral. Esta dor pode ser uma consequéncia direta das alteragdées musculoesqueléticas apre-
sentadas, como a escoliose ou a luxacao da anca, das alteracées do tonus muscular, da imobi-
lidade, de condicbes especificas como obstipacao, vomitos e doenca do refluxo gastro-esofa-
gico, de mobilizacdes nas tarefas do dia-a-dia, ou até de intervengdes terapéuticas. (5,51,52)

4.7.11Disturbios do Sono

Nas criancas e jovens com Paralisia Cerebral podem ocorrer diversos fenomenos capa-
zes de causar distUrbios de sono. Medicacao, dor, convulsdes, pobre higiene do sono, interven-
¢coes proximas a hora de deitar, necessidade de reposicionamento, alteracées musculares ca-
racteristicas ou disfuncdes encefalicas com comprometimento do controlo respiratorio e cardi-

aco, do ritmo vigilia/sono e o nivel de alerta durante a vigilia sdo alguns exemplos. (5,39)

Os disturbios frequentemente identificados sdo a insonia inicial, a sonoléncia diurna

excessiva, os distlrbios de transicao do sono, suores noturnos e apneia de sono.(5)

4.7.12 Disturbios Psiquiatricos

Na populacao geral, a diminuicao da atividade fisica, distirbios de sono e dor sdo alguns
dos fatores que contribuem para o aumento do risco de desenvolver distUrbios psiquiatricos.
Considerando que estes fatores sao condicoes frequentemente manifestadas na Paralisia Cere-
bral, a existéncia de distirbios psiquiatricos, neste contexto, é compreensivel.(53) Distlrbios
comunicacionais, sensitivos e cognitivos também contribuem para a existéncia de distUrbios
psiquiatricos. Depressao, ansiedade, distUrbios de conduta, disturbios do espectro do autismo
e Perturbacao da Hiperatividade e Défice de Atencado (PHDA) sdo alguns dos distUrbios associa-

dos a Paralisia Cerebral.(5)

4.7.13 DistUrbios respiratorios

A disfagia e o refluxo gastroesofagico potenciam a aspiracdo recorrente sendo, conseque-
mentemente, responsaveis pelo desenvolvimento de infecdes respiratorias. A ineficiéncia dos
mecanismos de limpeza das vias aéras associados ao distirbio neuromotor caracteristico da PC
contribui para a acumulacao de secrecdes, que predispéem a infecdo. As deformidades da co-
luna vertebral, como a escoliose, durante o desenvolvimento da crianca podem conduzir a uma
deformacao da caixa toracica e interferir com o desenvolvimento pulmonar, repercutindo-se
no processo respiratorio. Também a malnutricao pode contribuir para o declinio da funcao res-

piratoria, a colonizacao bacteriana das vias aéras e a diminuicao da resisténcia a infecao. (54)
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4.8 Diagnoéstico

Um diagndstico precoce de Paralisia Cerebral é essencial dada a possibilidade de insti-
tuir terapéutica numa fase de crescimento cerebral em que a neuroplasticidade existente per-
mite, a longo prazo, obter melhores resultados e prevenir complicacées.(10,19)

Até recentemente, o diagnostico de Paralisia Cerebral era considerado clinico e base-
ava-se, essencialmente, no reconhecimento de manifestacdées neurologicas ou motoras carac-
teristicas e sinais, como alteracdes do desenvolvimento psicomotor (descritas na seccao
4.5).(5,10,19)

Atualmente, o diagnostico depende da combinacdo de uma avaliacao neuroldgica, do
reconhecimento de fatores de risco clinicos e de achados neuroimagiologicos.(19)

Geralmente, os sintomas surgem antes dos 2 anos e o diagnostico ocorre entre os 12 e
24 meses, no entanto, com esta nova abordagem é possivel um diagndstico mais precoce.(19)

0 reconhecimento de fatores de risco na historia da crianca (pré-natal, perinatal, pos-
natal é extremamente importante no diagnostico.(5,10) Isto porque alerta para a necessidade
de investigacao e, consequentemente, permite um diagnostico precoce. (5)

A abordagem inicial difere consoante se trate de uma crianca com ou sem fatores de
risco.

A vigilancia do desenvolvimento das criancas sem fatores de risco identificados ou ma-
nifestacdes clinicas patologicas, normalmente ocorre de forma concordante com a preconizada
pelo Programa Nacional de Saude Infantil e Juvenil.(5,10,55)

Existe a possibilidade de uma crianca nao apresentar fatores de risco neonatais mas vir
a exibir, posteriormente, manifestacées clinicas durante a infancia.(19) Nestes casos, o diag-
nostico de PC ocorre mais tardiamente, quando os pais ou profissionais de salide se apercebem
das manifestacdes neuromotoras ou do nao atingimento de determinada(s) milestone(s).(10)
Ocorrendo apds os 5 meses de idade, a abordagem, neste contexto, consiste na realizacdo de
uma boa histéria clinica com enfoque em potenciais fatores de risco, numa avaliacao neurolo-
gica, motora e neuroimagiologica.(19) A avaliacao neurologica é feita com recurso a HINE (Ham-
mersmith Infant Neurologic Examination), a motora com a DAYC (Developmental Assessment
of Young Children), AIMS (Alberta Infant Motor Scale) ou NSMDA (Neuro Sensory Motor deve-
lopment) e a imagioldgica com a Ressonancia Magnética cranio-encefalica.(19) Em criancas com
fatores de risco ou manifestacoes clinicas no periodo neonatal ou antes dos 5 meses de idade,
a abordagem baseia-se numa combinacdo de uma historia clinica com enfoque nos fatores de
risco e de avaliagdes motoras e neuroimagiologicas. A avaliacdo motora depende essencial-
mente da GMA (The Prechtl’s General Movement Assessment).(19) A avaliacdo neuroimagiolo-
gica é feita com a RM cranio-encefalica.(10,19) Caso a RM nao apresente alteracées mas haja

persisténcia de manifestacdes clinicas neurolégicas ou motoras compativeis com PC,
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recomenda-se a repeticao da técnica imagiologica proxima dos 2 anos de idade, assim como
frequentes avaliacoes motoras.(10,19)

Como resultado da avaliac@o nos diversos contextos acima apresentados, pode-se ex-
cluir ou confirmar o diagndstico de Paralisia Cerebral. Em caso de exclusdo, devem considerar-
se outras condicdes, nomeadamente, genéticas, metabolicas, mitocondriais, neuroldgicas pro-
gressivas ou neuromusculares que possam manifestar-se de forma semelhante a Paralisia Cere-
bral.(5,10,13)

No entanto, também se pode obter um resultado incerto ou um alto risco de PC. Este
ultimo resultado verifica-se quando a crianca apresenta disfuncao motora e fatores de risco ou
alteracoes neuroimagioldgicas.(19)

No caso de criancas com alto risco ou diagndstico de PC pode proceder-se a avaliacao
preliminar da severidade das manifestacées motoras, no entanto, esta é mais precisa apos os 2
anos de idade com o uso do Gross motor functional classification system (GMFCS). Antes dos 2
anos de idade usam-se a HINE e a RM cranio-encefalica. De forma semelhante, a classificacdo
do padrao motor e distribuicao anatomica sdo importantes, ainda que antes dos 2 anos possam
variar com o desenvolvimento da crianca.

0 mais importante em idades inferiores a 24 meses é a classificacdo em unilateral ou
bilateral visto que as intervencdes variam entre estas duas apresentacoes topograficas.(19)

Assim, perante um alto risco ou diagnostico de PC, a crianca deve ser referenciada
precocemente para iniciar intervencoes dirigidas e investigar potenciais comorbilidades associ-
adas, sendo que durante todos este processo a monitorizacdao do seu desenvolvimento é pri-
mordial.(19)

4.8.1 HINE (Hammersmith Infant Neurologic Examination)

A HINE, aplicada em criancas entre os 2 e 24 meses, pode ser utilizada para detetar e
diagnosticar precocemente e no progndstico da Paralisia Cerebral. Divide-se em 3 partes: ava-
liacao neuroldgica (numericamente classificada), avaliacao do desenvolvimento das milestones
e avaliacao do comportamento. A avaliacao neuroldgica é composta por 26 itens divididos em
5 dominios: nervos cranianos, postura, movimentos, tonus e reflexos. Cada item é pontuado de
0 a 3. A pontuacao total obtem-se através da soma da classificacdo dos 26 itens, podendo atingir
um maximo de 78. Quanto maior a pontuacdo melhor o estado neuroldgico.(10) Uma crianca
com classificacao <73, (aos 6,9 ou 12 meses) considera-se com alto risco de Paralisia Cerebral.
Uma classificacdo <40 é quase indicativa de Paralisia Cerebral, prevendo também incapacidade
de deambular, enquanto que uma classificacao entre 40 e 60 associa-se a PC com capacidade
de deambular. (56)
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4.8.2 GMA (The Prechtl’s General Movement Assessment)

Durante o desenvolvimento fisiologico, a crianca apresenta movimentos espontaneos
que se vao alterando ao longo do tempo, de uma forma previsivel. A GMA consiste na gravacao
da crianca ,durante 3 a 5 minutos, acordada e deitada, sem estimulos, com posterior analise
do video.(57) Existem 2 padrdes de movimento, identificados nestas imagens, fortemente re-
lacionados com a Paralisia Cerebral: movimentos de contracao sincrona (cramped synchronous
general movements), caracterizados por contracao rigida e relaxamento do tronco e das extre-
midades, e auséncia de movimentos irregulares (fidgety movements), pequenos movimentos
do pescoco, tronco e membros, de velocidade moderada com aceleracéo variavel, em todas as
direcées.(10,36,58)

4.8.3 Ressonancia Magnética Cranio-Encefalica

A Ressonancia Magnética Cranio-Encefalica é a técnica imagiologica de eleicdo na abor-
dagem diagnostica da Paralisia Cerebral. No entanto, segunda a SCPE, a ecografia transfonta-
nelar também é uma técnica utilizada. Ambas permitem a visualizacao das estruturas cerebrais
e a identificacdo de alteracoes patologicas potencialmente associadas as manifestacoes clinicas
presente ou futuramente apresentadas pela crianca.(10,19) Perante a realizacao destes exa-
mes, podem identificar-se malformacdes, lesdes predominantemente da substancias branca ou
cinzenta.(10,19)

As malformacoes, tipicamente nos 1° e 2° trimestres de gravidez, podem ser classifica-
dos em disturbios da formacao cortical e outras malformagdes. Os distUrbios da formacao cor-
tical podem implicar alteracées na proliferacao, como Hemimegalencefalia ou microcefalia; na
migracao, como lissencefalia- Paquigiria; ou na organizacao, como Polimicrogiria, Esquizence-
falia ou Displasia Cortical.(10,11) Exemplos de outras malformacdes sao a Holoprosencefalia, a
Malformacao Dandy-Walker, a Agenesia do corpo caloso ou a Hipoplasia Cerebelar.(11)

Algumas Lesdes predominantemente da substancia branca, cuja ocorréncia se verifica
caracteriticamente no 3° trimestre ou no periodo perinatal e identificadas por RM, sdo a Leu-
comalacia Periventricular (PVL), Hemorragia Intraventricular (IVH), Enfarte Hemorragico Peri-
ventricular (PVHI) ou Ventriculomegalia progressiva.(10,11)

As lesoes predominantemente da substancia cinzenta tendem a ocorrer tardiamente
durante o 3° trimestre e podem ser lesdes corticais ou subcorticais e lesées do talamo ou gan-
glios basais, que podem ser consequéncia de um AVC.(11)

Lesdes cerebelares ou insultos vasculares focais também podem ser identificados.(19)

Para além da importancia no reconhecimento da etiologia, a RM também é relevante

no prognostico, nomeadamente no que respeita a capacidade de deambulacéo.(19)
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4.9 Gestao do Doente

Apds o diagnostico de Paralisia Cerebral ou de alto risco desta, a crianca deve ser pre-
cocemente referenciada para iniciar intervencoes dirigidas.(19) Desta forma, € possivel maxi-
mizar a neuroplasticidade e minimizar os distirbios musculoesqueléticos e de crescimento.(19)

Atualmente, ainda nao existem terapias dirigidas ao distirbio primario responsavel pe-
las manifestacdes clinicas compativeis com PC.(14) Perante a impossibilidade de cura, o acom-
panhamento da crianca baseia-se essencialmente em terapéuticas cujos objetivos sao otimizar
a funcao motora, a cognicao e comunicagao, através de intervencdes promotoras da aprendi-
zagem e da neuroplasticidade; evitar o surgimento de comorbilidades e minimizar a sua influ-
éncia na funcionalidade ou na aprendizagem; e promover a manutencao da saide mental dos
pais ou cuidadores.(19) Assim, de uma forma geral, através do controlo das manifestacoes cli-
nicas pretende-se a melhor atividade, participacao e qualidade de vida possivel para a cri-
anca.(14)

Considerando as manifestacdes clinicas e o caracter diversificado das potenciais comor-
bilidades, o acompanhamento de uma crianca com Paralisia Cerebral implica uma abordagem
multidisciplinar.(13) Pediatras, neurologistas, ortopedistas, cirurgides gerais, fisioterapeutas,
terapeutas ocupacionais, terapeutas da fala, psicologos, nutricionistas, enfermeiros, professo-
res, assistentes sociais, sao alguns exemplos de profissionais envolvidos no processo.(13,17)

A abordagem terapéutica , escolhida pelos profissionais de salide em parceria com a cri-
anca e a sua familia, deve basear-se na aplicacdo da International Classification of Functio-
ning,Disability and Health (ICF) que permite a identificacdo dos dominios que carecem de inter-
vencao.(14)

Nas multiplas avaliagcdes de que a crianca pode ser alvo é importante adotar uma conduta
extremamente cuidadosa dado que a crianca pode apresentar disturbios associados, nomeada-
mente cognitivo, que dificultam a sua cooperacao.(47)

Sao diversas as terapias disponiveis para a manutencao da qualidade de vida das criancas
com PC. Estas podem ser farmacologicas, nao farmacoldgicas, reversiveis ou irreversiveis, depen-

dendo também dos sinais clinicos apresentados.(13)

4.9.1 Tratamento da Espasticidade

Atentando ao grafico 2 anteriormente representado, o subtipo de Paralisia Cerebral mais
comummente identificado € o espastico, pelo que a espasticidade € o sinal clinico mais frequen-
temente apresentado.(11)

Perante uma crianca com espasticidade, a realizacdo de uma avaliacao fisica inicial é
essencial. Desejando-se a melhor atividade, participacao e qualidade de vida para a crianca, deve
perceber-se se o tratamento da espasticidade podera ser prejudicial no quotidiano desta. Conhe-

cer a distribuicdo (unilateral vs. Bilateral), o padrao particular e a severidade do distirbio é
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importante. Neste sentido, o recurso a escalas como a Escala de Ashworth, para medir o tonus,
ou a GMFCS, para medir a performance motora e funcionalidade, pode ser util.(59)

A avaliacao por um fisioterapeuta e, em certos casos, por um terapeuta ocupacional, deve
ser prioritario dado que uma terapia essencialmente fisica constitui a base do tratamento da
espasticidade.(47,59) Posteriormente a esta apreciacao, deve formular-se um programa ade-
quada as necessidades da crianca. Isto implica respeitar os pontos de vista dos individuos envol-
vidos, ponderar a probabilidade de atingimento dos objetivos terapéuticos, considerar dificulda-
des que possam surgir e implicaces para a crianca e cuidadores aquando a implementacao do
programa.(47) Um aspecto importante respeitante a Fisioterapia e/ou Terapia Ocupacional é de-
finir quem providencia estas terapias. Esta decisao depende essencialmente da vontade, da ca-
pacidade de realizar ou da necessidade de formacao da crianca e da familia na concretizacéo
deste tipo de terapéutica.(47) Ainda que a responsabilidade de realizar Fisioterapia e/ou Terapia
Ocupacional recaia sobre os profissionais de salide, a cooperacao por parte dos cuidadores e do
individuo afetado é encorajada. Esta sinergia pode refletir-se em acées como escovar os dentes
em pé, junto ao lavatorio.(47)

Durante a formulacao do plano terapéutico deve ponderar-se o uso de estratégias de ma-
nutencao da postura, podendo combina-las com técnicas de alongamento passivo ou ativo. Com
isto pretende-se prevenir ou retardar o desenvolvimento de contraturas e deformidades muscu-
loesqueléticas, potenciando a funcionalidade e participacdo em atividades por parte da crianca.
Técnicas de Task-focused active-use therapy como Constraint-Induced Movement Therapy se-
guida de bimanual therapy, para melhorar as habilidades manuais ou terapia de fortalecimento
muscular, podem ser usadas quando a fraqueza muscular contribui para perda de funcao.(47)

Para além da Fisioterapia e da Terapia Ocupacional, o uso de orteses pode ser uma outra
opcao de tratamento. Podem ser usadas para melhorar a postura, a funcao dos membros superi-
ores e a capacidade de andar; prevenir ou retardar o desenvolvimento de contraturas e luxacao
da anca; aliviar o desconforto ou a dor e prevenir ou tratar lesoes teciduais. (47)

O tratamento farmacolodgico, considerado um adjuvante da terapia fisica, é escolhido
considerando o caracter generalizado ou focalizado da espasticidade.(47) Se existir generaliza-
cao, as opcoes sao o Baclofeno, Benzodiazepinas como o Diazepam, Dantroleno e Tinazidina.(59)
Todos estes farmacos sao administrados por via oral, no entanto, um bomba infusora de Baclofeno
pode ser aplicada cirurgicamente, permitindo a sua administracao intratecal.(13,14,47,59) Em
casos de espasticidade focalizada pode optar-se por injecées de Toxina Botulinica A, fenol e al-
cool.(13,14,47,59)

Outras opgbes terapéuticas irreversiveis estao disponiveis, nomeadamente, cirtrgicas. A
Rizotomia Dorsal Seletiva € um procedimento maioritariamente utilizado em criancas cuja espas-
ticidade nos membros inferiores interfere com a capacidade de deambular. Recomenda-se a sua
realizacdo em criancas com GMFCS de nivel Il e lll, com o objetivo de melhorar a habilidade de
andar. (47)
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4.9.2 Tratamento da Distonia

A distonia, um distirbio em que ocorrem contracées musculares involuntarias susten-
tadas ou intermitentes responsaveis por movimentos repetitivos e/ou posturas anormais, pode
estar presente na Paralisia Cerebral Distonica ou outros tipos de PC, nomeadamente a Espas-
tica.(60)

Perante uma crianca com distonia é necessario proceder-se a uma avaliacdo neurolo-
gica, podendo recorrer-se ao uso da Hypertonia Assessment Tool (HAT) para confirmar a pre-
senca deste dist(rbio e saber se é generalizada ou focalizada. E necessario conhecer a sua
severidade sendo que, para tal, pode usar-se a Barry Albright Dystonia Scale.(60) A Dyskinesia
Impairment Scale € uma escala promissora na avaliacao da severidade da distonia, sendo que
ppode ser aplicada também em casos de coreoatetose.(61)

O impacto deste sinal na funcionalidade e na qualidade de vida também é rele-
vante. (60)

A abordagem a uma crianca com distonia, a semelhanca do que ocorre em casos de
espasticidade, implica o envolvimento de fisioterapeutas, terapeutas ocupacionais e terapeutas
da fala. Os seus planos terapéuticos devem ser objetivos e personalizados, procurando respon-
der as necessidades do individuo afetado. A manutencdo da postura, de forma a otimizar o
controlo motor, é um dos principais objetivos perante uma crianca com distonia. (60) Assim,
considerando o efeito que podem ter na postura, as ortéses sao uma opcao terapéutica neste
contexto.(60)

Em casos de distonia focalizada, causadora de posturas dolorosas ou limitantes da fun-
cionalidade, pode ponderar-se a injecdo de Toxina Botulinica.(60)

Se a distonia for generalizada pode optar-se por medicacao oral, homeadamente, o
baclofeno e, alternativamente, Triexifenidil. No contexto de distonia generalizada severa,
muito impactante na qualidade de vida, podem recorrer-se a outras opgdes terapéuticas como
o Baclofeno intratecal (referido acima no tratamento da espasticidade) ou a estimulacao cere-
bral profunda.(60)

A flutuante severidade da Distonia na PC implica uma monitorizacao e frequente rea-

valiacdo da crianca, procurando um ajuste terapéutico sempre que pertinente. (60,61)

4.9.3 Fisioterapia

A fisioterapia apresenta um papel importante na manutencao da salde da crianca com
Paralisia Cerebral.
Sao diversas as técnicas a que se recorre neste tipo de terapia sendo estas frequente-
mente direccionadas a parametros estruturais e funcionais, como a amplitude do movimento,
forca e tonus muscular.(62) Com a fisioterapia pretende-se prevenir ou retardar o desenvolvi-
mento de contraturas e deformidades musculoesqueléticos e permitir que a crianga participe nas

atividades dirigidas a sua idade. (47)
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Constraint-Induced Movement Therapy (CIMT), é uma técnica frequentemente utilizada
na reabilitacao de criancas com Paralisia Cerebral espastica hemiplégica. Baseia-se essencial-
mente na restricdo do movimento do membro superior mais afetado, o que resulta na estimulacao
do movimento do membro contralateral. No mesmo contexto, Hand-Arm Bimanual Intensive
Training (HABIT) representa uma intervencao estruturada que contribui para um melhor e mais
frequente uso do membro afetado em atividades bimanuais. A combinacdo das duas técnicas pode
ser considerada como opcao terapéutica, visto que CIMT seguida de HABIT permite a transposicao
do ganho de funcao do membro mais afetado para o desempenho nas atividades bimanuais. (63)

A mirror therapy, em que um espelho é colocado no plano sagital permitindo a observacao
do membro superior ndo afetado como se fosse o afetado, € outro exemplo de terapia que tem
sido usado na reabilitacdo de criancas com Paralisia Cerebral.(63) O Action Observation Treat-
ment (AOT, que consiste em observar um individuo saudavel a realizar determinada acao e, pos-
teriormente, tentar repeti-la, constitui uma técnica com potencial para ser incluido nos planos
dos fisioterapeutas para reabilitacao das criancas com PC.(64) Um ensaio clinico com aplicacao
de musicoterapia em criancas com PC bilateral severa mostrou que esta técnica representa uma
potencial ferramenta para a reabilitacao dos membros superiores. (65)

Com o objetivo de investigar a eficacia das técnicas utilizadas na reabilitacdo dos mem-
bros inferiores, realizou-se uma revisao sistematica. Esta demonstrou que algumas das terapias
apresentavam, efetivamente, resultados benéficos para as criancas com PC. O alongamento mus-
cular sustentado (>30 segundos) pode ser Gtil para melhorar a amplitude dos movimentos; o treino
de forca contribui para o aumento da forca muscular, a marcha e a funcao motora; o treino em
passadeira impacta positivamente na marcha e na resisténcia, sendo que em criangas mais novas
pode realizar-se com suporte parcial do peso corporal; o treino com suporte de peso é util para
aumentar a densidade mineral dssea; o treino de resisténcia, como o nome indica, aumenta a
resisténcia aerobia; e a massagem aumenta a nocao de bem-estar na criancga;(62)

Dado que a melhora da capacidade de deambular impacta positivamente na capacidade
de realizar as atividades diarias de forma independente, o treino da mesma pode ser objeto de
intervencdo. O treino de marcha funcional mostrou ser uma técnica eficiente neste contexto. (66)

Considerando que a Paralisia Cerebral, por definicao, implica a existéncia de um disturbio
da postura, esta pode ser objeto de intervencao. Gross motor tasking, trunk targeted training,
treino em passadeira sem suporte de peso corporal e treino de equilibrio reactivo sao intervencoes
potencialmente (teis para o controlo da postura. (67) Também a hipoterapia é capaz de melhorar
o controlo da postura.(67,68)

Bobath therapy, Conductive Education, Vojta therapy, Patterning, Goal-oriented appro-
ach, Functional and task-oriented training e Sensory integration representam outras abordagens
terapéuticas comumente utilizadas na reabilitacdo de criancas com distUrbio neurologico como
PC.(59,68)

Com o desenvolvimento tecnoldgico surgiu a possibilidade de fornecer terapia através da
internet, evitando o deslocamento da crianca aos servicos de saide. Como se verifica num estudo

realizado em 2014, o treino interativo no domicilio, fornecido através da internet, pode potenciar
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uma melhoria da condicao funcional da crianca. Neste estudo, 30 minutos diarios foram forneci-
dos a um grupo de criancas durante 20 semanas, verificando-se melhoria funcionais nos membros
superiores e inferiores e nas atividades diarias. (69) A utilizacdo de sistemas de realidade virtual,
robot based therapy, ou fatos terapéuticos também representam potenciais ferramentas de rea-
bilitacao.(70-72)

Sendo um dos pilares da manutencao da salde das criancas com PC, a fisioterapia pode
combinar-se com outras terapias de forma a otimizar os resultados obtidos. Apds intervencoes
cirrgicas como a Rizotomia Selectiva Dorsal, ou tratamento farmacolégico com Toxina Botulinica
ou Baclofeno, um plano de fisioterapia adptado é recomendado, considerando-se um componente

essencial num eficiente acompanhamento da crianca.(47)

4.9.4 Terapia Ocupacional

A abordagem a uma crianca com PC implica um acompanhamento multidisciplinar.
Como referido anteriormente, o terapeuta ocupacional integra a equipa de profissionais envol-
vidos neste processo.(5) A aplicabilidade deste tipo de terapia no contexto de Paralisia Cerebral
deve-se essecialmente ao facto desta ser direcionada a atividade diarias, tais como comer,
vestir, usar a casa de banho, tomar banho ou, em casos de mobilidade reduzida, ser capaz de
transferir-se.(73) O seu benéfico impacto na realizacdo das atividades diarias € consequéncia
da melhoria das capacidades fisicas, cognitivas e socias, bem como da postura e da motricidade
fina que proporciona. Este tipo de terapia recorre a diversos exercicios, consoante as limitacoes
apresentadas pela crianca. Focando-se essencialmente nos membros superiores, a Terapia Ocu-
pacional pode recorrer a técnicas comuns a Fisioterapia, como a Constraint Induced Movement
Therapy (CIMT).(73) Esta interposicao de recursos € representativa da interdisciplinaridade

existente no acompanhamento de criancas com PC.(18)

4.9.5 Orteses

Consideradas componentes da fisioterapia, as ortéses sao dispositivos externos frequen-
temente utilizados para manter a posicao funcional das articulagdes e potenciar a mobilidade
e a postura.(18,73) Talas, gessos, bengalas e cadeira de rodas sao alguns exemplos.(18,73)

Em casos de espasticidade, como referido acima, podem ser utilizadas para melhorar a
postura, a funcao dos membros superiores e a capacidade de deambular, prevenir ou retardar
o desenvolvimento de contraturas e luxacao da anca, aliviar o desconforto ou a dor e prevenir
ou tratar lesoes teciduais. (47)

Quando se pondera o recurso a um destes dispositivos, com a participacao da crianca e
dos seus cuidadores, devem avaliar-se os riscos e beneficios. Se decidido o uso de ortese, esta
deve ser personalizada de acordo com as necessidades da crianca. Os profissionais de salude
devem fornecer todas as informacdes necessarias para que este uso seja correto (por exemplo,
periodo de uso e modo de utilizacdo) e, caso surjam dividas, onde é possivel esclarecé-las.(47)

Quando existe espasticidade dos membros superiores pode considerar-se o uso de gai-

ters do cotovelo, que permitem a manutencao da capacidade de extensao do antebraco; orteses
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rigidas para o pulso, para impedir o desenvolvimento de contraturas e deformidades do pulso
e da mao; e em casos de deformidade, como o thumb in palm, ortéses dinamicas para melhorar
a funcionalidade do membro superior.(47)

Criancas com pé equino que influencia negativamente a marcha, podem usar orteses
tornozelo-pé. Estas podem ser solidas ou articuladas, dependendo da capacidade de controlo
da extensao do joelho e anca por parte da crianca. Outro tipo de ortéses, ground reaction force
ankle-foot orthoses, pode aplicar-se quando existe uma boa amplitude de movimentos passivos
da anca e dos joelhos, mas uma crouch gait.(47)

Considerando o risco de luxacao da anca na Paralisia Cerebral, sistemas de posiciona-
mento podem ser adotados para evitar ou retardar a sua ocorréncia.(74)

Criancas com formas mais severas de PC podem apresentar uma mobilidade reduzida,
sendo a cadeira de rodas uma solucao a considerar.(73) A incapacidade de controlo postural,
neste contexto, também pode justificar o uso de sistemas de assento adaptados. Ainda que a
informacao disponivel acerca destes sistemas seja limitada, sugere um possivel beneficio na
participacao e atividade das criancas em que se aplicam.(75)

Disturbios musculoesqueléticos secundarios como escoliose e cifose também podem jus-

tificar o uso de ortéses para o tronco. (47)

4.9.6 Comorbilidades

Reconhecendo as multiplas comorbilidades possivelmente apresentadas pela crianca
com PC, a monitorizacdo é uma peca essencial.

Quando é estabelecido um diagnostico de Paralisia cerebral, deve ser feita uma refe-
renciacao para que seja realizada uma avaliacao pelo oftalmologista e optometrista. Esta pode
ser feita a qualquer momento do acompanhamento da crianca caso exista preocupacao por
parte dos cuidadores ou dos profissionais de saude.(5,17)

Perante a possibilidade de défices auditivos associados, uma regular avaliacao audiolo-
gica € necessaria.(5,17) Implantes coclerares sao opgdes disponiveis caso se verifique um défice
auditivo neurossensorial.(18)

Uma avaliacao cognitiva da crianca é encorajada, no entanto, a forma como é realizada
deve ser personalizada, isto €, a ferramenta escolhida para esta tarefa deve ser adequada as
limitacdes da crianca. Se esta avaliacao for feita com ferramentas tipicamente utilizadas em
criancas com desenvolvimento fisiologico,sem distlrbios fisicos, os seus resultados ndo serao
fidedignos.(17,76) Um programa de estimulacao cognitiva de 2 horas semanais durante 8 sema-
nas, aplicado em criancas com PC com diversos niveis de GMFCS, mostrou uma melhoria no seu
rendimento cognitivo. Este resultado representa o beneficio que programas de estimulacdo
cognitiva podem ter na reabilitacao.(77)

As dificuldades comunicacionais apresentadas podem ser geridas com recurso a terapia
da fala. Este tipo de terapia pode usar como ferramentas eletronic communication boards,

tablets, computadores, teclados, por exemplo.(18,73)
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Podendo ser diagnosticada em criancas com Paralisia Cerebral, a epilepsia é uma con-
dicdo neuroldgica cuja gestao é essencialmente farmacoldgica, existindo diversas opcoes tera-
péuticas. No entanto, é importante garantir que movimentos discinésicos nao sdo interpretados
como manifestacoes de epilepsia.(5,78)

A presenca ou suspeita de disfagia devem desencadear uma investigacao clinica. Esta
pode implicar a observacao da crianca no momento da refeicao por um profissional, como o
terapeuta da fala. A realizacao de exames complementares de diagnostico como a videofluo-
roscopia pode ser ponderada. De forma a tornar mais eficiente os momentos de refeicao, exis-
tem algumas medidas a considerar, como a alteracao da postura ou posicao durante a refeicao,
modificacao da textura ou sabores dos alimentos ou adocéo de diferentes técnicas ou utensilios
alimentares. A terapia da fala, através de diversas técnicas, contribui para uma melhoria da
mastigacao e degluticao e, consequentemente, do processo alimentar.(5,18) Em casos de Pa-
ralisia Cerebral severa, em que as medidas anteriormente referidas sao insuficientes para me-
lhorar a condicao da crianca, a gastrostomia é uma intervencao cirirgica potencialmente ade-
quada.(18)

Para além da disfagia, também o refluxo gastroesofagico € uma condicdo que pode
surgir em casos de PC. Quando causa sintomas que motivam a procura de cuidados de salide ou
complicacdes associadas, denomina-se Doenca do refluxo gastroesofagico (DRGE). O trata-
mento desta pode implicar mudancas nos habitos alimentares, medicacao, alimentacdo por
sonda nasogastrica ou técnicas cirurgicas, como a fundoplicatura.(79)

A abordagem da obstipacao pode basear-se essencialmente em tratamento farmacolo-
gico combinado com medidas alimentares ou de estilo de vida.(80) Também a incontinéncia
urinaria pode ser gerida recorrendo ao uso de farmacos.(18)

Considerando que todas estas comorbilidades relacionadas com a alimentacao, em ul-
tima instancia, podem traduzir-se em malnutricdo, deve avaliar-se regularmente o estado nu-
tricional da crianca. Esta avaliacao implica procedimentos tao simples, como medicao e pesa-
gem, ou analises clinicas. (5,43)

A sialorreia, perda involuntaria da saliva, é outro exemplo de comorbilidade apresen-
tada pelas criancas com PC. Inicialmente, deve avaliar-se a possibilidade de existirem fatores
predisponentes a esta condicdo como a postura, medicacao ou refluxo gastroesofagico.(5,45)
As opcoes terapéuticas dirigidas a esta queixa sdo diversas, podendo ser nao farmacologicas ou
farmacologicas. A terapia da fala pode ser considerada uma terapia de 12 linha, com farmacos
anticolinérgicos ou injecdo de toxina botulinica como adjuvantes.(5,45) Para casos mais seve-
ros, sem resposta ao tratamento farmacoldgico, existem tratamentos cirurgicos. (45,81)

Dado que as contraturas resultam da espasticidade manifestada por algumas criancas
com PC, o tratamento desta é, indiretamente, a opcao terapéutica mais apropriada para a
gestao das contraturas. Como referido anteriormente, a fisioterapia, o uso de orteses, farmacos
ou cirlrgias sao intervencdes a considerar, dependendo da situacao clinica.(18,47) O mesmo se
verifica com a escoliose, visto que a espasticidade é um importante fator no seu desenvolvi-
mento.(18,47)
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A possibilidade de desenvolvimento de luxagao da anca implica uma monitorizacao ri-
gorosa da crianca. Sinais clinicos como dor na anca, diferenca no comprimento das pernas,
dificuldade na abducao da anca e na amplitude do seu movimento, aumento do tonus muscular
na anca, dificuldades em manter a posicdo ortostatica ou sentar e dificuldade acrescida
aquando a higienizacao, devem ser reconhecidos como possiveis indicadores de luxacdo. Na
presenca de algum destes sinais ou aos 24 meses de idade deve realizar-se uma radiografia.
Caso se confirme uma luxacao da anca superior a 30°, deve repetir-se 0 exame apds 6 meses.
Uma repeticao semestral é recomendada perante uma luxacao que aumente mais de 10% em
cada ano. Uma repeticao anual deste exame complementar de diagndstico pode considerar-se
em criangas ou jovens com GMFCS IIl, IV ou V.(47)

Em casos de contraturas, escoliose e luxacao da anca, a avaliacao por um cirurgiao
ortopédico pode ser essencial dada a cirurgia ser uma opcao de tratamento disponivel.(18,47)

Sendo a diminuicdo da densidade mineral 6ssea uma possivel comorbilidade, é neces-
sario ter conhecimento dos seus fatores de risco. A incapacidade de deambular, o défice de
vitamina D, a disfagia, o baixo peso para a idade, antecedentes de fraturas de baixo impacto
ou a toma de anticovulsivantes sao alguns exemplos.(5) Se algum destes fatores for reconhecido
na crianca deve proceder-se a uma avaliacao da vitamina D e calcio consumidos na dieta, con-
siderando a realizacao de analises laboratoriais dirigidas a estes elementos. (5,50) Consoante os
resultados desta avaliacdo pode ponderar-se a sumplementacdo com vitamina D e/ou cal-
cio.(5,50) Uma monitorizacao rotineira destes valores é necessaria para que todas as interven-
coes terapéuticas sejam adequadas as necessidades da crianca.(5,50) Um plano personalizado
promovendo o movimento ativo, com atividades de suporte de peso, assim como um acrescido
cuidado aquando a movimentacao da crianca podem reduzir o risco de osteopenia e de ocor-
réncia de fratura.(5) Em criangas com fratura deve considerar-se a realizacao de uma DEXA. Se
queixas de dor dssea, uma radiografia da regido correspondente é recomendada. Tanto no caso
de fratura como na dor ossea, testes laboratorias sdo recomendados. Caso diagnosticada, a
osteoporose pode ser gerida com recurso a farmacos como os bifosfonatos.(5,50)

Os cuidadores apresentam um importante papel na gestao da dor que a crianca possa
sentir, sendo responsaveis pelo seu reconhecimento. Também os profissionais de salde parti-
lham esta responsabilidade, devendo questionar a existéncia de sinais de dor ou desconforto
em todos os contactos com a crianca. Se presentes queixas/sinais de dor, procede-se a uma
avaliacdo. E essencial reconhecer o quio desafiante esta tarefa se pode tornar dado que, neste
contexto, o comportamento associado a dor pode diferir do das criancas com desenvolvimento
fisioldgico. A presenca de alteracdes cognitivas, sensitivas ou comunicacionais também pode
representar um obstaculo nesta avaliacao. Existem ferramentas disponiveis para a identificacao
e avaliacao da severidade da dor, passiveis de aplicar quando necessario. Se identificadas in-
tervengdes que causam episodios agudos de dor deve tentar-se minimizar o desconforto durante
esses procedimentos. Perante a incapacidade de identificar causas organicas das queixas algicas
devem considerar-se fatores psicoldgicos ou emocionais, bem como a possibilidade de sensibi-

lidade aumentada a fatores ambientais precipitantes, podendo considerar-se analgesia de
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forma empirica. Se os farmacos se revelarem uma medida ineficaz, uma avaliacdo por profis-
sionais de cuidados paliativos pode ser o proximo passo.(5,82)

DistUrbios do sono sao outra comorbilidade que deve ser frequentemente explorada nos
diversos encontros com a crianca. Quando objetivadas, estas perturbacdes devem ser avaliadas.
Se identificada uma causa, esta deve ser tratada sempre que possivel. No entanto, se nado for
possivel reconhecer um fator especifico pode considerar-se medicar empiricamente a crianca
com melatonina, principalmente se insénia inicial. Em caso de persisténcia do distUrbio deve
proceder-se a referenciacdo para especialista. (5)

Considerando a importancia que os distlrbios psiquiatricos podem ter na vida e na sa-
Ude das criancas com PC, o profissional de salde deve preocupar-se em explorar a sua existén-
cia nas diversas consultas, podendo recorrer a ferramentas como o Child Health Questionnaire
ou Strengths and Difficulties Questionnaire. Uma avaliacdo por um especialista pode ser ne-
cessaria, de forma a que se delineie um plano personalizado, em parceria com os cuidadores e
a crianca. Dependendo do distUrbio apresentada pela crianca, a abordagem pode variar.(5)

As infecGes respiratdrias representam uma importante comorbilidades nas criangas com
PC. Podendo estar associadas a distUrbios como a disfagia, o refluxo gastroesofagico ou malnu-
tricdo, o tratamento destes €, indiretamente, a melhor abordagem as infecoes do trato respi-
ratorio. A fisioterapia ou o uso de dispositivos, como um insuflador-exsuflador mecanico ou um
sistema de ventilacdo com percussao intrapulmonar e pressao expiratoria positiva, permite uma
melhoria na drenagem das secrecdes das vias aéreas. A correcao cirlrgica da escoliose deve ser
feita precocemente. Deste modo, evita-se a deformacdo da caixa toracica e a afetacdo pulmo-
nar.(54)

4.9.7 Cuidados Paliativos

De acordo com a Organizacao Mundial da Saude (OMS), os cuidados paliativos pediatri-
cos constituem cuidados ativos holisticos, isto €, focam-se no corpo, mente e espirito da cri-
anca. Ainda que maioritariamente destinados a esta, a familia também ¢é alvo de intervencao,
recebendo suporte. Comecando aquando o diagnostico da doenca, estes cuidados continuam ao
longo da vida da crianca, independentemente da existéncia ou nao de um tratamento dirigido.
Perante o caracter multidimensional dos cuidados paliativos, os profissionais de salde tém
como funcao a avaliacdo e o alivio do sofrimento fisico, psicologico e social da crianca. Assim,
para uma abordagem eficaz é necessaria interdisciplinaridade, com inclusdo da familia e dos
recursos disponiveis na comunidade. Mesmo com recursos limitados, os CPP podem ser imple-
mentados, sendo que esta prestacao de cuidados pode ser em centros terciarios, nos CSP ou no
domicilio. (20)

Os Cuidados Paliativos Pediatricos incluem qualquer intervencao que permita aliviar o
sofrimento, retardar a progressao da doenca e melhorar a qualidade de vida. Possibilitam um
acompanhamento personalizado da crianca durante todas as fases da sua vida, prolongando-se
apos a sua morte. Na pratica clinica, podem ser definidos como um grupo de tarefas especificas

que incidem, essencialmente, em aspetos como a comunicacao, a resolucao de problemas, o
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apoio na tomada de decisdes, coordenacao de cuidados prestados e intervencdes fisicas, soci-
ais, espirituais, de suporte da equipa e relacionadas com o luto.(21)

Este tipo de cuidados aplica-se a diversas condicées, ameacadoras ou limitantes da
vida, que se classificam em 4 grupos distintos:

e Grupo 1- Condicdes com risco de vida cujo tratamento curativo pode ser viavel, mas
pode falhar. A prestacdo de cuidados paliativos pode ser necessaria caso o tratamento
falhe ou quando se recorrem a tratamentos de prolongamento da vida. O cancro € uma
doenca incluida neste grupo;(20)

e Grupo 2- Condicdes em que a morte prematura é inevitavel e podem existir longos
periodos de intervecdes dirigidas ao prolongamento da vida, permitindo a participacao
dos individuos em atividades da vida diaria. Engloba doencas como a Fibrose Quis-
tica;(20)

e  Grupo 3- Condicoes progressivas sem opcoes terapéuticas curativas com tratamento
exclusivamente paliativo que se pode prolongar durante muitos anos. A Distrofia Mus-
cular e a Doenca de Batten pertencem a este grupo;(20)

e Grupo 4- Condicoes irreversiveis nao progressivas que provocam incapacidade severa,
associada a aumentada suscetibilidade para complicacdes e probabilidade de morte
prematura.(20)

Considerando o caracter irreversivel e nao progressivo da Paralisia Cerebral, bem como
as inUmeras comorbilidades associadas, este distirbio insere-se no grupo 4, acima apresen-
tado.(20)

Um estudo prospectivo, com aplicacao da Modified Paediatric Palliative Screening
Scale em criancas com Paralisia cerebral severa com idades entre 1 e 18 anos, permitiu identi-
ficar a necessidade de cuidados paliativos neste grupo. Assim, foi possivel concluir que todas
as criancas com PC severa necessitam deste tipo de cuidados, com inicio aquando o diagnos-
tico.(83)

A necessidade de cuidados paliativos na Paralisia Cerebral, relaciona-se com os inime-
ros sintomas e as diversas comorbilidades apresentadas pela crianca, que lhe causam sofri-
mento e afetam a sua qualidade de vida. O impacto que este distUrbio apresenta na familia e
nos cuidadores, o risco de descompensacdes agudas e o declinio que a salde da crianca sofre
ao longo do tempo também contribuem para a aplicacdo de CPP neste contexto.(21)

A inexisténcia de uma cura faz com que todas as intervencoes terapéuticas aplicadas a
uma crianca com Paralisia Cerebral tenham como finalidade proporcionar a melhor qualidade
de vida possivel, evitando o sofrimento. Assim, as medidas farmacoldgicas e nao farmacologi-
cas, como a fisioterapia, terapia ocupacional, terapia da fala, cirurgias ou ortéses, podem con-
siderar-se componentes dos cuidados paliativos.(21) Deste modo, também os multiplos profis-
sionais de saude envolvidos na gestao da salide de uma crianca com PC séo elementos de uma

equipa multidisciplinar prestadora de CPP. No entanto, sempre que pertinente, podem
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providenciar o acesso da crianca a cuidados especializados fornecidos por profissionais especi-

alizados nesta area.(21)

4.10 Prevencao

Existem algumas medidas passiveis de reduzir o risco futuro de uma crianca apresentar
manifestacoes compativeis com um diagnostico de Paralisia Cerebral.

Perante um parto pré-termo iminente, antes das 32-34 semanas de gestacao, a admnis-
tracao de sulfato de magnésio confere neuroproteccao ao recém-nascido. Desta forma, o MgS0O4
pode contribuir para a reducao da prevaléncia de PC em criancas que nascem com baixo
peso.(7)

A hipotermia terapéutica aplicada a criancas nascidas com idade gestacional superior
a 36 semanas e que apresentam encefalopatia hipoxico-isquémica mostrou o potencial em re-
duzir o risco e a mortalidade por Paralisia Cerebral. Na pratica, esta intervencao consiste na

diminuicao da temperatura do corpo e/ou cabeca em 2°C durante 48 horas.(7)
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5 Caso Clinico

Gravida, de 26 anos, GI/P0/AQ, apresentava como Unico antecedente familiar hipertensao
arterial (avd materna com HTA), sem antecedentes de doencas genéticas familiares. Nao pos-
suia antecedentes pessoais relevantes, nomeadamente ginecologicos, sendo até entao sauda-
vel. Nao apresentava habitos etilicos ou tabagicos e o seu PNV estava atualizado. O seu com-
panheiro, de 35 anos, era saudavel e nao tinha antecedentes familiares relevantes. Nao existia
consanguinidade entre a gravida e o companheiro.

A gravidez, desde uma idade gestacional precoce, foi vigiada nos Cuidados de Salude Pri-
marios de Belmonte, realizando-se, na totalidade, 8 consultas. Ao longo das diversas consultas,
a gravida encontrava-se normotensa, com evolucao do peso e da altura uterina de acordo com
o esperado, sem alteracdes a auscultacao do foco fetal e sem queixas relativas aos movimentos
fetais. Nao apresentava queixas de hemorragia vaginal; sem protein(ria, glicosuria e bacterii-
ria.

Analises sanguineas as 10?, 212 e 332 semanas de gestacdo nao apresentaram anormalida-
des. Relativamente aos resultados serologicos, a gravida apresentava antigénios HBs, VDRL e
HIV negativos, era imune a rubéola e ndo imune a toxoplasmose. A tipagem ABO e Rh mostrou
que a gestante possuia tipo de sangue 0+, ndo existindo a necessidade de administrar imuno-
globulina anti-D. As uroculturas dos 3 trimestres foram negativas, bem como a pesquisa do
streptococcus B. As glicémias em jejum e PTGO nao levantaram suspeita de Diabetes gestacio-
nal.

Durante a gestacdo realizou 3 ecografias: a 12 ecografia, as 10 semanas, sugeriu gravidez
de evolucao normal, com crescimento fetal identificado no percentil 50; a 22 ecografia, as 22
semanas, mostrou gravidez de evolucao normal, revelando um feto do sexo masculino; e a 3?
ecografia, as 30 semanas+5 dias, confirmou uma gravidez de evolucao normal e um feto com
apresentacao cefalica. Nao se realizaram intervengdes invasivas, nomeadamente, a amniocen-
tese, nem se verificaram intercorréncias durante todo o periodo de gestacao. Assim, a gravidez
foi considerada de baixo risco.

No dia 23/08/2007, as 39 semanas de gestacao, a gravida foi internada no CHUCB. Durante
o internamento, a vigilancia do feto ndo sugeriu sofrimento fetal. A rotura de membranas ocor-
reu espontaneamente, com duracdo <12h, com liquido amniotico claro. O trabalho de parto
evoluiu de forma espontanea, verificando-se bradicardia fetal durante o periodo expulsivo.
Pelas 00:37H, de 24/08/2007, nasceu X.M.S, um menino com 3080g, em apneia, cianodtico, bra-
dicardico (<50 bpm), sem tonus e reflexos. Iniciaram-se manobras de reanimacao avancada,
com necessidade de entubacdo do RN. Apresentou uma boa resposta da FC e da cor a entuba-
¢do, com movimentos respiratorios expontaneos aos 20 minutos de vida, no entanto, manteve
hipotonia e fraca resposta a reflexos. Assim, ao nascimento, X.M.S apresentava Apgar de 1,4,4

e >5 aos 1°,5° 10° e 20° minutos, respectivamente.
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Devido ao seu estado clinico, o RN foi transferido para a Neonatologia para uma monitori-
zacdo mais rigorosa. A chegada ao servico foram feitas colheitas de sangue para hemograma,
hemocultura e bioquimica e iniciou terapéutica com Ampicilina e Gentamicina. O hemograma
nao apresentava anormalidades, no entanto, a gasometria inicial revelou valores concordantes
com um estado de acidose, pelo que se administrou bicarbonato. Repetiu administracao de
bicarbonato pelas 13h de vida.

Pelas 3h de vida, X.M.S apresentava movimentos clonicos dos membros e movimentos mas-
tigatorios, sugestivos de convulsdes, sendo medicado com fenobarbital. Até as 4h de vida, o RN
encontrava-se entubado com O: diretamente pelo tubo endotraqueal, no entanto, por agrava-
mento do SDR, objetivado por polipneia e tiragem global acentuada com retracao xifoideia, foi
conectado ao ventilador. Pelas 8h de vida, X.M.S voltou a apresentar movimentos sugestivos
de convulsao que se tornaram mais frequentes, nomeadamente, movimentos de mastigacao,
movimentos distonicos dos membros e, por vezes, hipertonia do tronco. Fez dose de manuten-
cado de fenobarbital e bolus de fentanil, com fraca resposta. Fez bolus de midazolam que se
mostrou eficaz, pelo que prossegiu com midazolam em perfusao. Devido aos sinais/sintomas
respiratorios apresentados pelo RN, pelas 9h de vida, foi feita uma radiografia toracica que
mostrou a existéncia de um pneumotodrax a direita. Ao longo do dia, a radiografia toracica foi
repetida para controlo.

Durante o internamento, foram feitas diversas gasometrias para controlo do estado meta-
bolico e respiratorio do RN, que mostraram uma boa evolucao.

Em equipa, foi tomada a decisao de transferir X.M.S para a unidade de cuidados intensivos
neonatais do Hospital Pediatrico de Coimbra. Até ao momento da transferéncia, o RN manteve-
se hemodinamicamente estavel, sem necessidade de aminas, com diurese mantida. As glicémias
eram estaveis e encontrava-se com suplemento de gluconato de calcio. Estava em pausa ali-
mentar, com SNG em drenagem e as dejecbes meconiais foram expontaneas.

Pelas 20:30h, X.M.S foi transferido para o Hospital Pediatrico de Coimbra, com o diagnos-
tico de asfixia perinatal, convulsdes e pneumotodrax a direita.

0 internamento no Hospital Pediatrico de Coimbra permitiu a estabilizacao clinica do RN
e a realizacdo de exames como EEG e RMN cranio-encefalica, para esclarecimento do quadro
clinico apresentado. O ultimo EEG realizado neste internamento apresentava um tragado su-
gestivo de imaturidade, ligeiramente mais reativo em relacdo ao anterior e a RMN cranio-en-
cefalica apresentava anomalias sugestivas de subfusao hemorragica recente, sendo feito o di-
agnostico de Hemorragia Cerebral e subdural ao nascimento. Existe registo da realizacao de
uma ultrassonografia a cabeca e pescoco, sem acesso ao respectivo relatorio.

Passados 11 dias de internamento, X.M.S foi transferido de novo para o CHUCB para ma-
nutencado de cuidados, com diagnostico de encefalopatia hipoxico-isquémica no contexto de
asfixia perinatal, convulsées neonatais, hipotonia e dificuldades alimentares.

Durante 8 dias, o RN permaneceu no servico de Neonatologia. Ao primeiro dia de interna-
mento, apresentava hipotonia axial, movimentos de hipertonia e rotacao externa dos membros

superiores, mastigacdo e pedalagem, intermitentes, com olhar erratico, nao fixava. Reflexos
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de succao muito fracos, sem choro vigoroso. Ao longo deste periodo, houve uma melhoria pro-
gressiva do quadro neurologico com resolucdao das convulsdes e alimentacao por tetina com
bons reflexos de succao e degluticao. Nesta altura, estaria medicado com Fenobarbital. No dia
da alta (12/09/2007), o X.M.S tinha marcadas consultas de neuropediatria no Hospital Pedia-
trico de Coimbra e Consulta de Risco Neonatal no CHUCB.

No HP-CHUC, foi observado em consulta de Neuropediatria (2007-2016), Epilepsia (2009,
2016-2017), Pneumologia (2017), Genética (2008-2009), Ortopedia (2013-2018) e Reabilitacdo
(a partir de 2016).

A primeira consulta de neuropediatria ocorreu a 25/09/2007 sendo que durante o periodo
em que frequentou estas consultas, o paciente foi frequentemente avaliado através da realiza-
¢ao de multiplos EEG. Clinicamente, permaneceu instavel com espasmos frequentes e episodios
convulsivos. Estes episodios manifestaram-se sob a forma de crises tonico-clénicas generaliza-
das, crises atonicas e crises parciais, com necessidade recorrente de ajuste terapéutico. Em
2008 foi-lhe diagnosticado Sindrome de West.

Nas consultas de genética, no ambito da avaliacdo de criancas com Sindrome de West,
foram realizados estudos citogenéticos e estudos moleculares que nao identificaram alteracoes
cariotipicas ou mutagoes patogénicas. Repetiu, aos 19 meses de idade, a RMN cranio-encefalica
que mostrou multiplas alteragdes correspondentes a provavel evolucado sequelar de asfixia pe-
rinatal grave, com lesGes mais evidentes na substancia branca e cortex cerebral.

No Centro Hospitalar Universitario da Cova da beira (CHUCB), desde o seu nascimento até
a atualidade, frequenta consultas de Risco Neonatal/Desenvolvimento, mantendo ligacdo com
as consultas realizadas no HP-CHUC.

Nas consultas de Risco Neonatal, ainda com idade inferior a 1 ano de idade, foi objetivada
uma tetraparésia espastica e uma postura preferencial para a esquerda que se mantém até a
atualidade. Para além disto, constatou-se um um grave atraso do desenvolvimento psicomotor.
N&o houve atingimento das milestones caracteristicas das diversas idades, exceto o sorriso a
voz humana aos 5 meses de idade. O desenvolvimento estato-ponderal encontra-se represen-
tado nos graficos abaixo (Graficos 2-7). Considerando a evolucdo do perimetro cefalico, uma
microcefalia pos-natal foi diagnosticada.

Este atraso do desenvolvimento, bem como as manifestacoes e a histéria clinica da crianca
permitiram diagnostica-lo com Paralisia Cerebral durante o seu primeiro ano de vida.

Este diagndstico possibilitou o acompanhamento de X.M.S na Associacao de Paralisia Cere-
bral de Coimbra através de consultas de neuropediatria, Medicina Fisica e de Reabilitacao e
Terapia Ocupacional. Também facilitaram a obtencao de ajudas técnicas (por exemplo, cadeira
de transporte e cama). Os servicos da APCC sédo prestados a crianca desde 2008.

Em 2010 X.M.S foi diagnosticado com luxacao da anca esquerda. Um ano mais tarde, em
2011, o paciente recebe a sua primeira injecao de toxina botulinica na APCC. Posteriormente,
em 2012, verificou-se a existéncia de luxagao bilateral da anca.

Por episddios de disfagia e diagndstico de refluxo gastroesofagico, associado a varios epi-

sodios de engasgamento, fez inicialmente alimentacdo enteral por SNG e, mais tarde, apds
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2012, realizou fundoplicatura de Nissen por via laparoscopica e gastrostomia com colocacao de
botao gastrico.

Em 2013 diagnosticou-se escoliose toraco-lombar e, no ano 2016, fraturou o fémur es-
querdo, que consolidou sem necessidade de intervencao cirurgica.

A partir de 2016, X.M.S comecou a frequentar as consultas de reabilitacao no Hospital
Pediatrico onde, até a atualidade, recebe injecoes de toxina botulinica por espasticidade mar-
cada.

Em 2017 devido ao diagnodstico de SAQS, inicia VNI durante o sono. E por dificuldade na
eliminacao de secrecdes tem necessidade de apoio de um cough assist.

No mesmo ano, o paciente comecou a ser acompanhado pela Equipa intra-Hospitalar de
Suporte em Cuidados Paliativos Pediatricos através de visitas domiciliarias conjuntas com a
ECCI da Covilha e UCC de Belmonte.

Em 2019, atendendo a sua osteopenia, sofreu nova fratura a nivel do fémur direito, sem
necessidade de intervencao cirdrgica.

Desde o seu nascimento até a atualidade, X.M.S frequenta sessoes de fisioterapia e terapia
ocupacional.

Ao longo da sua vida, esta crianca apresenta inUmeros episodios de urgéncia e internamentos,
tanto no CHUCB como no HP-CHUC, por infecdes respiratorias de repeticao, assim como episo-
dios de otites de repeticao.

Atualmente, X.M.S, de 12 anos, mantém seguimento multidisciplinar no CHUCB e HP-
CHUC, sendo acompanhado pela Equipa intra-Hospitalar de Suporte em cuidados Paliativos Pe-
diatricos através de visitas domiciliarias conjuntas com a ECCI da Covilha e UCC de Belmonte.
Tem-se mantido estavel do ponto de vista neuroldgico e respiratorio. Durante o sono esta sob
VNI. Alimenta-se exclusivamente por gastrostomia. Realiza injecoes de toxina botulinica se-
mestralmente e, para potenciar os efeitos da mesma, frequenta sessdes de fisioterapia sema-
nais. Tem necessidade de multipla medicacao de ambulatério nomeadamente Vigabatrina, Clo-
nazepam, Gabapentina, Amitriptilina, Tizanidina, Diazepam, Fentanil transcutaneo, Morfina
em SOS, Esomeprazol, Dagravit e suplementacao energética as refeicdes com Energivit.

Na ultima avaliacdo realizada no domicilio, ao exame objetivo X.M.S apresenta um peso
de 20kg, edema periférico, Ulcera de pressao em resolucdo e otorreia direita. Como plano te-
rapéutica, nesta avaliacao, prescreveu-se Fluocinolona Acetonida+Sulfato de Polimixina B+ Sul-
fato de neomicina+cloridrato de Lidocaina, acordou-se com os cuidadores um maior esforco
para que permaneca durante mais tempo na cadeira, mantendo-se a medicacao habitual.

Assim, X.M.S é uma crianca com Paralisia Cerebral Distonica, classificada em grau 5 na
GMFCS, em contexto de encefalopatia hipoxico-isquémica, diagnosticado com Sindrome de
West, luxacao bilateral da anca, escoliose toraco-lombar, alimentacao exclusiva por gastroto-
mia, SAOS com necessidade de VNI, desnutricdo grave e infecdes respiratdrias e otites de re-

peticao.
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Grafico 2. Evolucao do peso de X.M.S desde o nas-
cimento até aos 2 anos de idade. Imagem editada
com marcacao dos valores do peso, retirada de
modelo do Boletim de Saude Infantil e Juve-

nil.(85)
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Grafico 3.Evolucdo do peso de X.M.S entre os 2 e os 5 anos
de idade. Imagem editada com marcacao dos valores do
peso, retirada de modelo do Boletim de SalUde Infantil e
Juvenil. (85)
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Grafico 4.Evolucdo da estatura de X.M.S desde o
nascimento até aos 2 anos de idade. Imagem edi-
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Grafico 5.Evolucao da estatura de X.M.S entre os 2 e os 5 anos de
idade. Imagem editada com marcacao dos valores da estatura, re-
tirada de modelo do Boletim de Saude Infantil e Juvenil.(85)
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Grafico 7.Evolucao do perimetro cefalico de X.M.S desde o nascimento até aos 2 anos de
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5.1 Discussao do Caso Clinico

A Paralisia Cerebral descreve um grupo de disturbios permanentes do movimento e da
postura, com limitacdo funcional, resultante de uma lesdo ndo progressiva do cérebro durante
o seu desenvolvimento. Este insulto ao sistema nervoso pode associar-se a diversos fatores de
risco, pré-natais, perinatais e pos-natais.

Atentando nos antecedentes pessoais do X.M.S, a ocorréncia de uma gravidez vigiada
de baixo risco, sem intercorréncias, confirma a inexisténcia de fatores de risco pré-natais. No
entanto, considerando o baixo indice de Apgar, as convulsdes e o diagndstico de Asfixia Perina-
tal ao nascimento, a crianca apresenta fatores de risco perinatais.

A realizacdo da RM cranio-encefalica para esclarecimento do quadro clinico apresen-
tado apos o nascimento permitiu diagnosticar a hemorragia cerebral e subdural e, consequen-
temente, a encefalopatia hipdxico-isquémica. A encefalopatia também é considerada um fator
de risco perinatal.

0 diagnostico de Paralisia Cerebral do X.M.S foi feito durante o primeiro ano de idade.
Atualmente, segundo a literatura, é possivel um diagnostico antes dos 6 meses de idade. Uma
crianca que apresente fatores de risco neonatais, tal como o X.M.S, deve ser alvo de uma ava-
liacdo neuroimagiologica e motora por profissionais experientes. A RM cranio-encefalica e a
GMA (The Precht!l’s General Movement Asessment) seriam as ferramentas eleitas para tal.

Apds ou ainda antes do diagnostico, € importante garantir que as criangas tém acesso
as intervencdes terapéuticas necessarias para melhorar a sua qualidade de vida e a sua funcio-
nalidade. Considerando as diversas comorbilidades potencialmente associadas, também é ne-
cessaria uma monitorizacao clinica rigorosa de forma a que, caso se verifiquem, estas condicoes
sejam atempadamente diagnosticadas.

Neste contexto, o X.M.S recebe injecdes semestrais de toxina botulinica, cujo efeito é
potenciado pela associacao da fisioterapia. Assim como a terapia ocupacional, a fisioterapia é
uma intervencao prestada ao menino desde o seu primeiro ano de vida até a atualidade.

0 recomendado acompanhamento multidisciplinar da crianca permitiu o diagnostico de
varias condicdes frequentes na PC, como a epilepsia, a luxacao bilateral da anca, o refluxo
gastroesofagico, a disfagia, a escoliose, as fraturas do fémur e a SAOS. Considerando todas as
especialidades em que X.M.S foi avaliado, pode concluir-se que todas estas comorbilidades fo-
ram geridas adequadamente por profissionais especializados.

A epilepsia sob a forma de espasmos e outros tipos de convulsao, foi a condicao mais
precocemente manifestada. O controlo através de EEG permitiu o diagnostico de Sindrome de
West.

Esta sindrome é uma forma severa de epilepsia, definida como uma triade constituida por
espasmos, um padrao especifico no EEG (hipsarritmia) e défice cognitivo. Esta condicao clinica
pode ter diversas etiologias, entre as quais a encefalopatia hipoxica-isquémica, sendo também
a genética reconhecida como uma potencial causa. A maioria dos espasmos infatis surge a uma

idade inferior aos 12 meses, sendo o sexo masculino mais afetado. O seu tratamento é
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essencialmente farmacologico, podendo utilizar-se ACTH, corticosteroides e farmacos antiepi-
lépticos convencionalmente utilizados na epilepsia. (84)

Neste caso, é provavel que a encefalopatia hipoxico-isquémica seja a causa da Sindrome
de West. No entanto, dada a possibilidade de ter uma etiologia genética, X.M.S foi avaliado em
consulta de genética. Nesta avaliacdo ndo foram identificadas alteracdes genéticas potencial-
mente responsaveis pela sindrome manifestada e permitiu concluir que nao existiam riscos caso
os pais do menino desejassem mais filhos.

O recorrente ajuste medicamentoso para o controlo das convulsées retrata a abordagem per-
sonalizada de que criancas com PC devem ser alvo.

Dado o impacto que todas as comorbilidades apresentadas podem ter na qualidade de
vida e o sofrimento que podem causar as criancas, a prestacao de cuidados paliativos nestes
casos é muito importante.

Todas as intervencdes terapéuticas realizadas na gestao da saide do X.M.S, pelos di-
versos profissionais de saude, tinham como objetivo a melhor qualidade de vida e o menor
sofrimento possivel. Assim, a crianca recebe cuidados paliativos desde uma fase precoce da sua
vida. No entanto, de forma a otimizar estes cuidados, X.M.S é acompanhado por uma equipa
de Cuidados Paliativos no domicilio. Este apoio domiciliar permite auxiliar os cuidadores e fa-
miliares, esclarecer dividas que possam surgir e gerir os sintomas de forma eficiente, nomea-
damente, a dor.

A Paralisia Cerebral pode ser classificada segundo o padrao motor manifestado, a dis-
tribuicao e a severidade do envolvimento motor. Sabe-se que nos dois primeiros anos de vida
da crianca, as manifestacoes clinicas podem sofrer alteracdes pelo que a classificacao de
acordo com o padrao motor nao € uma prioridade.

No caso do X.M.S, no seu primeiro ano de vida objetivou-se espasticidade. No entanto,
posteriormente, verificou-se a manifestacdo de movimentos distonicos. Assim, apesar da coe-
xisténcia de espasticidade e distonia, foi feito o diagndstico de Paralisia Cerebral distonica

severa, com GMFCS V.
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6 Conclusao

A revisao bibliografica desenvolvida ao longo da presente dissertacdo explorou os diversos
aspetos da Paralisia Cerebral, permitindo compreender a complexidade e o quao desafiante
pode ser o acompanhamento de uma crianca com este diagnostico.

O caso apresentado descreve o quadro clinico de uma crianga com Paralisia Cerebral se-
vera. Diversos aspetos referidos na revisao da literatura sao ilustrados, nomeadamente, os fa-
tores de risco, o diagnostico, as comorbilidades e a gestdo da salde da crianca.

Os antedecentes pessoais da crianca permitiram a identificacao de fatores de risco peri-
natais, o que salienta a importancia dos profissionais de salide conhecerem e identificarem os
fatores de risco perante determinada histdria clinica.

De acordo com a literatura mais recente, neste caso, um diagndstico precoce poderia ser
feito com recurso a ferramentas como a GMA e a RM cranio-encefalica. No entanto, isto nao se
verificou, possivelmente devido a atuacao clinica recomendada na altura em que o diagnostico
foi feito.

Também as diversas comorbilidades apresentadas pela crianca evidenciam a necessidade
de um profundo conhecimento das mesmas, assim como, a importancia de uma monitorizacao
clinica rigorosa para que o diagnostico e o tratamento sejam feitos atempadamente.

A gestdo da salde da crianca com PC tem como objetivos a melhoria da qualidade de vida,
funcionalidade e eviccdo do sofrimento. Para tal, existem diversas intervencdes terapéuticas
farmacologicas e ndo farmacologicas, sendo que os Cuidados Paliativos Pediatricos também
apresentam um importante papel. Isto é retratado no caso clinico através das terapias presta-
das a crianca, como as injecoes de toxina botulinica, medicacdo em ambulatorio, fisioterapia
e terapia ocupacional, bem como pelo acompanhamento domiciliario pelos Cuidados Paliativos.

Ainda que o caso clinico apresentado represente um caso de Paralisia Cerebral, é impor-
tante reconhecer a ampla variedade de apresentacgdes clinicas desta entidade. Podendo variar
entre distUrbios imperceptiveis e incapacidades motoras graves, é importante a nocdo de que
a abordagem de uma crianca com PC deve ser sempre personalizada.

Considerando a prevaléncia da Paralisia Cerebral, sdo poucos os profissionais de salde com
alguma experiéncia no acompanhamento de criancas com este diagndstico. Para além disso, a
informacao disponivel capaz de orientar a atuacéo clinica dos profissionais de salde encontra-
se fragmentada. Desta forma, a criacao de protocolos que contemplem especificamente todos
os aspetos da gestdo da saude de uma crianca com Paralisia Cerebral, permitiria uma aborda-
gem mais eficiente. Dada a importancia da multidisciplinaridade na PC, a realizacao destes
protocolos deveria incluir profissionais de salde de diversas areas. A criacdo de uma plata-
forma, a nivel nacional, onde fossem registados os diversos casos diagnosticados e a forma
como foram clinicamente abordados contribuiria para a partilha de experiéncias entre os pro-

fissionais de salde e, consequentemente, um maior conhecimento.
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Anexos

Anexo 1.Representacao dos 5 niveis de classificacdao do Gross
Motor Function Classification System (GMFCS), Manual Ability

Classification System (MACS), Communication Function Classifi-

cation (CFCS) e Eating and Drinking Ability Classification System
(EDACS)

GMFCS

MACS

CFCS

EDACS

Handles objects easily

Effective sender and

Eats and drinks safely and

I Walks without limitati . .
atks without fimitation 4 successfully receiver efficiently
e Handles st objects . Eats a inks safel
Walks with limitations a ndles most objects Effective but slow paced ats and dr1.n S satety but
11 - . with reduced . with some limitations to
(no mobility aid by 4yo) . sender and receiver -
speed/quality efficiency
Handles objects . . .
. . P Effectiv: a Eats a k h
Walks with hand-held  with difficulty, ective sender and jats and drinks with some
111 . . receiver with familiar limitations to safely; there may
mobility device help to prepare or o -
’ . H partners also be limitations to efficiency
modify activity i
Self-mobility Handles limited Inconsistent sender and . .
T . . . . o Eats and drinks with
IV with limitations, number of objects in receiver with familiar . L
. significant limitations to safety
may use power adapted setting partners
. 1 ffective s .
Transported in manual Does not Seldom e ectn'e sender Unable to eat or drink safely,
\'% and receiver with

wheelchair

handle objects

familiar partners

consider feeding tube
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Em relacdo ao assunto em epigrafe, junto envio o pedido de Soraia Eliana Oliveira Miranda
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