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A COMISSAO ESTADUAL DE RESIDENCIA MEDICA DO PARANA E A REVISTA DO

MEDICO RESIDENTE

The Farand State Medlical Residency Commission and The Medical Resident's Journal

A residéncia médica completou 30 anos no
Brasil. Foi instituida pelo Decreto n® 80.281, de 05 de
setembro de 1977. E consagrada, indubitavelmente,
como a melhor e mais eficaz forma de treinamento
para o periodo de pés-graduacao ( lato sensu ), sendo
considerada o padrdo ouro da especializagdo médica.

E, por exceléncia, multiprofissional , pois interage
com as demais profissdes da area da saude,
oferecendo mais estrutura e consisténcia para um
atendimento de qualidade a sociedade.

A principal caracteristica da residéncia médica
é o aprendizado em servico sob a supervisdo de
preceptores competentes. Possibilita que certas
deficiéncias da graduagdo sejam compensadas. No
entanto, ndo é seu objetivo suprir as falhas da
graduacao em medicina, mas ndo podemos ignorar
estes problemas, em boa parte decorrente da
proliferacdo irresponsavel das escolas médicas.

Atualmente o Brasil tem 3.704 programas de
residéncia médica em 422 instituicées que oferecem
um total de 26.991 vagas, ocupadas por 16.483
residentes. No primeiro ano de residéncia existem
10.567 vagas, porém apenas 7.381 estdo preenchidas.

No Parana temos 24 instituicées que oferecem
1424 vagas, sendo para R1 552, para R2 551 ,para R3
267,R440eR5 12.

A Comissdo Estadual de Residéncia Médica
(CEREM) é um 6rgao subordinado a CNRM criado a
partir da Resolugdo n® 01, de 6 de abril de 1987, com
poder de decisdo com relagdo aos assuntos de
Residéncia Médica do Estado, de acordo com a
Legislagdo que regulamenta a Residéncia Médica no
Brasil.

A CERMEPAR ( CEREM do Parana) foi instituida
em 1997, alocada no Conselho Regional de Medicina
do Parand e seu primeiro presidente eleito era entdo
o presidente do CRM-PR, Prof. Dr. Luiz Salim Emed.

lodo Carlos Simdes!

‘A residéncia transforma a consciéncia
ingénua do estudante de medicina na cons-
ciéncia critica do médico”

(Jilio  Sanderson)

Temos 23 Estados do Brasil com as CEREMs constituidas
e uma Comissdo Distrital em Brasilia.

As CEREMs sao constituidas por uma Diretoria
Executiva , pelo Conselho Deliberativo e pelo Plendrio.A
constituigdo atual da CERMEPAR na gestdo 2008/2010 é:

Presidente: Jodo Carlos Simdes

Vice-Presidente: Allan Aratjo (UNIOESTE -
Cascavel)

1.° Secretario: Paola Pedruzzi (Hospital Erasto
Gaertner- Curitiba)

2.° Secretario: Mauro Porcu (UEM - Maringa)

3.% Secretario: Alvo Orlando Vizzotto Ir. (Hospital
Santa Rita-Maringd)

1.° Tesoureiro: Adriano Keijiro Maeda Camargo
(Hospital Cajuru-Curitiba)

2.° Tesoureiro: Gleden Teixeira Prates (Hospital
Santa Brigida- Curitiba)

Diretor Cientifico e Cultural: Hélio Teive ( Hospital
de Clinicas da UFPR)

Conselho Consultivo: Luiz Sallim Emed, Joel
Totsugui e Jean Alexandre Furtado

O Conselho deliberativo da CEREM é constituido
por:

1 — um representante da ABEM,;

2 — um representante da Secretaria Estadual
de Saude;

3 — um representante da Secretaria Municipal
da Saude que oferecam Programas de Residéncia;

4 — um representante do CRM;

5 — um representante do Sindicato dos Médicos

6 — um representante da Associagdo Médica
filiado a AMB;

7 —um representante da Associagao dos Médicos
Residentes do Estado;

1 - Editor cientifico da Revista do Médico Residente
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8 — representantes das institui¢cées que
oferecam programas de residéncia, com distribuicdo
paritaria entre supervisores e médicos residentes.

A Diretoria Executiva da CEREM compete:

| - manter contato permanente com todos os
programas de Residéncia Médica do Estado.

Il - orientar, acompanhar e analisar os
processos de credenciamento  provisdrio,
credenciamento,recredenciamento, solicitacdo de anos
opcionais e aumento do numero de vagas dos
programas de residéncia médica, sugerindo medidas
que aprimorem o seu desempenho;

Il - realizar estudos de demandas por
especialistas para cada especialidade;

IV - orientar as Instituicdes de saude quanto a
politica de vagas por especialidades de acordo coma
demanda;

V - acompanhar o processo seletivo para os
programas de Residéncia Médica e aprovar “ad
referendum” os Editais de Concurso de acordo com
as resolucdes da CNRM;

VI - fazer a interlocugdo dos programas com a
Coordenadoria Regional e/ou a CNRM;

VIl - repassar anualmente a relagdo de
programas e situacdo de credenciamento, dos
residentes por programa e ano que estdo cursando,

REV. MED. RES.

dos residentes que concluiram e acompanhar o registro
dos certificados e outros dados solicitados pela CNRM;
VIII - gerenciar o processo de transferéncia de
Médicos Residentes de acordo com a legislagdo vigente;
IX — coordenar a execugdo das decisdes do
Conselho Deliberativo;
X — elaborar e submeter a aprovagdo do
Conselho Deliberativo a proposta do or¢camento anual.
Finalizando, mister ¢ salientar que a CEREM do
PR além de exercer o papel fiscalizador que por lei lhe
é determinado, procura envidar todos os esforcos e
atitudes no sentido de ajudar a melhorar a qualidade
cientifica de todos os programas de residéncia médica
do Estado, além de proteger e participar dos
movimentos e reivindica¢des de todos os médicos
residentes, dentro do estado de direito democratico.
Comemorando os 10 anos de fundagdo da
Revista do Médico Residente tenho a honra de
comunicar que o Conselho Regional de Medicina do
Parang, passou a ser o seu drgao oficial, com o apoio
da Comissdo Estadual de Residéncia Médica do Parana.
Isto propiciara um reconhecimento importante desta
publicagdo como um veiculo cientifico de todas as
residéncias médicas do nosso Estado e do Brasil e a
concretizagdo do processo de indexagdo na base de
dados do Lilacs.

internet

,‘4 Envie

para a Revista do Médico Residente via:

drjcs@uol.com.br
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NOVOSTEMPOSA RESIDENCIA MEDICA NO PARANA

Challenging times for medical residency in the state of parana.

O Conselho Regional de Medicina do Parang,
que este ano completa o 50.° aniversério de fundagdo,
ha muito rompeu suas atribui¢ées legais
constitucionais de fiscalizagdo e normatizagdo da
pratica médica, langando-se a um papel politico de
relevancia a sociedade, atuando na defesa da salde
da populagdo e dos interesses da classe médica,
especialmente quanto as condi¢des condignas de
trabalho para o exercicio ético da profissao. Neste
aspecto, engajou-se aos principais movimentos
nacionais, com destaque para as propostas de
regulamentacdo da EC 29, do ato médico, da CBHPM,
do plano de carreira no SUS, em defesa do ensino
médico de qualidade e de educagdo continuada e,
sobretudo, do cumprimento pleno dos preceitos
constitucionais no ambito da aten¢do a saude.

Sob a convicgdo de que a melhor defesa da
medicina consiste na garantia de servigos médicos de
qualidade a populagao, o CRM empenha-se em
assegurar 0s meios necessarios para a boa pratica
médica, para o exercicio profissional ético e para a
efetiva formagdo técnica e humanista. E sob esta
mesma Otica que temos centrado nossos esforgos
numa corrente que envolve académicos, residentes e
todos os demais profissionais médicos. Assim, depois
de dois encontros estaduais de estudantes, o Conselho
prepara-se para realizar, em maio deste ano, o |
Congresso Paranaense de Médicos Residentes, que
serd acompanhado da edicdo inaugural do Prémio
CERMEPAR de Temas Livres.

Ao mesmo tempo que nos associamos a
mobilizacdo pelo basta a proliferagdo de faculdades
de medicina descompromissadas com a qualidade e
voltadas unicamente a interesses mercantilistas, temos
procurado multiplicar as opgdes de educagdo
continuada presenciais e a distancia, onde se
destacam as videoconferéncias e telepatologias, as
jornadas descentralizadas e as palestras éticas e
julgamentos simulados, além do incremento de nossos
meios de comunicagdo, agora reforcados com a
incorporagdo da Revista do Médico Residente como
um o6rgao oficial do CRM-PR, mantendo seu
compromisso de divulgagdo de artigos cientificos das

Gerson Zafalon Martins'

areas biomédicas para contribuir para o ensino e o
desenvolvimento da residéncia médica em todo o Pais.

Projetamos, assim, novos e auspiciosos tempos
para a residéncia médica no Parana. A estreita relagao
com a Comissdo Estadual de Residéncia Médica do
Parana (CERMEPAR), que nasceu na sede do Conselho
de Medicina, mas ndo perdeu sua independéncia e
integralidade, caracteristicas que incentivaram a
recém-constituida Associacdo Paranaense dos Médicos
Residentes a também se hospedar na Casa do Médico.
Eleva-se ainda mais a medicina e a residéncia médica
do Estado com a sensibilidade do corpo diretivo da
CERMEPAR ao propiciar a integragdo de todas as
Comissdes do Estado e referendar a expansdo da
representatividade editorial da Revista, cabendo, neste
aspecto, uma deferéncia especial ao editor-fundador
Prof. Dr. lodo Carlos Simdes, por sua visdo conciliadora
e de vanguarda.

No ambito nacional, sdo inegaveis os avangos
auferidos na residéncia médica nos ultimos anos sob
a defesa de um programa de exceléncia para formar
especialistas dentro de critérios de selecdo. Para isso,
foi indispensavel a participagdo do Conselho Federal e
dos Regionais de Medicina, da Associagdo Médica
Brasileira e Sociedades de Especialidade nas agdes
de uma Comissdo Nacional de Residéncia Médica mais
democrdtica e participativa. Foram estabelecidos
critérios mais rigorosos para avaliagdo de cursos, para
garantir aos residentes uma preceptoria com programa
de qualidade e para inibir a exploragdo do trabalho do
jovem profissional, adequacdo da duragdo de varios
programas de especialidades, criacdo de estagio
optativo em regides de fronteira, ou de acesso restrito,
e abertas 700 vagas nos Ultimos quatro anos.

Para este ano, o Ministério da Educacdo acena
com mais 420 novas bolsas a recém-graduados em
medicina em universidades federais, em um
investimento de R$ 10 milhdes. Com isso, as instituigdes
publicas de educagdo superior de todo pais, que
desenvolvem 889 programas credenciados de
residéncia médica, passariam a atender 5.124 futuros
profissionais em programas especificos, que funcionam
em instituicdes de saude, sob a orientacdo de médicos

1 - Presidente do Conselho Regional de Medicina do Parana e 3.° vice-presidente do CFM
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qualificados ética e profissionalmente.

Uma de nossas grandes preocupagdes, no atual
momento, reside no uso da residéncia pra sanar as
deficiéncias do sistema publico de salde,
caracterizando-o como politica de saude. Posicionamo-
nos contra a valorizagdo das areas basicas, apenas,
em detrimento das especialidades médicas, o que
incorre em prejuizo a busca da exceléncia na formagao
do residente. Assim, condenamos todo e qualquer
artificio que possa descaracterizar os principios da
residéncia, sobretudo o de tentar criar mao-de-obra
barata, resolvendo a caréncia de servigos com
residentes e impondo danos graves a formacao.
Devemos lutar, sim, pelos direitos dos residentes e
por salario condigno associado a liberdade de opgao
pela especialidade. O valor atual da bolsa, de R$
1.916,45, embora aquém das necessidades, foi
alcangado mediante intensa mobilizagdo. A mesma
mobilizacdo ndo deve ser afrouxada para permitir a
ingeréncia politica no modelo, com incitagdo a adequar
oferta de vagas para residéncia médica com as
necessidades dos principais programas de saude do
governo e o perfil epidemioldgico do Pais e, com isso,
priorizar residentes para o atendimento primario e
para a medicina de familia, incentivando-os a sairem
dos grandes centros para desenvolverem-se em
regides com caréncia de profissionais.

A pressdo para que os recém-formados se
encaminhem para areas como clinica, cirurgia-geral,
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pediatria e ginecologia, tende a explicar o porqué de
ndo estarem preenchidas 3.186 entre as 10.567 vagas
oferecidas para o primeiro ano no Pais. O Parana
também apresenta ociosidade em algumas
especialidades entre as 1.424 vagas ofertadas em 24
instituicdes, mas o que existe de real € a necessidade
de rediscutir alguns aspectos para o melhor
encaminhamento dos médicos a residéncia e de buscar
harmonia e consenso com os cursos de especializagdes.
De modo geral, a verdade é que ha um universo ainda
muito grande de médicos exercendo a atividade sem
um Uunico titulo de especialista, o que seria motivo
impeditivo em paises da Europa e da América do Norte
e que influi na qualidade de atendimento prestado a
sociedade. Recentemente, o Cremesp divulgou
resultado de sua pesquisa que indica haver em Sao
Paulo 47% dos médicos sem titulo de especialista. No
Parana, observamos um patamar mais satisfatorio, com
60% dos 16.798 com pelo menos uma especialidade
registrada.

Assumimos um compromisso de integragdo dos
médicos residentes e de luta em prol de perspectivas
ainda melhores. O | Encontro Nacional dos Conselhos
de Medicina, que Curitiba abrigara pela primeira vez e
que integra os festejos de seu cinqiientenario, sera o
ponto de partida para essa nova etapa que projetamos
e que tera seu ponto alto com o | Congresso dos
Residentes, em maio, também na Casa do Médico.

i ||l'll"'!
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A Casa do Médico - Sede do Conselho Regional de Mediciana do Parana
Rua Victorio Viezzer 84 - Vista Alegre - Curitiba - PR
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PREVALENCIA DASMANIFESTACOESCLINICASE PERFIL DEAUTO-ANTICORPOS
EM 13PACIENTESCOM SINDROME DE SUPERPOSICAO DO COLAGENO.

Prevalence of clinic manifestations and autoimmunity profile of thirteen patients suffering from Collagen Overlap
Syndrome

Fernanda de Santana Pissetti
Mariana Nadal Cardoso
Sandra Sayuri Watanabe

1
1
1
Thelma Larocca Skare ?

Pissetti FS, Mariana Nadal Cardoso MN, Watanabe SS, Skare TL. Prevaléncia das manifestacdes clinicas e perfil de
autoanticorpos em 13 pacientes com Sindrome de Superposicdo do Colageno. Rev Med Res 2008;10(1):8-11.

RESUMO
Objetivo: A doenca nao classificada do tecido conjuntivo (DNCTC) consiste em uma combinacao de sintomas de
lupus eritematoso sistémico, esclerodermia, polimiosite/ dermatomiosite e artrite reumatdide. Na presenca de
altos titulos de anticorpo anti- RNP, a doenga passa a ser considerada como doenga mista do tecido conjuntivo
(DMTC). Métodos: Analisar a prevaléncia dos dados epidemioldgicos, sindrome dominante, principais sintomas
e resultados soroldgicos, a partir do estudo de prontudrios de 13 pacientes com o diagndstico de DMTC atendidos
no ambulatério de Reumatologia do Hospital Universitario Evangélico de Curitiba. Resultados: Observou-se
proporcdo homem/ mulher de 1:12; as sindromes dominantes foram esclerodermia (53,84%) e LES (46,15%).
Todos os pacientes tiveram manifestagdes cutaneas (76,92% Raynaud e 61,53% maos inchadas e
fotossensibilidade), 69,23% tiveram acometimento gastrointestinal e hematoldgico; envolvimento pulmonar
apareceu em 69,23% e cardiacos em 38,46%. Entre os principais resultados sorolégicos encontrou-se: fator
antinuclear (FAN) em 100% e 53,84% com anticorpo anti-RNP. Conclusdo: Os resultados obtidos foram
compativeis com a literatura e evidenciaram que 46,16% dos pacientes a principio com diagndstico de DMTC
apresentavam DNCTC .

Descritores: Doenca mista do tecido conjuntivo; Anticorpos Antinucleares; Auto-Imunidade.

INTRODUCAO

A Doenca Mista do Tecido Conjuntivo (DMTC) foi
descrita pela primeira vez em 1972 por Sharp e
colaboradores como uma doenca inflamatéria’, mas é
sabido que também apresenta carater imunoldgico®.
Caracteriza-se por uma clinica inespecifica resultante
da superposicdo de varias colagenoses,® com quadro
sintomatoldgico variavel de acordo com estrutura mais
acometida.” Nao ha uma prova diagnéstica especifica,
porém, a presenca do anticorpo Anti-RNP em altos
titulos é condicdo indispensavel para sua
determinaggo. '* Caso isto ndo ocorra, deve-se utilizar
o termo de Doenca Nao Classificada do Tecido
Conjuntivo (DNCTC).* DMTC e DNCT , s&o conhecidas,
em conjunto, como sindrome de superposicao do
colageno.

Esta forma de colagenose apresenta baixa
prevaléncia®, porém é mais comum do que a
esclerodermia e menos freqiiente que o ldpus
eritematoso sistémico (LES). Acomete cerca de oito
mulheres para cada homem.?

O acompanhamento dos  pacientes
primariamente com quadro clinico inespecifico
evidenciard que metade deles poderd evoluir para
esclerodermia classica, enquanto o restante
permanecera indefinido.’

As principais manifestagdes clinicas iniciais sao:
fadiga, artralgias, febre, mal-estar e alterac¢des
vasomotoras. Com o avangar da doenga, podem
ocorrer alopécia, rash discéide, pleurite, fendmeno de
Raynaud e artrite deformante. Nas apresentagdes mais

TRABALHO REALIZADO NO SERVICO DE REUMATOLOGIA DO HOSPITAL UNIVERSITARIO EVANGELICO DE CURITIBA - HUEC
1 - Estudantes do décimo periodo do Curso de Medicina da Faculdade Evangélica do Parand - FEPAR.
2 - Professora Titular da Disciplina de Reumatologia da Faculdade Evangélica do Parana - FEPAR.
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agudas, pode-se contar com febre alta, miosite,
meningite asséptica, neuralgia do trigémio e gangrena
de extremidades.’

Artralgias, rigidez matinal e acometimento
cutaneo sdo quase universais. Estima-se que cerca
de 40% dos pacientes tém alteragdes cutaneas do
lipus, tais como rash malar e lesdes discdides.

Durante a evolugdo natural da doenga, também
se observa que a maioria dos acometidos apresentarao
mialgia, miastenia, ou fadiga. De acordo com as
caracteristicas originais descritas por Sharp e cols,
em uma série de 34 pacientes com DMTC, em mais de
25 deles existia miosite confirmada por eletromiografia
e dosagem enzimatica. ?

Outros sistemas podem estar afetados tais
como cardiaco (pericardite auto-limitada, miocardite
e bloqueios), pulmonar (pleurite, doenca intersticial
difusa e hipertensdo pulmonar), renal (menos comum)
e gastrintestinal. Também aparecem alteragdes
hematoldgicas como anemia de doenca cronica,
leucopenia e trombocitopenia. De modo geral, o
progndstico e tratamento séo ditados pelo envolvimento
de drgdos nobres. *

O presente estudo tem por objetivo a andlise
da prevaléncia dos dados epidemioldgicos, sindrome
dominante, principais sintomas e resultados
sorolégicos, em um grupo de pacientes com
diagndstico de Sindrome de Superposicdo do Colageno
atendidos no ambulatério de Reumatologia do Hospital
Universitario Evangélico de Curitiba- HUEC.

METODOS

Estudaram-se os prontudrios de 13 pacientes
atendidos pelo Servico de Reumatologia do HUEC com
diagndstico de Sindrome de Superposicdo do Colageno
que freqlientaram este ambulatério durante o ano de
2005, observando-se os sequintes dados: sexo do
paciente, sindrome dominante, presenca de
manifesta¢des cutaneas, osteoarticulares, cardiacas,
pulmonares, gastrintestinais, renais e hematoldgicas.
Os estudos sorolégicos pesquisados foram FAN,
anticorpos anti-Ro/SS-A, anti-La/SS-B, anticentrémero,
anti-Scl-70, anti-RNP e anticardiolipinas 1gG e IgM.

Os dados obtidos foram submetidos a tabelas
de freqiiéncia para analise.

RESULTADOS
Do total de pacientes estudados, 92,30% eram
do sexo feminino (propor¢ao homem: mulher de 1:12).
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A esclerodermia apresentou-se como sindrome
dominante em 53,84% dos casos e o LES em 46,15%
deles.

Gréfico 1- Sindrome dominante em pacientes com
sindrome de superposigéo.

||:| esclerodermia O Lupus eritematoso sistémico |

As manifestacdes cutaneas estiveram presentes
em todos os casos, predominando o Fendmeno de
Raynaud, em 76,92%, maos inchadas e
fotossensibilidade em 61,53% dos casos. O
acomentimento osteoarticular foi de 92,30%, sendo
83,3% artralgia e 66,6% artrite. As manifestagdes
gastrintestinais totalizaram 69,23% dos casos, com
prevaléncia de 44,4% de disfagia e, 22,2% de estenose
esofageana. O envolvimento hematoldgico esteve
presente em 69,23% dos pacientes, prevalecendo
leucopenia 66,66% e anemia em 55,5% dos pacientes.

As manifestacdes pulmonares perfizeram 69,2%
do total, sendo a fibrose pulmonar encontrada em
55,5% dos envolvidos.

Os achados cardiacos (pericardites e lesdes
valvulares) fizeram-se presentes em 38,46% dos
pacientes, sendo, também, o prolapso de folheto
anterior da valva mitral encontrado em 60% dos casos.

Dentre as manifestagdes renais, encontraram-
se 15,38% dos pacientes com hematuria e 7,69%
proteinuria. Grafico 2.

Gréfico 2 - Prevaléncia de manifestagdes clinicas em
pacientes com Sindrome de Superposicédo
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0 estudo soroldgico demonstrou 100% de FAN
reagente; em 53,84% existiam anticorpos anti-RNP e
7,69% de anti-LA, anti-RO e anti-Scl-70 positivos.
Anticentrémero e anticardiolipinas IgG e IgM nao foram
reagentes em nenhum dos pacientes estudados.

Gréafico 3- Prevaléncia de auto anticorpos em pacientes com
Sindrome de Superposi¢édo
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DISCUSSAO

De acordo com os dados da literatura, na
sindrome de superposi¢do assim como na maioria das
colagenoses, ha uma maior incidéncia da doenca na
populagdo feminina.® O presente estudo permitiu
verificar que isto também ocorre na populagdo atendida
no servico de Reumatologia do HUEC, porém, talvez
por causa da amostra reduzida, observou-se uma
propor¢do acima do esperado, com 12 mulheres/ 1
homem. A literatura aponta esta relagdo como sendo
8 mulheres para cada homem acometido. °

Reforcando os achados da literatura, segundo
0s quais as manifestacdes cutaneas e osteo-
musculares sdo quase universais enquanto as renais
sdo muito raras, > o presente estudo observou que as
manifestagdes clinicas de maior prevaléncia foram as
cutaneas, sequidas pelas articulares, gastrintestinais,
pulmonares e hematoldgicas respectivamente. Os
envolvimentos cardiacos e renais foram os menos

prevalentes.

Embora a literatura afirme que a correlagao
hipertensao pulmonar e doencas de superposicao do
colageno seja relativamente freqliente, (além de
extremamente grave e indicativo de mau progndstico®)
esta forma ndo foi observada nos pacientes da amostra
levantada.

Os resultados das sorologias da presente
amostra também foram condizentes com a literatura.
Sabendo-se que o FAN positivo € um bom teste de
screening para a doenca, tem-se que o fato de ser
positivo em todos os casos estudados reflete sua
eficacia como teste de triagem inicial. Com relagdo ao
anti-RNP, condi¢do sine qua non para o diagndstico da
doenca mista, observou-se que nao foi positivo em
100% dos casos, o que revela que nem todos os
pacientes com diagndstico da formas mista do tecido
conjuntivo apresentam de fato a doenca. Nesta amostra
apenas 53,84% dos diagnosticados podiam ser
considerados como portadores da doenga mista do
tecido conjuntivo propriamente dita, enquanto os outros
46,16% apresentam a doenga néo classificada do tecido
conjuntivo.

CONCLUSAO

A populagdo com doenca de superposicao do
colageno atendida no Servico de Reumatologia do HUEC
apresenta comportamento bastante préximo ao
encontrado na literatura, tanto do ponto de vista
epidemioldgico como com relagdo as manifestacdes
clinicas e soroldgicas predominantes.

Nesta populagdo os achados mais comuns
foram os cutaneos e osteoarticulares e os mais raros
foram os cardiacos e renais.

ABSTRACT

Background: Unclassified connective tissue disease (UCTD) results from a combination of symptons of

lupus erythematosus (SLE), scleroderma, polimyositis/dermatomyositis and rheumatoid arthritis symptoms.
Elevated serum level of anti-RNP antibodies are necessary for considering this disease as mixed connective
tissue disease (MCTD). Methods: To analyze the prevalence of epidemiology data, main syndrome and symptoms
as well as serological results in the records of 13 patients with MCTD from Rheumatologic Unit of Hospital
Universitario Evangélico de Curitiba. Results: Proportion men/women was 1:12; main syndromes were
scleroderma (53,84%) and SLE (46,15%). All patients had cutaneous manifestation (76,92% Raynaud and 61,53%
swollen hands and photossensibility). In 69,2 % there were gastrointestinal and hematologic symptoms. Lung
involvement was seen in 69,2 %; cardiac involvement in 38,4%. Sorological profile showed ANA (antinuclear
antibodies) in 100% and anti-RNP in 53,84% . Conclusion: Our findings showed that 46,16% of MCTD’s initial
diagnosis were NCDCT.
Key words: Mixed Connective Tissue Disease; Antibodies Antinuclear; Autoimmunity.
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Presidente da Associacdo Nacional dos Médicos Residentes (ANMR): Dr. Paulo Amaral.
Presidente do Conselho Federal de Medicina: Dr. Edson de OliveiraAndrade
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INVESTIGACAO METABOLICADE LITIASE URINARIAEM CRIANCAS
Metabolic investigation of urolithiasis in children

Luis Alberto Batista Perest
Derby Nery Neto2

Peres LAB, Nery Neto D. Investigagdo metabdlica de litiase urinaria em criangas. Rev. Méd. Res. 2008;10(1):12-15.

RESUMO

Objetivo: Altera¢des metabdlicas sdo freqiientes em criangas com litiase do trato urinario.O objetivo desse
trabalho foi avaliar a prevaléncia das principais alteragdes metabdlicas encontradas em criangas com diagndstico
recente de litiase urinaria na regido Oeste do estado do Parana. Métodos: Foi realizado um estudo retrospectivo
em 61 criangas com evidéncia de formagdo recente de calculos renais. A avaliagdo laboratorial constou de trés
amostras de urina de 24 horas com dosagens de calcio, acido Urico, citrato, sodio e creatinina; cistinuria
qualitativa, urocultura e pH urinario em jejum e restricdo hidrica de 12 horas. Resultados: Em 84,4% das
criangas foi encontrada uma causa metabdlica para a litiase urinaria. As alteracdes metabdlicas encontradas
foram: hipercalcitria (55,2%), hipocitraturia (26,3%), hiperexcre¢do de écido Urico (23,7%), cistindria (5,2%) e
hiperoxaluria (2,6%). Discussao: Hipercalcitria, hipocitraturia e hiperuricosuria foram os disturbios metabdlicos
mais freqlientes na populacdo estudada e estes dados sdo concordantes com a literatura. Conclusdes: Este
trabalho serviu de base para o conhecimento do perfil metabdlico de criancas com litidse urinaria da regido

Oeste do estado do Parana.

Palavras-chaves: Litiase; Caculos Renais; Disturbios Metabdlicos; Criangas; Nefrolitiase.

INTRODUCAO

A litiase renal tem aumentado sua incidéncia
acometendo até 12% da populagdo de paises
industrializados. A recorréncia pode chegar a 50%.
Avangos importantes na abordagem cirurgica
ocorreram, mas nao alteraram a histdria natural da
calculose urinaria"2. No Brasil ha relato de que 5% da
populacdo é portadora de litiase urinaria, o que
corresponde a mais de 7 milhdes de litiasicos.

A litiase urinaria ocorre em criangas de todas
as idades, ndo havendo predilecdo por sexo®. A taxa
de recorréncia em criangas tem sido reportada em
até 54% dos casos com média de intervalo de trés a
seis anos para que a mesma ocorra®®. Criangas com
distdrbio metabdlico identificado apresentam cinco
vezes mais recorréncia de célculos do que aqueles
que ndo tiveram diagndstico metabdlico’.

O objetivo deste trabalho foi mostrar a
prevaléncia das principais alteragdes metabdlicas
encontradas em criangas com nefrolitiase no Oeste
do estado do Parana.

METODOS

Foram levantados os prontudrios de criancas
com idade menor ou igual a 14 anos com evidéncia
de litiase urinaria nos ultimos seis meses, no periodo
de dezembro de 2001 a dezembro de 2005, sendo
realizados os sequintes exames laboratoriais de rotina:
sumario de urina, cistindria qualitativa, determinacdo
em urina de 24 horas (3 amostras) de oxalato, citrato,
célcio, sodio e acido Urico, além de dosagens séricas
de creatinina, calcio, acido Urico e paratorménio. Os
métodos laboratoriais empregados e os valores de
referéncia adotados para amostras de urina de 24
horas foram: calcio: método de espectrofotometria de
absorcdo atomica (< 4,0 mg/kg), acido urico: método
enzimatico da uricase (> 15mg/kg), citrato: método
enzimatico da citrato-liase (> 320 mg). Para as
dosagens plasmaticas os métodos utilizados foram:
célcio: método colorimétrico (8,5-10,5 mg/dL), acido
urico: método colorimétrico da uricase (2,0 a 7,0 mg/
dL), creatinina: método do picrato alcalino (0,7 a 1,4
mg/dL) e paratormonio: ensaio da molécula intacta.
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Para o teste da cistinudria qualitativa: teste do
nitroprussiato de sddio.

RESULTADOS

Foram atendidas 61 criangas com nefrolitiase,
com idade média de 8,9 anos (variando de 2 a 14
anos), sendo 30 criangas (49%) do sexo masculino.
Deste total, 38 completaram o estudo metabdlico
proposto. As alteragdes metabdlicas encontradas
foram: hipercalcitria em 21 (55,2%), hiperuricosuria
em nove (23,7%), hipocitratiria em 10 (26,3%),
hiperoxaluria em um (2,6%) e cistintria em dois (5,2%).
Em seis criangas (15,6%) nao foram encontradas
alteragdes metabdlicas. Em nove criangas foram
encontrados dois disturbios e em duas foram
observados trés disturbios associados. Estes dados
estdo representados na Tabela 1.

Tabela 1 - Alteragdes metabdlicas encontradas.

Alteragdo metabdlica N° %
Hipercalcidria 21 55,2
Hipocitraturia 10 26,3
Hiperuricostria 9 23,7
Cistinuria 2 5,2
Hiperoxaluria 1 2,6
Total 38 100
DISCUSSAO

A nefrolitiase é uma doenca de alta prevaléncia
e recorréncia sendo uma das doengas mais comuns
do trato urinario’. Alguns distdrbios metabdlicos, como
cistindria, hiperparatireoidismo e hiperoxaluria, quando
nao diagnosticados e tratados apresentam alto risco
de evolugdo para insuficiéncia renal crénica®.

Em nosso estudo houve igual distribuicdo entre
os sexos masculino (49%) e feminino (51%), dado
concordante com a literatura®*. A idade média dos
pacientes foi de 8,9 anos.

Detectamos uma alteragdo causal em 84,4%
dos pacientes. As alteragbes metabdlicas mais
freqUientes foram hipercalcitiria (55,2%), hipocitratria
(26,3%) e hiperexcrecdo de acido Urico (23,7%).

A hipercalcidria é responsavel por mais de 50%
dos disturbios metabdlicos em adultos e 53 a 75% em
criangas®'?, Resulta de mutages em genes envolvidos

direta ou indiretamente com o transporte tubular renal
de calcio, dentre eles, o CLCN5, CLCNKB e WNK
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quinase''. Mutagdes no gene CLCN5, na chamada
Doenca de Dent, podem cursar com proteindria de
baixo peso molecular ou como uma complexa
tubulopatia comprometendo o crescimento de criangas
e hipercalcitria podendo evoluir para nefrocalcinose e
insuficiéncia renal. A relagdo beta2-microglobulina/
albumina serve de screening clinico para pesquisa de
mutagbes no gene CLCN5'2"3' H3 relato de boa
resposta em reduzir a hipercalcidria com diuréticos
tiazidicos na Doenca de Dent'®. A hipercalcidria pode
ocorrer associada a hipofosfatemia devido a mutagoes
em proteinas cotransportadoras de fésforo/sédio,
codificadas pelo gene NPT2a'®. A dieta rica em sodio é
um fator a ser considerado na patogénese da
hipercalcitria'’. Neste estudo a hipercalcidria foi o
disturbio metabdlico prevalente observado em mais
da metade das criangas estudadas. O teste de
sobrecarga oral de calcio ndo foi realizado de rotina,
pois entendemos que esta classificagdo ndo traz
grandes contribui¢cées ao tratamento do paciente
portador de hipercalcitria.

A hipocitratdria é encontrada em cerca de 30%
dos litiasicos'®. Neste estudo observamos esta alteragéo
em 26,3% das criancas estudadas, dado muito préximo
ao relatado por outros autores. Pode ocorrer no
contexto da acidose tubular renal distal, que nao foi
pesquisada de rotina nesta populagdo por meio da
prova de acidificacdo urinaria, sindromes diarréicas
cronicas, uso de tiazidicos, ou pode ser idiopdtica''.

A hiperuricosuria é decorrente da alta ingesta
de purinas ou elevada produgdo endégena. Baixa
ingesta hidrica e pH urinario < 5,5 favorecem a
precipitacdo do acido Urico'. Hiperuricosuria foi
evidenciada em 23,7% dos distirbios metabdlicos dos
nossos pacientes. A literatura tem relatado
hiperuricostria em mais de 8% das criangas
investigadas, com prevaléncia bastante variavel,
provavelmente por diferentes critérios diagnosticos e
alteragdes regionais climaticas e dietéticas. Recentes
estudos tém mostrado clonagens de genes
responsaveis por nefrolitiase por hiperuricosuria
(cromossomo 10q21-q22)%°. Mutagdes no gene
responsavel pela producdo de uromodulina também
tém sido implicadas com nefrolitiase por acido drico?'.

Cistindria € um erro inato do metabolismo de
transmissdo autossémica recessiva com alteragdo no
transporte intestinal e tubular renal dos aminoacidos
cistina, lisina, arginina e ornitina, e conseqtliente
aumento da excrecdo urinaria desses quatro
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aminoacidos. Em criangas pode ser encontrada em
até 8% dos casos investigados?. F um distrbio genético
relacionado a trés alelos mutantes I, Il e Ill. Pode ser
causada por mutagbes no cromossomo 2 ou 192
Mutagbes associadas a cistindria foram descritas em
dois genes: SLC3A1 (relacionada ao tipo |) e SLC7A9
(relacionada ao nao-tipo 1)?*. Dello Strogolo e
colaboradores propde uma nova classificagdo: tipo A,
devido a duas mutag¢des no gene SLC3A1 (rBAT)
localizado no cromossomo 2 (45.2% dos casos em
sua casuistica); tipo B, devido a duas mutagdes no
gene SLC7A9 localizado no cromossomo 19 (53.2%); e
um possivel terceiro tipo AB (1.6%), com uma mutagéo
em cada um dos genes mencionados acima®®. Neste
estudo diagnosticamos cistintria em 5,2% das criangas
investigadas.

A hiperoxaliria é um distdrbio raro, sendo
encontrada em aproximadamente 1% dos individuos
estudados'®?, Hiperoxaliria secundaria é decorrente
de aumento da sintese enddgena que depende da
ingesta de ascorbato e/ou aumento na absor¢do
intestinal de oxalato?®. Hiperoxallria primaria é um
disturbio raro decorrente de mutagdes no gene AGXT?

(hiperoxaluria primaria tipo 1) e mutagdes no gene
GRHPR?® (hiperoxaldria primaria tipo 2). Nesta casuistica
diagnosticamos um caso (2,6%) de hiperoxaluria
secundaria.

Xantinuria é um disturbio genético raro com
diminui¢do da atividade da xantina-desidrogenase, com
hiperexcrecdo urindria de xantina e hipouricemia.
Mutages no gene associado com a via metabodlica do
acido Urico foram recentemente descritas?®. Nao
diagnosticamos nenhum caso de xantindria neste
trabalho.

Este trabalho serviu de base para o
conhecimento do perfil metabdlico de criangas litidsicas
em nossa regido, confirmando dados da literatura das
alteragdes metabodlicas mais prevalentes, como
hipercalcidria, hipocitraturia e a hiperuricosuria.

Revisamos a literatura sobre aspectos
moleculares e genéticos da nefrolitiase e acreditamos
que o entendimento genético destes disturbios
possibiltard num futuro préximo o diagndstico precoce
e tratamento clinico mais especifico da litiase urinaria
na populagdo pediatrica.

ABSTRACT

Background: Metabolic disorder is frequent in pediatric renal lithiasis. The objective of this paper is to assess
the prevalence of the main metabolic alterations found in children with recent diagnosis of urolithiasis in the
Western region of the state of Parand. Methods: We developed a retrospective study on 61 children with
evidence of recent formation of renal stones. Laboratory investigation consisted in three 24-hour samples of
urine with dosing of calcium, uric acid, citrate, oxalate, sodium and creatin; qualitative cystinuria, urinary pH
following 12-hour fasting and water restriction and a urine culture. Results: In 84.4% of children a cause was
detected. Metabolic alterations found were: hypercalcidria (55.2%), hypocitratiria (26.3%), hyperexcretion of
uric acid (23.7%), cystinuria (5.2%) and hyperoxaluria (2.6%). Discussion: Hypercalciuria, hypocitraturia e
hyperexcretion of uric acid were disorders most frequentely found in the pediatric population studied and these
data are in accordance to literature. Conclusion: This paper served as a base for knowing the metabolic profile
of lithiasis pediatric patients from West region of Parana state.
Key words: Lithiasis; Kidney Calculi; Metabolic Alterations; Children; Nephrolithiasis.
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ESTUDO RETROSPECTIVO DE PACIENTES PORTADORES DE NEOPLASIAS DE
GLANDULASSALIVARES: LEVANTAMENTO DE 75CASOS

Retrospective study of patients with salivary neoplasms: survey of /5 cases.

Dionizio Baroni lunior!

Vitor Teixeira Liutti'

Ricardo Ribeiro Gama?

Baroni IR D, Liuttl VT, Gama RR. Estudo retrospectivo de pacientes portadores de neoplasias de glandulas salivares:
levantamento de 75 casos. Rev Med Res 2008;10(1):16-24.

RESUMO

Objetivo: Este trabalho tem por objetivo analisar retrospectivamente 75 prontudrios de pacientes
portadores de neoplasias de glandula salivar. Métodos: Foram selecionados 75 prontudrios do Servico de
Oncologia constantes no Servico de Arquivo Médico e Estatistico do Hospital Universitario Evangélico de Curitiba,
extraindo dos mesmos dados referentes a idade e sexo dos pacientes, bem como tipo histolégico e localizagao
dos tumores. Resultados: Dos casos analisados, 66 (88%) eram de natureza benigna e 9 (12%) maligna. O
adenoma pleomdrfico foi o tumor benigno mais identificado (83,34%) e o carcinoma adendide cistico foi o tumor
maligno mais prevalente (33,34%). 78,67% dos tumores estavam localizados na pardtida, 18,67% na glandula
submandibular, 2,66% nas glandulas salivares menores e nenhum na glandula sublingual. A idade média geral
dos pacientes acometidos foi 46,86 anos. Ao considerar os casos benignos, a média de idade cai para 42,34
anos e sobe para 52,66 anos nos malignos. A média de idade entre os casos no sexo feminino foi de 45,1 anos
e no sexo masculino de 50,4 anos. Mais de 65% dos pacientes acometidos por tumores de glandulas salivares
eram do sexo feminino. Mais de 70% das patologias tumorais benignas acometeram o sexo feminino, em
contrapartida, aproximadamente 65% das tumoragdes malignas acometeram o sexo masculino. Concluséo:
Verificou-se que a epidemiologia das neoplasias das glandulas salivares dos pacientes deste estudo esta em
concordancia com a maioria dos levantamentos epidemioldgicos realizados em outros estudos nacionais e até
internacionais, na literatura pesquisada.

Descritores: Neoplasias das glandulas salivares; Epidemiologia.

INTRODUCAO

Os tumores de glandulas salivares perfazem
aproximadamente 3 a 10% de todas as neoplasias da
cabega e pescogoe entre 0,5 a 1% de todos os tumores
que acometem a populagdo'®. 54 a 79% dos tumores
de glandula salivar sao benignos e 21 a 46% malignos®
°. A incidéncia de tumores malignos em glandulas
salivares é estimada em 0,5 a 1,2 casos por 100.000
habitantes ao ano'®'".

As glandulas pardtida e submandibular sdo as
mais acometidas, sendo a primeira mais comumente
afetada (64 a 80% dos casos)"'?"%. As glandulas
salivares menores, que sdo pequenas glandulas
independentes localizadas na mucosa do trato
aerodigestivo superior, correspondem ao sitio de 15%

de todos os casos de neoplasias de glandulas salivares,
sendo o palato o local mais atingido'®'%. As glandulas
sublinguais, excepcionalmente, sdo acometidas por
neoplasias'®.

A malignidade varia de acordo com o sitio
acometido, sendo que de todas as neoplasias
acometendo pardtida, 25% sdo malignas; na glandula
submandibular este nimero sobe para 43% a 50% e
nas glandulas salivares menores pode chegar até 82%'°.

Dados de literatura apontam as neoplasias de
glandulas salivares como as mais complexas das
neoplasias humanas, uma vez que apresentam amplo
espectro histoldgico'®. A grande variedade de tipos
histolégicos deve-se a complexa histologia composta
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1 - Estudantes do quinto ano do Curso de Medicina da Faculdade Evangélica do Paran;

2 - Chefe do Servico de Cirurgia de Cabega e Pescogo do Hospital Universitario Evangélico de Curitiba e professor assistente das disciplinas
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de diferentes acinos (seroso, mucinoso, misto) e ductos
(estriado, intercalado, excretor) onde os tumores
podem se originar®!”-19,

Dentre os mais de 30 tipos histoldgicos de
tumores benignos e malignos documentados, o
adenoma pleomérfico é o tipo histolégico de maior
freqliéncia correspondendo a aproximadamente
metade de todas as neoplasias das glandulas
salivares'”?%, Dentre os benignos, além do adenoma
pleomoérfico, destaca-se o tumor de Warthin
(cistoadenoma papilifero linfomatoso), que é o segundo
tumor benigno mais freqliente'22!-24,

No tocante a malignidade, o carcinoma
mucoepidermdide é o mais comum na parétida,
enquanto que o carcinoma adendide cistico é o mais
comum na submandibular e nas glandulas salivares
menores®?¢,

No que concerne ao sexo dos pacientes
afetados por tumores benignos ou malignos,
constatou-se que as mulheres sdao mais
freqlientemente atingidas por tais neoplasias'. Quanto
a idade dos pacientes, o pico de incidéncia € na terceira
década de vida para os tumores benignos e na sexta
década para os malignos'. Aproximadamente 5% dos
casos acometem criangas menores de 15 anos®®. O
fator racial ndo pode ser considerado em virtude da
escassez de dados na literatura®*.

Alguns fatores de risco sdo citados na literatura,
tais como: predisposi¢do genética, exposi¢do a
radiagdo, fumo, agentes quimicos industriais, nutricao
e viroses (Epstein-Barr e AIDS em fase
avangada)'#'*#33 Apesar disto, alguns autores
consideram estes fatores inconsistentes pela escassez
de informagBes em prontudrios®’.

A presenca de massa anterior ao I8bulo da orelha
é caracteristica de tumor de parétida. Os tumores de
glandula submandibular apresentam-se clinicamente por
massa na loja submandibular que podera ser bem
caracterizada pela palpagdo bidigital da glandula, com
um dos dedos no assoalho da boca e o outro no
pescoco. A apresentagdo clinica mais comum dos
tumores de glandulas salivares menores no palato é
através de nddulo ulcerado e infiltrativo®*.

O paciente podera se apresentar com tumoragao
local mével ou fixa, pétrea ou fibroelastica®®*”*>. Alguns
sinais clinicos sugerem malignidade como: paralisia de
nervo craniano, dor local, infiltragdo tumoral da pele ou
em estruturas adjacentes, linfadenomegalia cervical e
metastases a distancia'**"*®,
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A utilizacdo de exames de imagem como
ultrassonografia, tomografia axial computadorizada
(TAC) e ressonancia nuclear magnética (RNM) sdo uteis
no diagndstico. A TAC é melhor para avaliar extensao
dssea enquanto que a RNM é melhor para avaliar
comprometimento de partes moles®*,

A citologia dos tumores, avaliada através da
citopungdo (PAAF), é de alto valor para o diagndstico
das tumoragdes das glandulas salivares, ja que a bidpsia
incisional quase nunca é indicada por violar a capsula
tumoral e disseminar células tumorais, inclusive em
adenoma pleomorfico, além do risco de lesao
inadvertida de um ou mais ramos do nervo facial*'*

A PAAF é mais conclusiva quanto mais epitelial
for o tumor, é o caso dos carcinomas espinocelular,
carcinomas mucoepidermoéides e carcinomas de
células acinares. Quanto mais glandular for o tumor
como no adendide cistico e tumor misto maligno,
menor a chance da PAAF ser conclusiva®*!. Caso a
PAAF venha inconclusiva, opta-se por ressec¢do da
massa ou de bidpsia com congelagdo trans-
operatéria*'*.

Em muitos servicos, via de regra, quando diantes
de massa moével em parétida, de crescimento lento,
sem paralisia facial, acaba-se optando direto por
parotidectomia superficial, por tratar-se, muito
provavelmente, de adenoma pleomoérfico. Caso
contrario, geralmente opta-se por citopungdo prévia
associada com TAC, no auxilio diagndstico, por tratar-
se de provavel tumor maligno??’.

Estudo radiolégico do térax e ultrassonografia
abdominal é mandatéria no estadiamento de muitos
tumores malignos*®. A tomografia cervical com
citopungdo de linfonodos suspeitos poderd ser feita
para avaliar o status dos linfonodos da regi&o cervical*.
No caso de linfonodo clinicamente metastatico, a PAAF
ndo precisa ser realizada, mas um exame de imagem
poderd avaliar melhor a ressecabilidade de grandes
massas cervicais de mobilidade reduzida ou fixadas**“.

O progndstico esta diretamente relacionado com
o tipo histoldgico e o grau de diferenciagdo (G), em
especial o carcinoma mucoepidermdide que ¢é
subdividido em graus*. O indice de metastases em
linfonodos é baixo e as metastases a distancia, em
especial para os pulmdes, podem ocorrer
tardiamente??’.

Os subtipos histoldgicos mais agressivos sdo
também os mais raros como o carcinoma epidermdide
e o0 carcinoma anaplasico. O carcinoma adendide cistico
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tem predilecdo pela disseminacdo neural e
pulmonar?®3¢, Os carcinomas menos agressivos s&o o
tumor misto maligno e o carcinoma mucoepiderméide
de baixo grau de malignidade?®3>%,

O tratamento dos tumores de glandula salivares
é fundamentalmente cirdrgico e em casos de
malignidade, preconiza-se cirurgia seguida de
radioterapia’.

Este trabalho analisou retrospectivamente os
prontudrios de pacientes portadores de neoplasias de
glandula salivar atendidos no Servico de Cancerologia
e de Cirurgia de Cabeca e Pescogo do HUEC (Hospital
Universitario Evangélico de Curitiba) nos Ultimos 4 anos,
com referéncia para sexo e idade do paciente, tipo
histolégico e localizagdo dos tumores, comparando os
dados obtidos com os constantes na literatura.

METODOS

Analisou-se retrospectivamente os prontudrios
de pacientes portadores de neoplasias de glandula
salivar atendidos no ambulatério de Cancerologia e
de Cirurgia de Cabega e Pescogo do HUEC no periodo
de marco de 2003 a margo de 2007.

Foram selecionados 75 prontuarios constantes
no Servico de Arquivo Médico e Estatistico (SAME) do
HUEC, extraindo dos mesmos dados referentes a idade
e sexo dos pacientes, bem como tipo histolégico e
localizagdo dos tumores. Foram excluidos prontuarios
incompletos. Dados como tratamento, complicagdes
e prognodstico foram desconsiderados pela escassez
de informagdes nos arquivos.

As determinagdes dos tipos histoldgicos foram
baseadas na classificagcdo de tumores de glandulas
salivares do Instituto de Patologia das Forcas Armadas
de 1996’

Os dados foram apresentados através de tabelas
ou grdficos e, posteriormente, feita uma comparagdo
com a literatura cientifica vigente.

RESULTADOS

A idade média geral dos 75 pacientes analisados
foi de 46,86 anos. Ao se considerar os casos benignos
a média cai para 42,34 anos e ao atentar-se para os
malignos a média sobe para 52,66 anos.

A média de idade entre os casos no sexo
feminino foi de 45,1 anos e no sexo masculino de 50,4
anos.

O espectro de idade foi de 12 a 77 anos.

Tabela 1 — Distribuicdo da idade de acordo com o
tipo histoldgico.

Tipo Média Média Média Maior
Histoldgico Geral  Feminino  Masculino Menor Idade
Adenoma Pleomorfico 43,41 42,81 4476 12/76
Tumor de Warthin 60,8 63,12 51,5 47[75
Adenoma de células basais 45 45 - 45
Carcinoma Mucoepidermdide 61,5 - 61,5 56/67
Carcinoma Adendide Cistico 60,66 45 68,5 45/77
Adenocarcinoma de

Células Acinares 21 21 - 21
Adenocarcinoma 68 - 68 61/75
Linfoma 12 12 - 12

Gréfico 1 — Distribuicdo de casos de acordo com a
década de vida de acometimento pela neoplasia.
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Grafico 2 — Percentual de casos malignos e benignos.
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Grafico 3 — Distribuicdo dos tipos histolégicos  Grafico 6 — Distribuicdo dos tumores benignos de
benignos. acordo com sexo.
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Grafico 7 — Distribuicdo dos tumores malignos de
Grafico 4 — Distribuicdo dos tipos histoldégicos  acordo com o sexo.
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Grafico 9 — Tipos histolégicos na glandula parétida.
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Grafico 10 — Tipos histolégicos na glandula
submandibular.
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DISCUSSAO

A grande diversidade de tipos histoldgicos dos
tumores de glandulas salivares permite um grande
numero de associagdes com varidveis do tipo idade,
sexo e localizagdo.

Com relagdo aos casos de benignidade e
malignidade, Masanja et al. encontraram 46% de
malignidade e 54% de benignidade em sua casuistica,
ao passo que em outras pesquisas realizadas a
porcentagem de malignidade girou em torno de
20%'"221:224748 No presente estudo o indice de
malignidade encontrado foi de 12%.

Dentre os tumores benignos, o adenoma
pleomorfico ( fig. 1 )foi o mais freqliente em todos os
trabalhos pesquisados, variando de 76,3% a
92,05%"%222347 O tumor de Warthin (Cistoadenoma
Papilifero Linfomatoso) foi o segundo mais freqiiente
dentre os benignos'?'?22*47 Encontrou-se dados
semelhantes neste trabalho com 83,33% de adenoma
pleomérfico e 15,15% de tumor de Warthin.

Figura 1 - Paciente com adenoma pleomérfico da
Parétida

Na literatura houve diferencas a respeito do tipo
histolégico maligno mais freqliente, quando certos
estudos evidenciaram que o carcinoma adendide cistico
é o mais frequente'?2"2231 a0 passo que outros
apontavam o carcinoma mucoepidermdide como o
sendo?2474951 A casuistica do presente trabalho se
enquadra no primeiro grupo, com uma maior
frequiéncia de carcinoma adendide cistico seguido pelo
carcinoma mucoepidermdide.

Com relagdo ao sexo, Santos et al. obtiveram
40% dos tumores acometendo o sexo masculino e 60%
o feminino, achados muito semelhantes a outros
trabalhos encontrados'?'?24. Em outras séries, houve
uma maior incidéncia de tumores acometendo
homens'®252, Qutro estudo, mostrou freqiiéncia
aproximadamente igual entre os sexos®. Evidenciou-
se 66,66% de mulheres e 33,33% de homens no estudo
vigente.

Comparando-se a relagdo entre o sexo com o
tipo do tumor (benigno/maligno), alguns trabalhos
mostraram maior freqliéncia de benignidade em
mulheres'*?!, ]4 Santos et al. apontaram que tanto
homens quanto mulheres apresentaram iguais
freqliéncias de benignidade e malignidade?. Jiménez
et al. encontraram maior freqliéncia de tumores
malignos em homens (56,1%) ao passo que Lima et
al. mostraram uma relagdo mulher/homem de 1,6:1
nos casos de malignidade'*. No presente estudo foi
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encontrado uma maior frequéncia de mulheres nos
casos de benignidade e de homens nos de
malignidade.

Na literatura, observou-se que a média de idade
de todos os pacientes acometidos variou de 42,4 a
49,26 anos, compativel com o encontrado neste
trabalho (46,86 anos)??'. Estudos mostraram uma
média de idade dos casos benignos em torno dos 48
anos e dos malignos de 49 anos, dados que divergem
do encontrado neste levantamento que apresentou
média de 42,34 e 52,66 para benignos e malignos,
respectivamente?' ¥,

No levantamento realizado, houve maior
incidéncia de tumores na 5% e 6 décadas de vida, dado
de acordo com a literatura, que mostra maior
freqUiéncia de tumores entre a 4% e 62 décadas de vida
6,21,22,47.

A parétida foi a glandula mais acometida por
tumores neste trabalho (78,66%); fato sustentado por
diversos trabalhos sobre o assunto, nos quais
constatou-se em torno de 55,71% a 80,11% de
neoplasias nesta localizagdo'*2'234,

Neste estudo, o segundo sitio com maior niimero
de tumores foi a glandula submandibular, dado
compativel com alguns trabalhos®?'?247, Qutros estudos
apontam as glandulas salivares menores como
segundo lugar em frequéncia®?. Lima et. al.
encontraram igual distribuicdo de tumores entre a
glandula submandibular e as salivares menores'.

Neoplasias acometendo a glandula sublingual
raramente foram encontradas e, quando presentes,
mostraram freqtiéncia variando de 0,45 a 1,01% dentre
todos os sitios'?"?3, Nao houve presenca de tais
neoplasias nesta pesquisa.

Com relagdo a glandula pardtida, neste estudo
houve maior freqliéncia de adenomas pleomorficos
(76,28%), seguido por tumor de Warthin (11,87%),
carcinoma mucoepidermdide e adenocarcinoma
(ambos com 3,39%). Publicagbes informam maior
frequiéncia de adenomas pleomorficos na parétida, com
uma porcentagem variando de 65,9% a 70,19% dentre
todos os tipos histoldgicos que podem acometer esta
glandula™®*#. Na literatura, o segundo tipo mais
freqliente foi o tumor de Warthin (de 10,59 a
14,77%)'*. Contudo, um estudo evidenciou o carcinoma
mucoepidermdide como o segundo em frequéncia
(20,64%)%.

Estudos apresentaram como tipos histoldgicos
mais comuns da glandula submandibular o adenoma

REV. MED. RES.

pleomdrfico (52,17% a 80,43%) e o carcinoma adendide
cistico (6,52% a 13,3%)"#**. Dados que corroboram
parcialmente com o encontrado nesta pesquisa, pois
o adenoma pleomorfico foi o mais freqliente (64,29%),
enquanto que o tumor de Warthin (21,43%) mostrou-
se trés vezes mais comum que o carcinoma adendide
cistico. Este é um dado interessante, uma vez que
tumores de Warthin sdo considerados quase que
exclusivos da glandula parétida, com raros casos em
glandula submandibular e sublingual'?'232447,

Discrepancias existiram ao analisar as neoplasias
mais freqlientes em glandulas salivares menores. Dois
estudos apontam o adenoma pleomdrfico como o mais
comum (50%), sequido pelo carcinoma adendide
cistico; porém outro estudo evidenciou maior freqliéncia
de carcinoma mucoepidermodide (50%)'#%’. Dois casos
foram encontrados no estudo vigente, sendo um
adenoma pleomorfico e outro carcinoma adendide
cistico.

O adenoma pleomérfico foi o tipo histoldgico
mais encontrado correspondendo a 73,33% de todos
os tumores e representando 83,33% dos tumores
benignos, resultados com relativo grau de semelhanga
aos encontrados na literatura'-322233247.53 " Encontrou-
se maior freqiiéncia para este tipo histolégico nas
mulheres (69,1%) com média de idade em torno de
43,4 anos, dado este de acordo com diversos
estudos'34°0%4 A glandula parétida foi a mais
acometida por este tipo histoldgico, tanto neste trabalho
como em 0Ut|’0$1-3'21'23'47’50'52‘55'56.

Alguns estudos apontam o tumor de Warthin
como o segundo mais freqliente dentre todos os
tumores'??4, Vargas et al. encontraram igual ntimero
de casos tanto para turmor de Warthin quanto para
carcinoma mucoepidermdide, sendo estes somente
menos freqlientes que o adenoma pleomérfico®’. Varios
estudos apontam o tumor de Warthin como mais
freqliente em homens, alguns com uma relagdo
homem/mulher de 3:1 e outros com 88,24% de casos
no sexo masculino'*2#:2447 A média de idade
encontrada para este tumor na literatura variou de 47
a 59,52 anos?!222347,

Neste trabalho, o tumor de Warthin foi o segundo
tumor mais freqtliente, correspondendo a 13,33% de
todos os tumores e 15,15% dentre os benignos. Teve
uma maior freqliéncia no sexo feminino (4:1), uma
média de idade de 60,8 anos e maior nimero de casos
na glandula parétida. Com grande discrepancia, ao
compararmos com a literatura, foi um nimero de casos
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além do esperado deste tipo de tumor na glandula
submandibular, localizagdo considerada rara para este
tipo histoldgico, tido como que de apresentagdo quase
que exclusiva na glandula pardtida.

Os casos de carcinoma adenodide cistico
levantados neste estudo totalizaram trés, ou seja, 4%
do total e 33,34% dos casos de malignidade.

O carcinoma mucoepiderméide representou
dois dos 75 casos de tumores encontrados e
correspondeu a 22,23% dos tumores malignos.
Mesmos ndmeros foram obtidos nos casos de
adenocarcinoma.

Adenocarcinoma de células acinares e linfoma
corresponderam, cada um, a apenas um caso dentre
todos os tipos de tumores encontrados neste estudo.

Ndo se sabe ao certo o porqué do reduzido
ndmero de casos de tumores malignos encontrados
neste estudo.

Acredita-se que a subnotificacdo de casos de
tumores benignos e a exclusdo de prontuarios por
escassez de informagdes, tenham contribuido para uma
amostra total menor que a esperada. Além disso,
lesdes fumor-fike como sialoadenose, sialoadenites,
Slogren e lesdo linfoepitelial ndo foram consideradas.

CONCLUSAO

Este € um trabalho epidemioldgico, baseado na
coleta de dados de prontudrios considerados
completos, portanto, ndo traga um perfil real de todos
os pacientes atendidos no Servico de Cancerologia e
de Cirurgia de Cabega e Pescoco do HUEC portadores
de neoplasias de glandulas salivares. Apesar disto,
grande parte das varidveis analisadas, apresentaram
resultados semelhantes aos encontrados na literatura.

A subnotificagdo dos tumores benignos pode
justificar a baixa amostragem de pacientes com
tumores de glandulas salivares, para um periodo de
quatro anos, atendidos no Servigo de Cancerologia e
de Cirurgia de Cabeca e Pescoco do HUEC, que é
referéncia no tratamento deste tipo de patologia.

O baixo percentual de malignidade podem ter
contribuido, em parte, para algumas discordancias do
encontrado na literatura, como o fato de tumores
malignos serem mais freqlientes em homens e de
diferencas na média de idade dos pacientes portadores
destes tipos histoldgicos.

O fato do tumor de Warthin ser mais comum
em mulheres, além de bastante prevalente na glandula
submandibular, neste estudo, foram outros dados
discordantes da literatura a se considerar.

SUMMARY

Background: Salivary gland neoplasms constitute an heterogeneous and highly complex histopatologic

group. This work has for objective to analyze retrospectively 75 handbooks of patients with salivary glands
neoplasms. Methods: The 75 constant handbooks in the Service of Medical and Statistical Archive of the University
Hospital Evangélico of Curitiba had been selected, extracting of the same referring data to the age and sex of
the patients, as well as histologic type and localization of the tumors. Results: Of the analyzed cases, 66 (88%)
were benign and 9 (12%) malignant. Pleomorphic adenoma was the benign tumor more identified (83,34%) and
adenoid cystic carcinoma was the more prevalent malignant tumor (33,34%). 78,67% of the tumors were
located in parotid gland, 18.67% in submandibular gland, 2.66% in minor salivary glands and none in the
sublingual gland. The general average age of the patients in this study was 46,86 years. When considering the
benign cases, the age average falls for 42,34 years and goes up for 52,66 years in the malignant ones. The age
average in feminine cases was of 45,1 years and in masculine of 50,4 years. More than 65% of the patients with
salivary gland neoplasms were of the feminine sex. More than 70% of the benign cases were in the feminine sex,
on the other hand, approximately 65% of the malignant tumors were in the masculine sex. Conclusion: It was
verified that the epidemiology of the salivary gland neoplasms in the patients of this study is in agreement with
the majority of the surveys epidemiologists carried through in other national studies and until international, in
searched literature.
Key-words: Salivary Gland Neoplasms; Epidemiology.
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RESUMO

Mucopolissacaridose (MPS) consiste em disturbios hereditarios causados por deficiéncia de enzimas lisossémicas
essenciais a degradagao da glicosaminoglicana. A MPS é uma doenca rara do deposito lisossomico, gradualmente
se tornando uma ameaca a vida se nao for diagnosticada e tratada, sendo também de heranga autossomica
recessiva. A MPS é encontrada em todas as populagdes, frequentemente numa proporcdo aproximada de
1:100.000 em sua forma grave, entre 1:115.000 e 1:280.000 em sua forma intermedidria e aproximadamente
1:500.000 em sua forma menos séria. Suas manifestagdes clinicas tipicas incluem: alteragdes nos sistema
nervoso central e periférico, sistema osteoarticular, sistema digestorio e nos aparelhos auditivo e respiratério.
O diagnéstico se baseia na deficiéncia da enzima lisossémica alfa-L-iduronidase e o tratamento em terapia de
restricdo enzimdtica, transplante de medula e controle dos sintomas.

Descritores: Mucopolissacaridose |; Diagnéstico; Terapia.

HISTORICO
Foi descrita pela primeira vez em 1917, quando

INTRODUCAO
As mucopolissacaridoses (MPS) sdo disturbios

hereditarios causados por uma deficiéncia das enzimas
lisossdmicas essenciais a degradagdo das
glicosaminoglicanas (GAG). Estas doencas de depdsito
compdem um grupo heterogéneo de disturbios
caracterizados pelo acimulo intralisossémico de GAG,
excrecdo urinaria excessiva de GAG, deteriorizagdo
mental e fisica progressiva e, nas formas graves, morte
prematura’. Cada tipo tem deficiéncia de uma enzima
lisossémica especifica, com um grau de envolvimento
organico e taxa de deteriorizagdo tipicos. Aqui
abordaremos a MPS do tipo | (MPS 1), que se
caracteriza pela deficiéncia de a-L-iduronidase.

A MPS | é uma doenga de depdsito lisossémico
rara, progressiva podendo ameacar a vida se ndo
diagnosticada e tratada precocemente e, de heranca
autossOmica recessiva, ou seja, para que ocorra a
doenca o individuo tem que herdar dois alelos
defeituosos do gene &-L-iduronidase’.

o médico canadense Dr. Charles Hunter descreveu
dois irmaos que apresentavam figado aumentado e
facies caracteristico?. Em 1919, a médica alema
Gertrud Hurler descreveu dois meninos ndo parentes,
ambos com fei¢es alteradas, retardo mental e
hepatomegalia®. Hoje, as doencas descritas pelos Drs.
Hurler e Hunter sdo conhecidas como
mucopolissacaridoses (MPS) | e Il, respectivamente.

Em 1962 Scheie descreveu um paciente com
turvagdo corneana (obnubilagdo corneana) e doenca
articular, que ele achou que era uma manifestagdo
atipica (e talvez subclinica) da Doenca de Hurler*.
Este segundo caso foi denominado MPS V| mas tarde
foi verificado que as sindromes de Hurler e de Scheie
representavam dois extremos do espectro da MPS |.

TRABALHO REALIZADO NO CURSO DE MEDICINA DA UNIVERSIDADE PARA O DESENVOLVIMENTO DO ESTADO E DA REGIAO

DO PANTANAL (UNIDERP)
1 - Doutorandos do curso de Medicina da UNIDERP
2 - Estudante do curso de Medicina da UNIPAC

3 - Professora e preceptora do curso de Medicina da UNIDERP, graduaggo pela UFMS (Universidade Federal de Mato Grosso do Sul),
Residéncia em pediatria no Hospital de Base de S30 José do Rio Preto-SPTitulo de especialista em pediatria pela UFMS, Mestrado em
pediatria na UFMS.
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EPIDEMIOLOGIA

A MPS | é encontrada em todas as populagdes,
com freqliéncia de aproximadamente 1:100.000 na
forma grave®, entre 1:115.000 e 1:280.000 na forma
intermediaria’ e aproximadamente 1:500.000 na forma
menos grave da doenga®®.

No Brasil estima-se a incidéncia para a doenga
de 1 em cada 106.000 recém-nascidos®.

Como a MPS | afeta muitos sistemas organicos
e pode se apresentar de varias maneiras, o diagndstico
e o tratamento desta doenca exigem a colaboracao e
comunicagdo de geneticistas, neurologistas, pediatras,
especialistas em desenvolvimento, cardiologistas,
gastroenterologistas,  otorrinolaringologistas,
oftalmologistas, ortopedistas e fisioterapeutas, e claro
de pessoas encarregadas dos cuidados basicos do
paciente.

CLASSIFICACAO

Os pacientes com MPS | costumam ser
classificados em trés classes de sindromes clinicas:
Hurler, Hurler-Scheie e Scheie.

Sindrome de Hurler ¢ a classificagdo usada para
descrever o fendtipo clinico mais grave; a sindrome de
Hurler-Scheie é usada para descrever um fenétipo
clinico intermediario e a sindrome de Scheie para
descrever um fendtipo menos grave. Representam
pontos distintos em um espectro de gravidade da
doenga que vao de neuropaticos graves até ndo-
neuropaticos leves.

FISIOPATOLOGIA

As pessoas com MPS | produzem anormalmente
a enzima a-L-iduronidase, a qual é essencial para a
degradagdo dos mucopolissacarideos (GAGs) dermatan
sulfato e heparan sulfato®. A produgdo anormal é
sempre secundaria a presenga de alteragdes genéticas
(mutagdes) nos pacientes, e pode ser de varios tipos:

1- auséncia da enzima

2- produgdo da enzima em quantidades muito
baixas;

3- produgdo da enzima em quantidades
normais, mas com capacidade reduzida de execugao
da sua fungdo.

Em conseqliéncia, o dermatan sulfato e o
heparan sulfato (que normalmente sdo
constantemente produzidos, degradados e eliminados)
nao sdo completamente degradados, sdo eliminados
em quantidade aumentada na urina e ficam

depositados dentro das células do corpo e o resultado
final é a disfun¢do celular, tecidual e organica por
mecanismos fisiopatoldgicos, em grande parte
desconhecidos®.

SINAIS E SINTOMAS

Pacientes com MPS | os sintomas podem se
apresentar ja aos 6 meses de idade, mas, nos pacientes
menos graves, pode se apresentar diversos anos mais
tarde. A expectativa de vida varia desde um tempo de
vida normal, até morte prematura, tipicamente entre
8a 10 anos.

As manifestagdes clinicas tipicas da MPS |
seguem no quadro abaixo’:

- Cranio escafocefalico aumentado, lingua
grande e proeminente, labios grossos,
hipertricose facial, gengivas largas e
grossas, dentes muito espagados e
projetados para fora, endurecimento da
cartilagem aural e nasal, cabelo grosso e
liso;

- Pescogo curto

- Baixa estatura.

Fei¢des e Aspecto
Fisico Geral

- Leve atraso no desenvolvimento;

- Desenvolvimento limitado da
capacidade da linguagem;

- Diminuicao do desenvolvimento,
chegando a retardo mental, geralmente
associado com comportamento tranqtilo;
- Cistos hidrocéfalos aracndides;

- Paquimeningite hipertréfica
(compressdo da medula espinhal,
particularmente na regido cervical).

Sistema Nervoso
Central

- Radiculopatia - compressao em
qualquer nivel
- Sindrome do tlnel do carpo

Sistema Nervoso
Periférico

- Manifestagdes dsseas - diostose
multiplex, giba deformada, estatura
baixa, cifose, escoliose, dor nas costas

- Artropatia - restri¢do articular
progressiva que leva a deformidades
fixas progressivas nos joelhos, quadris,
punhos, térax, mandibulas, pés
deformados (varos e valgos) e
deformidades caracteristicas da mao em
forma de garra;

Sistema Osteoarticular

- Hérnia umbilical e inguinal,
recorrentes.

- Hepatoesplenomegalia.

- Diarréia, fezes soltas alternadas com
periodos de constipagdo grave

Sistema Digestdrio
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- Turvagdo corneana.
- Glaucoma. -Degeneracao da retina
- Compressao e atrofia do nervo éptico.

Olhos

- InfecgBes recorrentes e persistentes do
trato respiratorio superior

- Rinorréia cronica e otite média.

- Doencga respiratéria obstrutiva - devido
a tonsilas e adendides aumentadas,
traquéia estreita, cordas vocais
engrossadas - cujo resultado é uma
respiracdo ruidosa e apnéia do sono. -
Doenga pulmonar progressiva:
anormalidades na CVF (capacidade vital
forada)

Sistema
Respiratétio

- Doenca valvar com regurgitacdo adrtica
e mitral associada.

Sistema - Lesao miocardica esquerda.
Circulatorio - Lesao miocardica isquémica.
- Raros casos de endocardiofibroelatosis
fatais
DIAGNOSTICO

O diagndstico é estabelecido pelos ensaios
enzimaticos especificos ou, quando conhecida, pela
analise da mutagao do DNA. O diagndstico pré-natal
esta esta disponivel para todas as MPS e é realizado
rotineiramente em células cultivadas do liquido
amnidtico ou bidpsia de vilosidades coridnicas. Estudos
da mutagdo para portadores podem ser realizados se
a mutagdo for conhecida'®. O diagndstico molecular é
o método preferido para deteccdo de portadores, desde
que se conhega a mutagdo na familia sob investigagdo'.

Diagnéstico inicial

Suspeita-se de MPS | nos individuos com fei¢des
caracteristicas, hepatoesplenomegalia e sinais 6sseos,
articulares ou oculares caracteristicos. A analise dos
glicosaminoglicanos urindrios (heparan sulfato e
dermatan sulfato) foi o primeiro método de diagndstico
disponivel da MPS | e continua a ser Uutil como exame
de pesquisa preliminar '°.

Diagndstico de confirmacao

O diagnéstico definitivo da MPS | se baseia na
demonstracdo de deficiéncia da enzima lisossémica
a-L-iduronidade'®. A atvidade desta enzima pode ser
medida na maioria dos tecidos, porém habitualmente
o diagndstico é feito utilizando leucécitos do sangue
periférico, fibroblastos cultivados ou plasma'?.

REV. MED. RES.

Diagnéstico molecular

Toda consideragao de exames baseados no DNA
deve levar em conta a grande heterogeneidade das
mutagdes que existe por tras da MPS I. é preciso
identificar os alelos mutantes para uma dada familia
especifica, antes de fazer o diagndstico molecular dos
membros da familia que apresentam risco de ter a
doenca. Como muitos pacientes sdo heterozigotos
compostos, ambos os alelos mutantes precisam ser
conhecidos para que os testes nos portadores tenham
utilidade para a familia’.

Testes em portadores

Lamentavelmente, a andlise da atividade da
enzima a-L-iduronidade nao oferece informagdes
definitivas sobre portadores. Isso esta relacionado com
o fato de haver uma superposi¢do consideravel da faixa
normal com a faixa heterozigdtica’ e de ter sido
relatada uma pseudodeficiéncia da enzima. Infelizmente
, 0 nUmero maior de mutagdes subjacentes a MPS | e
as técnicas disponiveis no momento para avaliar
mutagdes genéticas também ndo permitem detectar
portadores por métodos moleculares’.

Diagnoéstico pré-natal

Rotineiramente, o diagndstico pré-natal é feito
em células cultivadas do fluido amniético ou por bidpsia
de vilosidade corionica, utilizando o mesmo teste de
enzima usado para monitorar a enzima nos
fibroblastos cultivados ou nos leucdcitos .

Tratamento

O tratamento da MPS | pode ser classificado
em sintomatico e causal. O tratamento sintomatico
oferece alivio a sintomas especificos. O tratamento
causal trata causas subjacentes da doenca.

Tratamento sintomatico

O tratamento sintomatico ou de apoio consegue
melhorar a qualidade de vida dos individuos afetados
e de suas familias.
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Terapias Causais Existentes e Emergentes

Algumas terapias oferecem esperangas de
impedir ou deter algumas manifestagdes da doenca e
sua progressdo geral corrigindo a deficiéncia de a-L-
iduronidase.

Transplante de Medula Ossea

O transplante da medula dssea em pacientes com
MPS | varia muito e depende do grau de participagao
médica e da idade as crianca da época do transplante.
Nao conseguir um enxerto estavel e o estabelecimento
de doenca causado pelo enxerto contra o hospedeiro
constitui, para muitos pacientes, uma barreira consideravel
para o éxito do transplante da medula dssea'”'®'®, por

ABSTRACT

isso, o procedimento traz um alto risco de morbidade e
mortalidade’. Apesar de modificar a progresséo da
doenca e aumentar a sobrevida, em alguns casos, ndo é
um procedimento curativo. De modo geral, a doenga
somatica apresenta melhoras, a ndo ser nas manifestagoes
osseas, articulares e oculares, mas os desfechos
neuroldgicos variam. O procedimento deve ser usado em
casos cuidadosamente escolhidos, com avaliagdo clinica
e aconselhamento extensos antes do transplante e com
monitorizagdo sistematica dos resultados a longo prazo’.

Terapia de Reposicao Enzimatica

Os bons resultados com o uso da iduronidase
recombinante humana nos estudos clinicos?®?! levaram a
aprovacdo da mesma como terapia de reposicdo
enzimatica pelo FDA, em abril de 2003, nos Estados Unidos.

A infusdo periddica da iduronidase remove o
substrato acumulado nos tecidos, como faria a enzima
deficiente, levando a regressao da maioria do quadro
clinico, de forma bastante segura, melhorando a
sobrevida destes pacientes?'.

CONCLUSAO

Através da realizagdo deste trabalho, pode-se
concluir que a MPS | é uma doenca de manifestagdes
sistémicas de fisiopatologia ainda desconhecida, apesar
de sua descricdo ha décadas e do avango da medicina.

O carater multisistémico dessa doenca afeta o
sistema digestorio, o sistema circulatdrio, o sistema
respiratorio e principalmente o sistema nervoso central
e o aspecto fisico geral, além de sistema nervoso periférico,
sistema osteoarticular, olhos, e orelha.

Como essa doenca é de dificil diagndstico, uma
investigagdo ampla e precoce deve ser aplicada
principalmente em gestantes com histéria de MPS |
na prole ou familia.

Mucopolissacaridoses (MPS) consists of hereditary disturbances caused by a deficiency of lisossémics
enzymes essential to the degradation of the glicosaminoglicanas (GAG). MPS | is a rare illness of lisossomic
deposit, being capable of gradually becoming life threatening if not diagnosed and treated precociously and is of
recessive autossomica inheritance. MPS is found in all the populations, frequently at approximately 1:100.000 in
the serious form, between 1:115.000 and 1:280.000 in the intermediate form and approximately 1:500.000 in
the less serious form of the illness. The typical clinical manifestations include: alterations in the central nervous
system, peripheral nervous system, osteoarticular system, digestive system, eyes, auditory device and respiratory
device. The diagnosis is based on the deficiency of the lisossoémica enzyme &-L-iduronidase and the treatment
in the enzymatic spare therapy, transplant of marrow and in the symptomatic control.

Key Words: Mucopolysaccharidosis |. Diagnosis; Therapy.
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RESUMO

O mercado de trabalho médico tem mudado suas caracteristicas a cada ano. Algumas das muitas alteragoes
sofridas no modo de atuagdo profissional dos médicos, bem como as conseqliéncias nas quais elas implicam,
sdo relatadas nesse artigo, que traz as principais caracteristicas do mercado de trabalho médico atual. Ele se
encontra dividido de uma maneira simplista: em publico e privado, em que a maioria dos profissionais mantém
até trés fungdes em ambos os setores, como profissionais autdnomos ou empregadores. Os médicos estdo
distribuidos pelo Brasil desigualmente, concentrando-se em determinadas regides enquanto outras ainda sdo
carentes desse tipo de assisténcia. Nota-se também a enorme influéncia do fator relacionado ao pequeno
numero de vagas oferecidas para residéncia, as quais predominam na regido sudeste, em detrimento do
expressivo e crescente numero de recém-formados, dos quais a maioria ndo tem acesso a esse tipo de
especializagdo, considerando ainda a enorme quantidade de egressos oriundos de novas escolas médicas,
muitas das quais abertas de forma duvidosa e carentes de um ensino de qualidade. Outra disparidade verifica-
se em relacdo aos valores de remuneracdo que divergem amplamente de uma regido a outra do Brasil.

O século 21 impde grandes desafios em todas as esferas da sociedade, nos campos da ciéncia, da economia, da
politica e no campo social. Um dos maiores desafios inclui o setor da salde, o qual precisa construir uma
agenda que formule novas e eficientes politicas para a forca de trabalho da classe médica, tanto no sentido de
transformagdes nas instituigdes formadoras, neste caso a escola médica, como no perfil do mercado de trabalho
médico.

Descritores: Mercado de Trabalho; Escolas Médicas; Instituicdes Privadas de Saude; Saude
Publica; Medicina; Honorarios Médicos.

INTRODUCAO

No dltimo e ja neste século o perfil da medicina
vem se alterando. Desde os conhecidos médicos
barbeiros que realizavam sangrias até a medicina
tecnoldgica atual, muitas foram as mudancgas ocorridas
nas caracteristicas do mercado de trabalho médico. O
nimero de médicos no Brasil aumenta em percentuais
maiores do que o da populagdo, devido a abertura
desenfreada de escolas médicas. Enquanto esta cresce
1,3% ao ano, a classe médica cresce 3,5% ao ano e
concentra-se nas cidades economicamente mais bem
situadas. A populagdo brasileira hoje é de 188 milhdes,
enquanto ha cerca de 280 mil médicos, ou seja, um
médico para cada 600 habitantes, um nimero que
ultrapassa o valor ideal preconizado pela Organizagdo
Mundial da Saude (OMS), que é de um médico para

mil habitantes. Desde entdo, a medicina foi perdendo
um pouco da sua caracteristica humana para se
adaptar ao mercado capitalista, forcando médicos a
ampliarem suas jornadas em condigdes precarias de
trabalho e ainda com uma remuneragdo ndo justa.
Sendo assim, o atual estudo se propde a caracterizar
a situagdo atual do mercado de trabalho médico no
Brasil.

CARACTERIZACAO DAS CONDICOES E
TRANSFORMACOES DO MERCADO DE TRABALHO
MEDICO BRASILEIRO

No inicio do século passado, os médicos
possuiam respeitabilidade e prestigio social,
consequiéncia de uma relagdo direta com os pacientes

TRABALHO REALIZADO NA DISCIPLINA DE HISTORIA E HUMANIZAGAO DA MEDICINA DO CURSO DE MEDICINA DA FACULDADE

EVANGELICA DO PARANA (FEPAR)
1 - Estudantes do primeiro ano do curso de Medicina da FEPAR.

2 — Professor responsavel pela disciplina de Histdria e Humanizagdo do Curso de Medicina da FEPAR.
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e de um processo artesanal de trabalho
(individualizado e auténomo) baseado na confianga,
no respeito e no sigilo profissional. Com o advento do
sistema capitalista de producdo, o perfil da assisténcia

a saude foi se transformando, resultando numa

“coisificagdo do trabalho médico”. Os médicos

passaram a se submeter as regras desse sistema, e

assim submeteram-se as regras impostas aos demais

trabalhadores de qualquer empresa capitalista, além
de terem como dever as particularidades do trabalho
médico, relacionadas a dor, sofrimento e morte.

O mercado de trabalho do médico pode ser
dividido de uma maneira simplista em publico e privado.
No Brasil, em que o setor publico é muito forte e
presente, os médicos acabam por ingressar nesse
setor, tornando-se assalariados. Por outro lado, o setor
privado tem crescido e assumido boa parte da
producdo de servigos médicos, produzindo um elevado
contingente de profissionais dependentes de
contratagdo por empresarios da saude. Sendo assim,
a atividade liberal continua uma pratica em qualquer
mercado, mas é cada vez mais comum médicos
associando-se a pratica assalariada tanto publica como
privada.

Em 1995, o CFM realizou uma ampla pesquisa
nacional, denominada Perfil dos Médicos do Brasil, que
retrata as mais recentes e principais caracteristicas
desse profissional e de seu mercado de trabalho. Nela
se destacam:

1. A existéncia de um mercado com cerca de 350 mil
postos de trabalho (setores publico e privado) para
um contingente na época de 183.052 médicos em
todo o pais. Considerando que mais de 74,7%
destes exercem atividades em consultdrios, isto
significa que o seu mercado se constitui em quase
500 mil postos de trabalho, equivalendo a 2,7
empregos/atividades por médico;

2. Atividade profissional predominante em instituicdes
hospitalares, nos setores tanto publico como
privado, em todas as regides brasileiras;

3. No consultério particular, 79,1% dos médicos
trabalham com convénios e/ou cooperativas, sendo
significativo que 16,6% dos médicos exercam essa
atividade inseridos em estabelecimentos de saude;

4. Urbanizagdo do trabalho médico, ou seja, 65,9%
dos médicos atuam nas capitais brasileiras, em
especial nas mais desenvolvidas social e
economicamente. Esta concentragdo contribui para
uma relagdo de 3,28 médicos por mil habitantes
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nas capitais e 0,53 médicos por mil habitantes no
interior;

5. Das 65 especialidades reconhecidas a época, dez
sobressaem no mercado de servicos médicos (as
quais englobam 62,1% do total dos médicos
brasileiros);

6. Cerca da metade (48,9%) do contingente médico
trabalha em regime de plantdo, com maior
freqliéncia de plantdes de 12 e/ou 24 horas.

As modalidades assalariadas com carteira
assinada, funciondrios publicos estatutarios e
empregados em carteira foram apontadas num estudo
como as principais formas de inser¢do no mercado
de trabalho por 57.8% dos homens e 77.2% das
mulheres médicas. Percebe-se uma maior aderéncia
das mulheres as posicdes assalariadas, enquanto a
maioria dos homens atua como auténomo ou
empregador. Além disso, médicos auténomos ou
empregadores apresentaram maior rendimento
médio.

Trabalham no setor publico, postos,
centros de saudes, ambulatérios e hospitais,
69,7% dos médicos, sendo que, Roraima, Acre,
Amapa, Tocantins, Amazonas, Sergipe, Alagoas,
Rio Grande no Norte, Espirito Santo, Santa
Catarina e Distrito Federal sdo os estados que
mais empregam nesse segmento. A renda do
setor publico é a mais baixa do mercado.

O setor privado predomina nas regides sul e
sudeste, tendo em Rondonia, Tocantins, Sergipe, Bahia,
Minas Gerais, Parana, Goias e Mato Grosso os locais
onde h& numero significativo de profissionais neste
setor. Conta com 59,3% dos médicos que atuam em
clinicas, policlinicas e hospitais de grande porte.

Os profissionais auténomos se organizam
através da medicina de grupo, cooperativas médicas
e planos de autogestdo. E um setor que inclui 74,7%
dos médicos, principalmente no Sul e Sudeste, com
destaque para Acre, Amapa, Bahia, Piaui, Minas Gerais,
Espirito Santo, todo o sul do pais, Goids, Mato Grosso e
Mato Grosso do Sul. Além disso, é o segmento do
mercado de trabalho que garante aos médicos uma
renda acima dos outros segmentos.

As diferentes formas de remuneracao tém suas
vantagens e desvantagens, mas de qualquer forma, a
remuneragdo do médico brasileiro encontra-se em
valores bastante baixos, fazendo com que ocorra
acumulo de empregos. Segundo a pesquisa Perfil
dos Médicos no Brasil, 60% dos profissionais
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exercem mais de trés atividades e 80% sentem
desgaste profissional, possiveis causas sdo as
condi¢des de trabalho e de saldrios. O dltimo
reajuste nos valores pagos pelos SUS por
consultas foi feito em 02/10/2007, que agora
paga 10,00 reais por consulta de especialista,
um reajuste de 30% do valor anterior que era
de 7,55 reais e continua o clinico geral a
receber 2,55 reais.

Enquanto médicos da regidao Sul declaram uma
renda mensal de 4.000 délares, profissionais
principalmente de estados como Paraiba,
Pernambuco, Rio Grande do Norte e Rio de laneiro
chegam a ganhar menos de 1.000 délares. De modo a
minimizar as diferencas entre os valores de
remuneracdo médica no Brasil e permitir que ela seja
justa, surgiu em 2003, um instrumento que pretende
regularizar essa situacdo, a Classificagdo Brasileira
Hierarquizada de Procedimentos Médicos (CBHPM),
projeto conjunto do Conselho Federal de Medicina
(CFM), e da Associagdo Médica Brasileira (AMB), que
preconiza o valor minimo para uma consulta de
procedimentos gerais de 42,00 reais.

Além das condicdes de trabalho e remuneragdo
desestimulantes ao exercicio da medicina, com a
abertura de novas escolas médicas no Brasil, outra
problematica que ja vem sendo enfrentada € o fato de
médicos sairem das faculdades e se depararem com
um ndmero de vagas para residéncia muito menor do
que o de médicos recém-formados, aumentando a
dificuldade de se especializar. O Brasil, conta hoje, com
175 escolas médicas, concentrando o maior numero
em S3o Paulo. Segundo informacdo da CNRM
(Comissao Nacional de Residéncia Médica), quase 40%
dos médicos recém-formados no Brasil ndo tém acesso
a qualquer programa de residéncia médica. As
residéncias mais procuradas, e as que concentram
mais vagas, sao as de cirurgia-geral, clinica médica e
ortopedia - procura explicada por serem, as duas
primeiras, pré-requisito para outras especialidades.
Essa condigdo pode ser entendida quando nao ha uma
espécie de planejamento nessa area no Brasil,

concentrando a maior parte dos programas de
residéncia no Sudeste, e devido a uma maior procura
por determinadas especialidades.

Ainda de acordo com a pesquisa Perfil dos
Médicos do Brasil, seus resultados apontaram
urbanizagdo, especializagdo, reducdo da remuneragdo,
multiplicidade de vinculos empregaticios, participagao
crescente de mulheres na categoria médica, elevada
participagdo de plantdes entre as formas de trabalho,
informalizagdo crescente das relagdes de trabalho. Isso
indica que o mercado de trabalho médico no Brasil
vem reproduzindo a tendéncia geral da economia
contemporanea de utilizar cada vez mais o expediente
da flexibilizagdo da contratagdo da forca de trabalho.
Esse estudo permitiu constatar as mudangas
qualitativas e quantitativas ocorridas no mundo do
trabalho médico.

CONSIDERAGOES FINAIS

Ao analisar o perfil do mercado de trabalho
médico, é necessario enfatizar que se trata de um setor
de servigos essenciais a sociedade, com mais de 200
mil profissionais atuando nos estabelecimentos de
saude (hospitalares e ambulatoriais), num sistema
constituido por uma sdlida rede publica, pelos servigos
privados e consultdrios particulares.

Somados, esses fatores tem prejudicado o
exercicio adequado da medicina e nos incita a provocar
as devidas altera¢des no setor da saude de modo a
proporcionar aos médicos um ambiente de trabalho
adequado, prazeroso, e gratificante a pratica. Cerca
de 60% dos médicos véem o futuro da medicina com
pessimismo ou incerteza, enquanto somente 18,5%
estdo otimistas com a profissdo que exercem. Um
instrumento que ja vem contribuindo para mudar essa
realidade é a Classificagdo Hierarquizada, a partir
desse ponto devemos nos empenhar para implantagao
e defesa deste instrumento valioso de nosso trabalho
e contribuir criando novas alternativas que auxiliem
toda a classe médica, aumentando o prestigio da
categoria perante o investidor privado, o Estado e a
sociedade.

ABSTRACT

The medical job market has been changing its characteristics year after year. Some of the many changes
involved in the way medical professionals perform their craft, as well as the consequences they bring about, are
reported in this study, which also includes the key features of the medical job market nowadays. It is divided in
a simplistic way: in public and private, in which the majority of professionals maintain up to three functions for
both sectors, as autonomous professionals or employers. Doctors are unevenly distributed in Brazil, concentrating
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in certain areas while other areas are still deprived of medical assistance. There is also the enormous influence
of the fact that there are too few vacancies available to medical residency, which predominate in the southeast of
Brazil, at the expense of an expressive and growing number of newly graduates, the majority of whom do not
have access to such specialization, considering also the enormous amount of recent graduates from new medical
schools, many of which opened in a dubious manner and lacking quality education. There is another additional
disparity in relation to the values of remuneration, which differ widely from region to region in Brazil. The 21st
century imposes great challenges in all spheres of society, in the fields of science, economics, politics and in the
social field. One of the greatest challenges includes the health sector, which needs to build an agenda to make
new and effective policies for the medical class workforce available, both in terms of changes in the forming

institutions, in this case the medical schools, and in the profile of the medical job market.
Key Words: Job Market; Schools, Medical; Health Facilities, Proprietary; Public Health;

Medicine; Fees, Medical.
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SINDROME DE GARDNER - RELATO DE CASO
Gardner’s syndrome - Case Report

luliana Ferreira Martins'
luliana Gongalves Rocha?
Eron Fabio Miranda?
Guilherme Vasconcelos Sella3
Lucas Marques Mantovani®
Paulo Gustavo Kotze*

RESUMO

A sindrome de Gardner é uma variante da polipose adenomatosa familiar (PAF), doenga autossomica
dominante causada por mutagdes no gene APC. O objetivo do presente relato é a apresentagdo de um paciente
portador de sindrome de Gardner, sem histéria familiar prévia, o que pode caracterizar uma nova mutagao
genética. O paciente foi submetido a retocolectomia total com confecgdo de bolsa ileal em “J”, anastomose ileo-

anal e ileostomia protetora em alca. Serdo discutidos sua apresentagdo clinica e forma de tratamento.
Descritores: Sindrome de Gardner; Polipose Adenomatosa do Colo.

INTRODUCAO

A sindrome de Gardner é uma variante da
polipose adenomatosa familiar (PAF), doenca
autossomica dominante causada por mutagdes no
gene APC. Tradicionalmente diferencia-se da PAF pela
presenca concomitante de lesdes extra-intestinais,
como tumores desmoides, cistos sebaceos ou
epidermoides, osteomas (principalmente de
mandibula), dentes supranumerarios, pdlipos gastricos
ou angiofibromas nasofaringeos'. A prevaléncia da
sindrome de Gardner ndo pode ser avaliada
separadamente da PAF, e a estimativa de sua ocorréncia
é de 3 casos por 100.000 habitantes °.

O objetivo do presente relato é a apresentacao
de um paciente portador de sindrome de Gardner, sem
histéria familiar prévia, o que pode caracterizar uma
nova mutacdo genética. Serdo discutidas sua
apresentacdo clinica e a forma de tratamento.

RELATO DO CASO
Paciente de 42 anos, masculino, lavrador, natural
de Santa Barbara (PR) e procedente de Curitva (PR).
Deu entrada no ambulatério de Coloproctologia
do Hospital Universitario Cajuru em agosto de 2006,

com queixa de hematoquezia de inicio ha 1 ano, sem
associagao com dor abdominal, emagrecimento, ou
outras queixas. Apresentava habito intestinal normal,
sem diarréia. Previamente higido, apresentava somente
aumento de volume do ramo direito da mandibula que
associava a trauma ocorrido ha 10 anos. Negava
cirurgias ou outras doengas prévias.

Pai falecido aos 70 anos por AVC e mae falecida
por causa desconhecida. Teve 6 irmdos (3 homens e 3
mulheres), dois falecidos por neurocisticercose e
demais saudaveis. Tem 4 filhos (2 meninas e 2 meninos)
saudaveis. Negava histéria familiar de cancer.

Ao exame fisico apresentava-se em bom estado
geral, com massa endurecida de aproximadamente 5
cm no ramo direito da mandibula, fixa e indolor (Figura
1). Abdome flacido, indolor, sem visceromegalias ou
massas palpaveis. Restante do exame segmentar sem
particularidades.

Realizou endoscopia digestiva alta que
demonstrou poélipo séssil de 0,3 cm de diametro no
corpo gastrico, o qual foi ressecado. O exame anatomo-
patolégico demonstrou tratar-se de pdlipo gastrico
hiperplasico.

TRABALHO REALIZADO NO SERVICO DE COLOPROCTOLOGIA DO HOSPITAL UNIVERSITARIO CAJURU DA PONTIFICIA

UNIVERSIDADE CATOLICA DO PARANA — CURITIBA/PR

1 — Médica residente em Coloproctologia do Hospital Universitario Cajuru.
2 - Membro Associado da SBCP e Médico do Servico de Coloproctologia do Hospital Universitario Cajuru.

3 - Médico residente em Cirurgia Geral do Hospital Universitario Cajuru.

4 - Membro Titular da SBCP e Chefe do Servico de Coloproctologia do Hospital Universitario Cajuru.
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FIGURA 1: Osteoma de mandibula.

Seguiu investigagdo com colonoscopia que
evidenciou indmeros pdlipos, a maioria pediculados e
com variados diametros, em todos os segmentos
célicos, mais concentrados no reto e no sigmdide.
Realizada polipectomia de 2 lesdes, com laudo
histologico de pdlipos adenomatosos sem displasia.

Apesar da queixa de sangramento, o
hematdcrito era de 49,80% e hemoglobina 17,20 g/
dL. O CEA (antigeno cércino-embrionario) encontrava-
se dentro dos limites normais (2,7 ng/mL — Normal <
5,0). O ultra-som abdominal total foi realizado, e ndo
apresentou alteragdes. A radiografia de mandibula
confirmou o diagndstico de osteoma (Figuras 2).

FIGURA 2: Radiografia mostrando osteoma de
mandibula.

O paciente foi submetido a retocolectomia total
com confec¢do de bolsa ileal em J e ileostomia protetora
em alca em 2/9/2006. O exame andtomo-patoldgico
confirmou tratar-se de polipose adenomatosa, sem
suspeita de degeneragdo maligna (Figuras 3).
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Apresentou boa evolugdo pds-operatdria e teve alta
apo6s 7 dias, sem intercorréncias.

FIGURA 3: Peca cirurgica mostrando polipose.

Apds 3 meses da cirurgia, foi submetido a
retossigmoidoscopia flexivel que demonstrou coto retal
curto, com cerca de 1 ¢cm de extensdo, e mucosa de
aspecto normal. A anastomose ileo-retal foi
ultrapassada, e a bolsa ileal encontrava-se com aspecto
normal (Figura 4). Foi submetido a fechamento de
ileostomia em 29/01/07 e permanece em
acompanhamento ambulatorial. Sua familia encontra-
se em investigagdo.

.:rl: i .|

FIGURA 4: Retossigmoidoscopia flexivel mostrando bolsa
ileal de aspecto normal.

DISCUSSAO

As anormalidades encontradas em pacientes
portadores da sindrome de Gardner sdo determinadas
por mutagdes no gene da polipose adenomatosa do
célon (gene APC), que é localizado no cromossomo
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5g21-q22 *. Mais de 800 mutaces desse gene foram
descritas *. Aproximadamente 20% a 30 % dos novos
casos diagnosticados nao pertencem a familias
previamente identificadas, parecendo representar
novas mutagdes genéticas, o que ocorreu no caso
relatado?. A expectativa dos filhos de um casal
apresentarem a mutagdo quando um dos conjuges é
portador da sindrome é de 50%.

A polipose tipicamente se desenvolve na
segunda ou terceira década de vida, e o risco de
degeneragdo maligna é maior por volta dos 35 anos .
Pacientes sem diagnéstico e tratamento apresentam
risco de malignizagdo proximo de 100% por volta dos
45 anos °.

As primeiras manifestagdes extra-colonicas
descritas foram os osteomas, encontrados em
aproximadamente 20% das familias com PAF 2. Séo
tumores 0sseos benignos, sem potencial de
malignizagdo, encontrados principalmente no angulo
da mandibula. Podem ser encontrados antes do
aparecimento da polipose célica ©. No caso relatado, o
osteoma da mandibula surgiu cerca de 10 anos antes
do diagndstico da polipose.

Os tumores de partes moles ocorrem em cerca
de 40 a 70% dos portadores da sindrome de Gardner’.
Geralmente sdo cistos epidermdides, sebaceos,
fibromas ou lipomas. Podem freqiientemente aparecem
na puberdade e precedem o aparecimento da
polipose?. Tais alteragdes ndo foram identificadas no
paciente descrito.

Na sindrome de Gardner, 4% a 20 % dos
pacientes apresentam tumores desmoides ®. Nestes
individuos ha diferente comportamento destes tumores
em comparagdo com a populagdo geral, onde
raramente ocorrem (5 a 6 por 1 milhdo). O pico de
incidéncia vai dos 28 aos 30 anos e embora sejam
considerados benignos, ja que ndo dao metastases,
seu comportamento pode causar morbidade e
mortalidade importantes 2.
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Pacientes com sindrome de Gardner
apresentam risco aumentado de desenvolvimento de
diversos tumores extra-célicos (duodeno, tiredide,
pancreas, estomago, SNC e figado). Nao ha consenso
para a melhor estratégia de rastreamento para estas
diferentes neoplasias °.

Portadores da sindrome de Gardner podem
desenvolver pélipos adenomatosos no sistema
digestdério superior. Outros tipos de pélipos
(hiperplasicos ou de glandulas fundicas) também
podem ser encontrados no corpo e fundo gastricos,
como no caso descrito °.

Duas formas de tratamento cirdrgico sao
descritas para a PAF em geral. Pacientes com o reto
relativamente livre de pélipos, em numero menor que
20 e de tamanho pequeno, podem ser submetidos a
colectomia total com ileo-reto anastomose. O reto
preservado, nestes casos, deve ser examinado a cada
6 meses, e novos pdlipos devem ser ressecados.
Pacientes com o reto acometido por muitos pélipos e
de grande tamanho devem ser submetidos a reto-
colectomia total com reservatério ileal e anastomose
ileo-anal *. A confecgdo de ileostomia em alca protetora
pode ser realizada pelo alto risco de deiscéncia nesta
anastomose baixa.

O paciente descrito apresentava uma
concentragdo maior de grandes pdlipos no reto. Por
tal razdo, foi submetido a reto-colectomia total com
reservatorio ileal em .

CONCLUSOES

Ha& ocorréncia da sindrome de Gardner em
pacientes sem histéria familiar, o que corresponde a
novas mutagdes genéticas. O tratamento da polipose
intestinal € cirurgico, e o reto pode ser preservado ou
nao. O tratamento das manifestacdes extra-intestinais
deve ser realizado conforme a sintomatologia e andlise
detalhada de cada caso.

ABSTRACT

Gardner’s syndrome is a variant of familial adenomatous polyposis (FAP), autosomal dominant disease caused
by mutation in the adenoumatous polyposis coli gene. The aim of this report is to present a case of Gardner’s
syndrome, without familial history of FAP, which may characterize a new mutation. The patient was submitted to
a restorative proctocolectomy with ileoanal reservoir and diversion ileostomy. A brief discussion about clinical

presentation, diagnosis and treatment is presented.

Key words: Gardner Syndrome; Adenomatous Polyposis Coli.
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ASSOCIACAO BENEFICENTE BOM SAMARITANO —
HOSPITAL SANTA RITA
Praca Sete de Setembro, 285,
87015-290 Maringa - PR
Telefones: (44) 3220-600/3220-6285
Fax: (44) 3220-6209
E-mail: residencia@hsr.org.br
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Coordenador da COREME: Erika Hoyama

Representante dos Médicos Residentes:
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Rua D. Pedro Il, 181, Nova Russia
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Coordenador da COREME:

Nelson Raglia de Oliveira (41) 9974-7252

Representante dos Médicos Residentes:
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HOSPITAL UNIVERSITARIO REGIONAL DO NORTE DO
PARANA - UNIVERSIDADE ESTADUAL DE LONDRINA
Av. Robert Koch, 60,
86038-350 Londrina - PR
Fone: (43) 3371-2278
Fax: 3371-2278
E-mail: residhu@uel.br
www.hu.uel.br/residencia
Coordenador da COREME
Marcos Cesar Barros de Almeida Camargo

(residhu@uel.br) - (43) 3371-2278

Representante dos Médicos Residentes:

INSTITUTO DO CANCER DE LONDRINA
Rua Lucilla Ballalai, n® 212 - Jardim Petrépolis
86015-520 Londrina - PR
Telefones: (43) 3379-2600 - R 2613 (Dir. Clinica)
Fax: (43) 3379-2696
E-mail: diretoriaclinicaicl@yahoo.com.br
www.icl-cancer.org.br
Coordenador da COREME
(Cassio José de Abreu
(cabreu@sercomtel.com.br) (43) 3379-2613
Representante dos Médicos Residentes:

INSTITUTO DE NEUROLOGIA DE CURITIBA
Rua Jeremias Maciel Perretto, 300 C Comprido
81210-310  Curitiba - PR
Telefones: (41) 3028-8580
Fax: (41) 3028-8580
e-mail: inc@inc-neuro.com.br
www.inc-neuro.com.br

Coordenador da COREME: Ricardo Ramina
(ramina@inc-neuro.com.br) (41) 3028-8580

Representante dos Médicos Residentes:

Erasmo Barros da Silva Junior
(teeth@uol.com.br) (41) 3028-8580

LIGA PARANAENSE DE COMBATE AO CANCER PR
HOSPITAL ERASTO GAERTNER

Rua Dr. Ovande Do Amaral, 201,

Prédio Jardim das Américas

81060-060  Curitiba/PR

Telefone: (41) 3361 5123

Fax: (41) 33615166

E-mail: cepep@Ipcc.org.br; ensino@Ilpcc.org.br
Coordenador da COREME:

Paola Andrea Galbiatti Pedruzzi

Representante dos Médicos Residentes:
Murilo de Almeida Luz

SANTA CASA DE MISERICORIDA DE MARINGA
Rua Santos Dumont, 555, Vila Operaria
87050-100  Maringa - PR
Telefone: (44) 3027-5605
Fax: (44) 3027-5799
E-mail: coreme@santacasamaringa.com.br

Coordenador da COREME:

Cesar Orlando Peralta Bandeira

Representante dos Médicos Residentes:

Luciano Bornia Ortega

SANTA CASA DE MISERICORDIA DE PONTA GROSSA
Av. Dr. Francisco Burzio, 774 - Centro
84010200 Ponta Grossa - PR
Telefone: (42) 30268-000
Fax: (42) 30268000
E-mail: coreme@scmpg.org.br
Coordenador da COREME: Marcelo de Oliveira Dreweck
Representante dos Médicos Residentes:
Fabiola Michelin Machado

UNIVERSIDADE ESTADUAL DE MARINGA
Av. Mandacart, 1.590, Jardim Canada
87080-000  Maringa - PR
Telefones: (44) 2101-9119/2101-9423
e-mail: sec-dmd@uem.br
www.dmd.uem.br

Coordenador da COREME:

Mauro Porcu
(mp@wnet.com.br) (44) 2101-9119

Representante dos Médicos Residentes:
Mario Henrique da R. A. Silva
(darevil@pop.com.br) (44) 2101-9119

(*) As instituigoes devem promover a atualizagdo cadastral
enviando e-mail para cermepar@crmpr.org.br
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Programacao - | ENCM 2008

05032008  (QUARTA-FEIRA)

9h as 10h30 TEMA: Estratégia da Revisao de Etica Médica

12has 12h30  Intervalo para o Lanche

12h30 as 14h  Comissédo de Integracdo do Médico Jovem

14h as 15h Presta¢do de Contas do CFM - Exercicio 2007

15h as 16h Apresentacao do Indice de Desenvolvimento e Satde - IDS/CPDOC

20h Solenidade de Abertura do | Encontro Nacional dos Conselhos de
Medicina do ano 2008 na sede do CRM - PR

06032008  (QUINTA-FEIRA)

9h as 12h Manifestacao publica em defesa da salde
Local: Praga Santos Andrade/ UFPR

12h30 as 14h  Intervalo para o Lanche no CRM-PR

14h as 15h Ceriménia de Obliteracdo do Selo Comemorativo do Cinglientenario do
CRM - PR e Langamento do livro “Bioética Clinica” de autoria do
Dr. José Eduardo de Siqueira

15h as 16h Apresentacao do relatério da Comissao de Assuntos Politicos
- CAP (CFM/AMB)

07.03.2008 (SEXTA-FEIRA)

9h as 12h TEMA: Relagdo de Trabalho Médico com o SUS - Cooperativismo
Médico - Codigo 7 - Fundag&o publico/ privada

12h as 12h30  Intervalo para o Lanche

12:30 as 15h Resolucdo do CFM que estabelece normas para o Processo Eleitoral
dos Conselhos Regionais de Medicina




Curitiba
5, 6 e 7de
margo

EGIONAL DE MEDICINA DO

| Encontro
Nacional

dos Conselhos
de Medicina



REVISTA DO MEDICO RESIDENTE

Volume 10 N° 1 JAN/MAR 2008
CONTEUDO / CONTENT

INSTRUCAO AOS AUTORES / AUTHORS INSTRUCTION ....oovvvvveeereeseesesesesesessssssssssnnssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssss 3
EDITORIAL / EDITORIAL

A COMISSAO ESTADUAL DE RESIDENCIA MEDICA DO PARANA E A REVISTA DO MEDICO RESIDENTE

The Parana State Medical Residency Commission and The Medical Resident's Journal

JOA0 CArlOS SIMOES .vvvviviviviviiririiiierer et b bbb bbbt b bbb bbb bbb bbb bbb st bbb st 4

NOVOS TEMPOS A RESIDENCIA MEDICA NO PARANA

Challenging times for medical residency in the state of Parana

GEISON ZAfAION MAITINS c1uvviviviririirireiierere bbb bbb bbb bbb bbb bbb bbb bbbt bbb b 6
ARTIGO ORIGINAL / ORIGINAL ARTICLE

PREVALENCIA DAS MANIFESTACOES CLINICAS E PERFIL DE AUTO-ANTICORPOS EM 13 PACIENTES

COM SINDROME DE SUPERPOSICAO DO COLAGENO

Prevalence of clinic manifestations and autoimmunity profile of thirteen patients suffering from Collagen

Overlaping Syndrome

Fernanda de Santana Pissetti, Mariana Nadal Cardoso, Sandra Sayuri Watanabe,

TREIMA LArOCCA SKATE ...uvuivviiiiiiiieiseisisisie sttt r st 8

INVESTIGAGAO METABOLICA DE LITIASE URINARIA EM CRIANCAS

Metabolic investigation of urolithiasis in children

Luis Alberto Batista Peres, Derby Nery NEtO ..o sssiessenes 12

ESTUDO RETROSPECTIVO DE PACIENTES PORTADORES DE NEOPLASIAS DE GLANDULAS SALIVARES:

LEVANTAMENTO DE 75 CASOS

Retrospective study of patients with salivary neoplasms: survey of 75 cases

Dionisio Baroni Junior, Vitor Teixeira Liutti, Ricardo RIDEIr0 GAMA ......covvviviiiiiiciiicceee et 16
ARTIGO DE REVISAO / REVIEW ARTICLE

MUCOPOLISSACARIDOSE DO TIPO I: DIAGNOSTICO E TRATAMENTO

Mucopolysaccharidosis-I: diagnosis and treatment

Elio Ferraz Salvador Filho, Anténio Rubens Zacarias Janior, Diogo Ferraz Salvador,

Anna Maria MIglioli.........cciviiiiiiiiiiiiiiii s 25
ARTIGO ESPECIAL / SPECIAL ARTICLE

PERFIL DO MERCADO DE TRABALHO MEDICO
Profile of the medical job market

Louise Bisolo, Lucas Wagner Gortz, Jodo (arlos SIMBES ... 30
RELATO DE CASO / CASE REPORT

SINDROME DE GARDNER - RELATO DE CASO
Gardner’s syndrome - Case Report
Juliana Ferreira Martins, Juliana Gongalves Rocha, Eron Fabio Miranda,

Guilherme Vasconcelos Sella, Lucas Marrques Mantovani, Paulo Gustavo KOtze ..........cccoeeeivieninciniieieiniininnne 34
INSTITUICOES COM RESIDENCIA MEDICA NO PARANA — SISTEMA CNRM/MEC.....oc.oovssvsssssssssssssssssssssses 38
INDICE DE AUTORES DO VOLUME 9/ 2008

Author TNACX TOr VOIUME 7/ 2008 ...ttt e e e e et e et e et e e e et e e ee e et e e e eeeeeeeeaes 41
INDICE DE ASSUNTOS DO VOLUME 9

SUBJECEINAEX T0 VOIUME 9 ...ttt 43
COMISSAO

. ESTADUAL DE RESIDENCIA
Enderego para devolugéao , ,
Rua Victério Viezzer 84 MEDICA DO PARANA

80810-340 Curitiba - PR
uriiba CONSELHO REGIONAL DE MEDICINA DO PARANA C E R M E P A R




