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também anônimos do Conselho dos Revisores que por meio de um roteiro de análise procedem a aprovação ou não. A critério do Editor Científico, poderá

o ar tigo ser submetido a revisores externos. Ar tigos rejeitados serão devolvidos aos autores anexados com as sugestões dos  revisores.

Revista do Médico RESIDENTE
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programa Word for Windows 6.0 ou o mais recente, corpo de letra Arial ou Times New Roman
tamanho 12.
O(s) autor(es) deverá(ão) enviar duas cópias do trabalho (inclusive das ilustrações) ao

Editor responsável pela Revista acompanhado de carta assinada pelo autor, em nome dos
co-autores se houver, responsabilizando-se pelo conteúdo e originalidade do trabalho e
autorizando a publicação para:

REVISTA DO MÉDICO RESIDENTE
Conselho Regional de Medicina do Estado do Paraná
Rua Victório Viezzer 84 - Vista Alegre

80810-340 - Curitiba – PR
Fone/Fax: (41) 3240-4049
e-mail:  dr jcs@uol.com.br / cermepar@crmpr.org.br
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resolução do CFM nº 1595/2000)

2. Indicar fontes de financiamento do trabalho, se houver, e
o nº do processo.

3. Ofício da aprovação do trabalho pela Comissão de Ética
em Pesquisa da Instituição.
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trabalhos que estiverem dentro das Normas de Publicação.
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editoriais, ar tigos originais, ar tigos de revisão, notas prévias, relatos de casos, artigos de
história, ar tigos especiais, notas prévias e cartas ao leitor.
Editorial: é o artigo inicial da revista. Geralmente escrito pelo editor principal ou solicitado
por ele para algum editor ou nome de relevância na área da saúde.

Ar tigo original: é o resultado completo de um trabalho clínico ou experimental,
prospectivo ou retrospectivo, randomizado e às vezes duplo cego, constituído de resumo,
introdução, métodos, resultados, discussão, conclusão, abstract e referências. As referências
devem ser limitadas a cerca de trinta (30), citando todos os autores até 6.
Artigos de revisão: o estilo é livre, devendo ser conciso, completo e atual, acompanhado
de uma análise crítica do autor. É necessário resumo e abstract. As referências são limitadas

a cinqüenta (50).
Relato de caso: descrição de casos clínicos peculiares, geralmente raros e de interesse.
Necessita resumo e abstract não estruturado. Número de autores, até seis (6).
Artigos de história: constituem relatos históricos sobre instituições, pessoas ilustres,
técnicas e fatos da Medicina e da área da Saúde. Necessita resumo e abstract. Só é permitido
1 (um) autor.
Artigo especial: são conferências, análises críticas. Discursos escritos ou discussão
de temas especiais dirigidos para a área da saúde e da residência médica. Necessita
resumo e abstract.
Nota prévia: representa uma contribuição original clínica ou técnica apresentada de
maneira resumida, não excedendo quinhentas (500) palavras e no máximo cinco (5)
referências.

Carta ao editor: são comentários sobre temas ou artigos publicados na Revista do
Médico Residente, podendo ou não conter referências.

ORGANIZAÇÃO DOS ARTIGOS ORIGINAIS
Página de rosto: o título do ar tigo deve ser conciso e explicativo
representando o conteúdo do ar tigo e redigido em por tuguês e em
inglês. Nome completo do(s) autor(es) e seus títulos profissionais e
nome da instituição onde o trabalho foi realizado. Inc luir, ainda, o
endereço completo do autor responsável.
Resumo: deve ser estruturado e não exceder 250 palavras, com limite de outras 100 para

Relato de Caso e Nota Prévia. Deve conter ainda o objetivo, com justificativa e propósito do
trabalho.
Métodos: descrição do material, dos pacientes ou animais, descrição dos procedimentos.
Resultado: descrição das observações com dados estatísticos e sua significância.
Conclusão: resposta da pergunta ou objetivo inicial.
Descritores (antes unitermos): utilizar até cinco (5), recomendados  pelos Descritores em

Ciências da Saúde (DeCS): http://decs.bvs.br

PREPARAÇÃO DO TEXTO

Título: deve ser preciso e explicativo representando o conteúdo do artigo.
Introdução: deve salientar o motivo do trabalho e a hipótese formulada com citação pertinente
porém sem fazer revisão extensa da literatura. No final da introdução deve ser referido o(s)
objetivo(s) do trabalho. Referir o nome da Instituição onde foi realizado o trabalho e os
títulos acadêmicos de todos os autores (negrito) por ordem
Ética: toda matéria relacionada à investigação humana e à pesquisa animal deve ter

aprovação prévia da Comissão de Ética da Instituição onde o trabalho foi realizado, cumprindo
resolução n. 196/96 do CNS e os preceitos do Colégio Brasileiro de Experimentação Animal
(COBEA).
Métodos: Identificar a amostragem, aparelhos, material, as drogas e substâncias químicas
utilizadas. Inclusive os nomes genéricos, dosagens e formas de administração. Não utilizar
nomes comerciais ou de empresas. Não usar nomes dos pacientes, iniciais ou registros de

hospital. Explicar qual método estatístico foi empregado e o grau de significância.
Resultados: devem ser apresentados em seqüência e de maneira concisa, sem
comentários e fazendo quando pertinente, referências às tabelas e ou figuras. Utilizar
abreviaturas aprovadas e padronizadas. As figuras devem ser as referidas no texto e
numeradas consecutivamente em algarismos arábicos e colocadas dentro de um envelope.
As legendas devem ser colocadas abaixo das figuras, descritas em folha separada e

colocadas após as referências e tabelas. Quando se tratar de tabelas e gráficos, as legendas
ficarão acima delas. Deve ser identificada no verso, através de etiqueta, com o nome do
autor, número e orientação espacial com setas. Os números das fotos para artigos originais
devem ser limitados a seis (6) e para relato de caso a quatro (4). Exceções serão julgadas
pelo Editor Científico.
Discussão: deve comparar os principais achados e significados com os anteriormente
publicados na literatura. Salientar os novos e interessantes aspectos do estudo. Não repetir
os dados dos resultados.
Conclusão: deve ser clara e precisa e responder aos objetivos do estudo. Evitar
informações que não sejam baseadas em seus próprios resultados.
Abstract: deve conter até 250 palavras e ser estruturado como no resumo: Background,
Methods, Results, Conclusion and Key Words.
Referências: a revista segue, como já referido, as normas de Vancouver. As referências
devem ser restritas aos últimos cinco anos e numeradas consecutivamente na ordem em
que foram mencionadas pela primeira vez no texto.
Até 6 autores, todos devem ser referidos. Acima de 6 autores, referem-
se os 6 primeiros e a expressão et. al.
Abreviaturas dos títulos dos periódicos devem ser conforme àquelas usadas no Index Medicus.

Endereço para correspondência: Informar o endereço completo e eventual e-mail
do autor principal ou chefe do serviço.
EXEMPLOS DE REFERÊNCIAS
Revista: Daniel RK, Farkas LG. Rhinoplasty: image and reality. Clin Plast Surg 1988;151:1-10
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Endoscopia Digestiva. Ed. Rio de Janeiro: MEDSI:2000. p. 402-27.
Tese e Monografia: Wu FC. Estudo da ação de aderências sobre anastomose cólica:
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EDITORIAL
1:4

A residência médica completou 30 anos no
Brasil. Foi instituída pelo Decreto nº 80.281, de 05 de
setembro de 1977. É consagrada, indubitavelmente,
como a melhor e mais eficaz forma de treinamento
para o período de pós-graduação ( lato sensu ), sendo
considerada o padrão ouro da especialização médica.

É, por excelência, multiprofissional , pois interage
com as demais profissões da área da  saúde,
oferecendo mais estrutura e consistência para um
atendimento de qualidade à sociedade.

A principal característica da residência médica
é o aprendizado em serviço sob a supervisão de
preceptores competentes. Possibilita que cer tas
deficiências da graduação sejam compensadas. No
entanto, não é seu objetivo suprir as falhas da
graduação em medicina, mas não podemos ignorar
estes problemas, em boa par te decor rente da
proliferação irresponsável das escolas médicas.

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

No Paraná temos 24 instituições que oferecem
1424 vagas, sendo para R1 552, para R2 551,para R3
267, R4 40 e R5 12.

A Comissão Estadual  de Residência Médica
(CEREM) é um órgão subordinado à CNRM criado a
partir da Resolução nº 01 , de 6 de abril de 1987, com
poder de decisão com relação aos assuntos de
Residência Médica do Estado, de acordo com a
Legislação que regulamenta a Residência Médica no
Brasil.

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

A COMISSÃO ESTADUAL DE RESIDÊNCIA MÉDICA DO PARANÁ E A REVISTA DO
MÉDICO RESIDENTE
The Paraná State Medical Residency Commission and The Medical Resident‘s Journal

João Car los Simões1

Temos 23 Estados do Brasil com as CEREMs constituídas
e uma Comissão Distrital em Brasília.

As CEREMs são constituídas por uma Diretoria
Executiva , pelo Conselho Deliberativo e pelo Plenário.A
constituição atual da CERMEPAR na gestão 2008/2010 é:

Presidente: João Carlos Simões
Vice-Presidente: Allan Araújo (UNIOESTE -

Cascavel)
1.º Secretário: Paola Pedruzzi (Hospital Erasto

Gaer tner- Curitiba)
2.º Secretário: Mauro Porcu (UEM  - Maringá)
3.º Secretário: Alvo Orlando Vizzotto Jr. (Hospital

Santa Rita-Maringá)
1.º Tesoureiro: Adriano Keijiro Maeda Camargo

(Hospital Cajuru-Curitiba)
2.º Tesoureiro: Gleden Teixeira Prates (Hospital

Santa Brígida- Curitiba)
Diretor Científico e Cultural: Hélio Teive ( Hospital

de Clínicas da UFPR)
Conselho Consultivo: Luiz Sallim Emed, Joel

Totsugui e Jean Alexandre Furtado

O Conselho deliberativo da CEREM é constituído
por:

1 – um representante da ABEM;
2 – um representante da Secretaria Estadual

de Saúde;
3 – um representante da Secretaria Municipal

da Saúde que ofereçam Programas de Residência;
4 – um representante do CRM;
5 – um representante do Sindicato dos Médicos
6 – um representante da Associação Médica

filiado à AMB;
7 – um representante da Associação dos Médicos

Residentes do Estado;

1 - Editor científico da Revista do Médico Residente

“A residência transforma a consciência

ingênua do estudante de medicina na cons-

ciência crítica do médico”

(Júlio Sanderson)
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8 – representantes das instituições que
ofereçam programas de residência, com distribuição
paritária entre supervisores e médicos residentes.

À Diretoria Executiva da CEREM compete:
I - manter contato permanente com todos os

programas de Residência Médica do Estado.
II - orientar, acompanhar e analisar os

processos de credenciamento provisório,
credenciamento,recredenciamento, solicitação de anos
opcionais e aumento do número de vagas dos
programas de residência médica, sugerindo medidas
que aprimorem o seu desempenho;

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

IV - orientar as Instituições de saúde quanto à
política de vagas por especialidades de acordo coma
demanda;

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

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

VII - repassar anualmente a relação de
programas e situação de credenciamento, dos
residentes por programa e ano que estão cursando,

dos residentes que concluíram e acompanhar o registro
dos certificados e outros dados solicitados pela CNRM;

VIII - gerenciar o processo de transferência de
Médicos Residentes de acordo com a legislação vigente;

IX – coordenar a execução das decisões do
Conselho Deliberativo;

X – elaborar e submeter à aprovação do
Conselho Deliberativo a proposta do orçamento anual.

Finalizando, mister é salientar que a CEREM do
PR além de exercer o papel fiscalizador que por lei lhe
é determinado, procura envidar todos os esforços e
atitudes  no sentido de ajudar a  melhorar a qualidade
científica de todos  os programas de residência médica
do Estado, além de proteger e par ticipar dos
movimentos e reivindicações de todos os médicos
residentes, dentro do estado de direito democrático.

Comemorando os 10 anos de fundação da
Revista do Médico Residente tenho a honra de
comunicar que o Conselho Regional de Medicina do
Paraná, passou a ser o seu órgão oficial, com o apoio
da Comissão Estadual de Residência Médica do Paraná.
Isto propiciará um reconhecimento impor tante desta
publicação como um veículo científico de todas as
residências médicas do nosso Estado e do Brasil e a
concretização do processo de indexação na base de
dados do Lilacs.
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O Conselho Regional de Medicina do Paraná,
que este ano completa o 50.º aniversário de fundação,
há muito rompeu suas atribuições legais
constitucionais de fiscalização e normatização da
prática médica, lançando-se a um papel político de
relevância à sociedade, atuando na defesa da saúde
da população e dos interesses da classe médica,
especialmente quanto às condições condignas de
trabalho para o exercício ético da profissão. Neste
aspecto, engajou-se aos principais movimentos
nacionais, com destaque para as propostas de
regulamentação da EC 29, do ato médico, da CBHPM,
do plano de carreira no SUS, em defesa do ensino
médico de qualidade e de educação continuada e,
sobretudo, do cumprimento pleno dos preceitos
constitucionais no âmbito da atenção à saúde.

Sob a convicção de que a melhor defesa da
medicina consiste na garantia de serviços médicos de
qualidade à população, o CRM empenha-se em
assegurar os meios necessários para a boa prática
médica, para o exercício profissional ético e para a
efetiva formação técnica e humanista. É sob esta
mesma ótica que temos centrado nossos esforços
numa corrente que envolve acadêmicos, 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 I
Congresso Paranaense de Médicos Residentes, que
será acompanhado da edição inaugural do Prêmio
CERMEPAR de Temas Livres.

Ao mesmo tempo que nos associamos à
mobilização pelo basta à proliferação de faculdades
de medicina descompromissadas com a qualidade e
voltadas unicamente a interesses mercantilistas, temos
procurado multipl icar as opções de educação
continuada presenciais e a distância, onde se
destacam as videoconferências e telepatologias, as
jornadas descentralizadas e as palestras éticas e
julgamentos simulados, além do incremento de nossos
meios de comunicação, agora reforçados com a
incorporação da Revista do Médico Residente como
um órgão oficial do CRM-PR, mantendo seu
compromisso de divulgação de artigos científicos das

NOVOS TEMPOS À RESIDÊNCIA MÉDICA NO PARANÁ
Challenging times for medical residency in the state of paraná.

Gerson Zafalon Martins1

áreas biomédicas para contribuir para o ensino e o
desenvolvimento da residência médica em todo o País.

Projetamos, assim, novos e auspiciosos tempos
para a residência médica no Paraná. A estreita relação
com a Comissão Estadual de Residência Médica do
Paraná (CERMEPAR), que nasceu na sede do Conselho
de Medicina, mas não perdeu sua independência e
integralidade, características que incentivaram a
recém-constituída Associação Paranaense dos Médicos
Residentes a também se hospedar na Casa do Médico.
Eleva-se ainda mais a medicina e a residência médica
do Estado com a sensibilidade do corpo diretivo da
CERMEPAR ao propiciar a integração de todas as
Comissões do Estado e referendar a expansão da
representatividade editorial da Revista, cabendo, neste
aspecto, uma deferência especial ao editor-fundador
Prof. Dr. João Carlos Simões, por sua visão conciliadora
e de vanguarda.

No âmbito nacional, são inegáveis os avanços
auferidos na residência médica nos últimos anos sob
a defesa de um programa de excelência para formar
especialistas dentro de critérios de seleção. Para isso,
foi indispensável a participação do Conselho Federal e
dos Regionais de Medicina, da Associação Médica
Brasileira e Sociedades de Especialidade nas ações
de uma Comissão Nacional de Residência Médica mais
democrática e par ticipativa. Foram estabelecidos
critérios mais rigorosos para avaliação de cursos, para
garantir aos residentes uma preceptoria com programa
de qualidade e para inibir a exploração do trabalho do
jovem profissional, adequação da duração de vários
programas de especialidades, criação de estágio
optativo em regiões de fronteira, ou de acesso restrito,
e abertas 700 vagas nos últimos quatro anos.

Para este ano, o Ministério da Educação acena
com mais 420 novas bolsas a recém-graduados em
medicina em universidades federais, em um
investimento de R$ 10 milhões. Com isso, as instituições
públicas de educação superior de todo país, que
desenvolvem 889 programas credenciados de
residência médica, passariam a atender 5.124 futuros
profissionais em programas específicos, que funcionam
em instituições de saúde, sob a orientação de médicos

1 - Presidente do Conselho Regional de Medicina do Paraná e 3.º vice-presidente do CFM

1:6
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qualificados ética e profissionalmente.
Uma de nossas grandes preocupações, no atual

momento, reside no uso da residência pra sanar as
deficiências do sistema público de saúde,
caracterizando-o como política de saúde. Posicionamo-
nos contra a valorização das áreas básicas, apenas,
em detrimento das especialidades médicas, o que
incorre em prejuízo à busca da excelência na formação
do residente. Assim, condenamos todo e qualquer
ar tifício que possa descaracterizar os princípios da
residência, sobretudo o de tentar criar mão-de-obra
barata, resolvendo a carência de ser viços com
residentes e impondo danos graves à formação.
Devemos lutar, sim, pelos direitos dos residentes e
por salário condigno associado à liberdade de opção
pela especialidade. O valor atual da bolsa, de R$
1.916,45, embora aquém das necessidades, foi
alcançado mediante intensa mobilização. A mesma
mobilização não deve ser afrouxada para permitir a
ingerência política no modelo, com incitação a adequar
ofer ta de vagas para residência médica com as
necessidades dos principais programas de saúde do
governo e o perfil epidemiológico do País e, com isso,
priorizar residentes para o atendimento primário e
para a medicina de família, incentivando-os a saírem
dos grandes centros para desenvolverem-se em
regiões com carência de profissionais.

A pressão para que os recém-formados se
encaminhem para áreas como clínica, cirurgia-geral,

pediatria e ginecologia, tende a explicar o porquê de
não estarem preenchidas 3.186 entre as 10.567 vagas
oferecidas para o primeiro ano no País. O Paraná
também apresenta ociosidade em algumas
especialidades entre as 1.424 vagas ofertadas em 24
instituições, mas o que existe de real é a necessidade
de rediscutir alguns aspectos para o melhor
encaminhamento dos médicos à residência e de buscar
harmonia e consenso com os cursos de especializações.
De modo geral, a verdade é que há um universo ainda
muito grande de médicos exercendo a atividade sem
um único título de especialista, o que seria motivo
impeditivo em países da Europa e da América do Norte
e que influi na qualidade de atendimento prestado à
sociedade. Recentemente, o Cremesp divulgou
resultado de sua pesquisa que indica haver em São
Paulo 47% dos médicos sem título de especialista. No
Paraná, observamos um patamar mais satisfatório, com
60% dos 16.798 com pelo menos uma especialidade
registrada.

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

A Casa do Médico - Sede do Conselho Regional de Mediciana do Paraná
Rua Victório Viezzer 84 - Vista Alegre - Curitiba - PR

1:7
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Pissetti FS, Mariana Nadal Cardoso MN, Watanabe SS, Skare TL. Prevalência das manifestações clínicas e perfil de
autoanticorpos em 13 pacientes com Síndrome de Superposição do Colágeno. Rev Med Res 2008;10(1):8-11.

RESUMO
Objetivo: A doença não classificada do tecido conjuntivo (DNCTC) consiste em uma combinação de sintomas de
lúpus eritematoso sistêmico, esclerodermia, polimiosite/ dermatomiosite e artrite reumatóide. Na presença de
altos títulos de anticorpo anti- RNP, a doença passa a ser considerada como doença mista do tecido conjuntivo
(DMTC). Métodos: Analisar a prevalência dos dados epidemiológicos, síndrome dominante, principais sintomas
e resultados sorológicos, a partir do estudo de prontuários de 13 pacientes com o diagnóstico de DMTC atendidos
no ambulatório de Reumatologia do Hospital Universitário Evangélico de Curitiba. Resultados: Observou-se
proporção homem/ mulher de 1:12; as síndromes dominantes foram esclerodermia (53,84%) e LES (46,15%).
Todos os pacientes tiveram manifestações cutâneas (76,92% Raynaud e 61,53% mãos inchadas e
fotossensibilidade), 69,23% tiveram acometimento gastrointestinal e hematológico; envolvimento pulmonar
apareceu em 69,23% e cardíacos em 38,46%.  Entre os principais resultados sorológicos encontrou-se: fator
antinuclear (FAN) em 100%  e 53,84% com  anticorpo anti-RNP. Conclusão: Os resultados obtidos foram
compatíveis com a literatura e evidenciaram que 46,16% dos pacientes a princípio com diagnóstico de DMTC
apresentavam DNCTC .

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

PREVALÊNCIA DAS MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS E PERFIL DE AUTO-ANTICORPOS
EM 13 PACIENTES COM SÍNDROME DE SUPERPOSIÇÃO DO COLÁGENO.

Prevalence of clinic manifestations and autoimmunity profile  of  thir teen patients suffering from Collagen Overlap

Syndrome

TRABALHO REALIZADO NO SERVIÇO DE REUMATOLOGIA DO HOSPITAL UNIVERSITÁRIO EVANGÉLICO DE CURITIBA - HUEC
1 - Estudantes do décimo período do Curso de Medicina da Faculdade Evangélica do Paraná - FEPAR.
2 - Professora Titular da Disciplina de Reumatologia da Faculdade Evangélica do Paraná - FEPAR.

INTRODUÇÃO
A Doença Mista do Tecido Conjuntivo (DMTC) foi

descrita pela primeira vez em 1972 por Sharp e
colaboradores como uma doença inflamatória1, mas é
sabido que também apresenta caráter imunológico2.
Caracteriza-se por uma clínica inespecífica resultante
da superposição de várias colagenoses,3 com quadro
sintomatológico variável de acordo com estrutura mais
acometida.2 Não há uma prova diagnóstica específica,
porém,  a presença do anticorpo Anti-RNP em altos
títulos é condição  indispensável para sua
determinação. 1,3  Caso isto não ocorra, deve-se utilizar
o termo de Doença Não Classif icada do Tecido
Conjuntivo (DNCTC). 3   DMTC e DNCT , são conhecidas,
em conjunto, como síndrome de superposição do
colágeno.

Esta forma de colagenose apresenta baixa
prevalência2,  porém é mais comum do que a
esclerodermia e menos freqüente que o lúpus
eritematoso sistêmico (LES). Acomete cerca de oito
mulheres para cada homem. 3

O acompanhamento dos pacientes
primariamente com quadro cl ínico inespecíf ico
evidenciará que metade deles poderá evoluir para
esclerodermia clássica, enquanto o restante
permanecerá indefinido.3

As principais manifestações clínicas iniciais são:
fadiga, ar tralgias, febre, mal-estar e alterações
vasomotoras. Com o avançar da doença, podem
ocorrer alopécia, rash discóide, pleurite, fenômeno de
Raynaud e artrite deformante. Nas apresentações mais
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agudas, pode-se contar com febre alta, miosite,
meningite asséptica, neuralgia do trigêmio e gangrena
de extremidades.3

Ar tralgias, rigidez matinal e acometimento
cutâneo são quase universais. Estima-se que cerca
de 40% dos pacientes têm alterações cutâneas do
lúpus, tais como rash malar e lesões discóides. 3

Durante a evolução natural da doença, também
se observa que a maioria dos acometidos apresentarão
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 enzimática. 3

Outros sistemas podem estar afetados tais
como cardíaco (pericardite auto-limitada, miocardite
e bloqueios), pulmonar (pleurite, doença intersticial
difusa e hipertensão pulmonar), renal (menos comum)
e gastrintestinal. Também aparecem alterações
hematológicas como anemia de doença crônica,
leucopenia e trombocitopenia. De modo geral, o
prognóstico e tratamento são ditados pelo envolvimento
de órgãos nobres. 3

O presente estudo tem por objetivo a análise
da prevalência dos dados epidemiológicos, síndrome
dominante, principais sintomas e resultados
sorológicos, em um grupo de pacientes com
diagnóstico de Síndrome de Superposição do Colágeno
atendidos no ambulatório de Reumatologia do Hospital
Universitário Evangélico de Curitiba- HUEC.

MÉTODOS
Estudaram-se os prontuários de 13 pacientes

atendidos pelo Serviço de Reumatologia do HUEC com
diagnóstico de Síndrome de Superposição do Colágeno
que freqüentaram este ambulatório durante o ano de
2005, observando-se os seguintes dados: sexo do
paciente, síndrome dominante, presença de
manifestações cutâneas, osteoar ticulares, cardíacas,
pulmonares, gastrintestinais, renais e hematológicas.
Os estudos sorológicos pesquisados foram FAN,
anticorpos anti-Ro/SS-A, anti-La/SS-B, anticentrômero,
anti-Scl-70, anti-RNP e anticardiolipinas IgG e IgM.

Os dados obtidos foram submetidos a tabelas
de freqüência para análise.

RESULTADOS
Do total de pacientes estudados, 92,30% eram

do sexo feminino (proporção homem: mulher de 1:12).

A esc lerodermia apresentou-se como síndrome
dominante em 53,84% dos casos e o LES em 46,15%
deles.

As manifestações cutâneas estiveram presentes
em todos os casos, predominando o Fenômeno de
Raynaud, em 76,92%, mãos inchadas e
fotossensibi l idade em 61,53% dos casos. O
acomentimento osteoar ticular foi de 92,30%, sendo
83,3% ar tralgia e 66,6% ar trite. As manifestações
gastrintestinais totalizaram 69,23% dos casos, com
prevalência de 44,4% de disfagia e, 22,2% de estenose
esofageana. O envolvimento hematológico esteve
presente em 69,23% dos pacientes, prevalecendo
leucopenia 66,66% e anemia em 55,5% dos pacientes.

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

Os achados cardíacos (pericardites e lesões
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 manifestações renais, encontraram-
se 15,38% dos pacientes com hematúria e 7,69%
proteinúria. Gráfico 2.

Gráfico 1- Síndrome dominante em pacientes com  
síndrome de superposição.
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  Gráfico 2 - Prevalência de manifestações clínicas em 
pacientes com Síndrome de Superposição

Cutâneo Osteoarticular Gastrintestinais Hematologicos

Pulmonares Cardíacos Renais



REV. MED. RES. VOL. 10 - Nº             JAN/MAR 2008

10

ARTIGO ORIGINAL
2:5 2:4

0

20

40

60

80

100

 Gráfico 3- Prevalência de auto anticorpos em pacientes com 
Síndrome de Superposição

FAN RNP Anti LA Anti RO Anti Scl-70

O estudo sorológico 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.
Anticentrômero e anticardiolipinas IgG e IgM não foram
reagentes em nenhum dos pacientes estudados.

DISCUSSÃO
De acordo com os dados da literatura, na

síndrome de superposição assim como na maioria das
colagenoses, há uma maior incidência da doença na
população feminina. 3  O presente estudo permitiu
verificar que isto também ocorre na população atendida
no serviço de Reumatologia do HUEC, porém, talvez
por causa da amostra reduzida, observou-se uma
proporção acima do esperado, com 12 mulheres/ 1
homem. A literatura aponta esta relação como sendo
8 mulheres para cada homem acometido. 3

Reforçando os achados da literatura, segundo
os quais as manifestações cutâneas e osteo-
musculares são quase universais enquanto as renais
são muito raras, 3 o presente estudo observou que as
manifestações clínicas de maior prevalência foram as
cutâneas, seguidas pelas articulares, gastrintestinais,
pulmonares e hematológicas respectivamente. Os
envolvimentos cardíacos e renais foram os menos

prevalentes.
Embora a literatura afirme que a correlação

hipertensão pulmonar e doenças de superposição do
colágeno seja relativamente freqüente, (além de
extremamente grave e indicativo de mau prognóstico4)
esta forma não 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 é um bom teste de
screening para a doença, tem-se que o fato de ser
positivo em todos os casos estudados reflete sua
eficácia como teste de triagem inicial. Com relação ao
anti-RNP, condição sine qua non  para o diagnóstico da
doença mista, observou-se que não foi positivo em
100% dos casos, o que revela que nem todos os
pacientes com diagnóstico da  formas mista do tecido
conjuntivo apresentam de fato a doença.  Nesta amostra
apenas 53,84% dos diagnosticados podiam ser
considerados como por tadores da doença mista do
tecido conjuntivo propriamente dita, enquanto os outros
46,16% apresentam a doença não classificada do tecido
conjuntivo.

CONCLUSÃO
A população com doença de superposição do

colágeno atendida no Serviço de Reumatologia do HUEC
apresenta compor tamento bastante próximo ao
encontrado na literatura, tanto do ponto de vista
epidemiológico como com relação às manifestações
clínicas e sorológicas predominantes.

 Nesta população os achados mais comuns
foram os cutâneos e osteoarticulares e os mais raros
foram os cardíacos e renais.

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

lupus erythematosus (SLE), scleroderma, polimyositis/dermatomyositis and rheumatoid ar thritis 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
Universitário Evangélico de Curitiba. Results: Propor tion 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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I Congresso dos Médicos Residentes do Paraná
1.º Prêmio CERMEPAR de Temas  Livres

15 e 16 de maio de 2008 - Curitiba - PR
AUDITÓRIO DO CRM-PR

Rua Victorio Viezzer, 84
Vista Alegre - Curitiba (PR)

Promoção Apoio

CONVIDADOS ESPECIAIS
Secretário-Executivo da Comissão Nacional de Residência Médica (CNMR): Prof. Dr. José Carlos Lima
Presidente da Associação Nacional dos Médicos Residentes (ANMR): Dr. Paulo Amaral.
Presidente do Conselho Federal de Medicina: Dr. Edson de Oliveira Andrade
Presidente da Associação Médica Brasileira: Dr. José Luiz Gomes do Amaral.

PRÊMIO DE TEMAS LIVRES
Categoria Clínica  - Categoria Experimental

Premiação - 1º lugar R$ 1.000,00   -  2º lugar R$ 500,00   -  R$ 300,00
Informações sobre o envio de temas livres no site do Conselho de Medicina (www.crmpr.org.br),
por e-mail (cermepar@crmpr.org.br) ou pelo fone (41) 3240-4049.

Programação oficial do I Congresso será divulgado em breve no site do CRM-PR e
com envio de folder a todos os médicos residentes, comissões de residência e entidades médicas.

Associação dos Médicos
Residentes do Paraná

AMEREPAR

Organização
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Derby Nery Neto2

Peres LAB, Nery Neto D. Investigação metabólica de litíase urinária em crianças. Rev. Méd. Res. 2008;10(1):12-15.

RESUMO
Objetivo: Alterações metabólicas são freqüentes em crianças com litíase do trato urinário.O objetivo desse
trabalho foi avaliar a prevalência das principais alterações metabólicas encontradas em crianças com diagnóstico
recente de litíase urinária na região Oeste do estado do Paraná. Métodos: Foi realizado um estudo retrospectivo
em 61 crianças com evidência de formação recente de cálculos renais. A avaliação laboratorial constou de três
amostras de urina de 24 horas com dosagens de cálcio, ácido úrico, citrato, sódio e creatinina; cistinúria
qualitativa, urocultura e pH urinário em jejum e restrição hídrica de 12 horas.  Resultados: Em 84,4% das
crianças foi encontrada uma causa metabólica para a litíase urinária. As alterações metabólicas encontradas
foram: hipercalciúria (55,2%), hipocitratúria (26,3%), hiperexcreção de ácido úrico (23,7%), cistinúria (5,2%) e
hiperoxalúria (2,6%).  Discussão: Hipercalciúria, hipocitratúria e hiperuricosúria foram os distúrbios metabólicos
mais freqüentes na população estudada e estes dados são concordantes com a literatura. Conclusões: Este
trabalho serviu de base para o conhecimento do perfil metabólico de crianças com litiáse urinária da região
Oeste do estado do Paraná.

Palavras-chaves: Litíase; Cáculos Renais; Distúrbios Metabólicos; Crianças; Nefrolitíase.

INVESTIGAÇÃO METABÓLICA DE LITÍASE URINÁRIA EM CRIANÇAS
Metabolic investigation of urolithiasis in children

TRABALHO REALIZADO NA UNIVERSIDADE ESTADUAL DO OESTE DO PARANÁ - UNIOESTE
1 - Professor Adjunto da disciplina de Nefrologia da UNIOESTE
2 - Estudante do Curso de Medicina da UNIOESTE

INTRODUÇÃO
A litíase renal tem aumentado sua incidência

acometendo até 12% da população de países
industrializados. A recorrência pode chegar a 50%.
Avanços impor tantes na abordagem cirúrgica
ocorreram, mas não alteraram a história natural da
calculose urinária1,2. No Brasil há relato de que 5% da
população é por tadora de litíase urinária, o que
corresponde a mais de 7 milhões de litiásicos.

A litíase urinária ocorre em crianças de todas
as idades, não havendo predileção por sexo3,4. A taxa
de recorrência em crianças tem sido repor tada em
até 54% dos casos com média de intervalo de três a
seis anos para que a mesma ocorra5,6. Crianças com
distúrbio metabólico identificado apresentam cinco
vezes mais recorrência  de cálculos do que aqueles
que não tiveram diagnóstico metabólico3.

O objetivo deste trabalho foi mostrar a
prevalência das principais alterações metabólicas
encontradas em crianças com nefrolitíase no Oeste
do estado do Paraná.

MÉTODOS
Foram levantados os prontuários de crianças

com idade menor ou igual a 14 anos com evidência
de litíase urinária nos últimos seis meses, no período
de dezembro de 2001 a dezembro de 2005, sendo
realizados os seguintes exames laboratoriais de rotina:
sumário de urina, cistinúria qualitativa, determinação
em urina de 24 horas (3 amostras) de oxalato, citrato,
cálcio, sódio e acido úrico, além de dosagens séricas
de creatinina, cálcio, acido úrico e paratormônio. Os
métodos laboratoriais empregados e os valores de
referência adotados para amostras de urina de 24
horas foram: cálcio: método de espectrofotometria de
absorção atômica (< 4,0 mg/kg), ácido úrico: método
enzimático da uricase (> 15mg/kg), citrato: método
enzimático da citrato-liase (> 320 mg). Para as
dosagens plasmáticas os métodos utilizados foram:
cálcio: método colorimétrico (8,5-10,5 mg/dL), ácido
úrico: método colorimétrico da uricase (2,0 a 7,0 mg/
dL), creatinina: método do picrato alcalino (0,7 a 1,4
mg/dL) e paratormônio: ensaio da molécula intacta.
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Para o teste da cistinúria qualitativa: teste do
nitroprussiato de sódio.

RESULTADOS
Foram atendidas 61 crianças com nefrolitíase,

com idade média de 8,9 anos (variando de 2 a 14
anos), sendo 30 crianças (49%) do sexo masculino.
Deste total, 38 completaram o estudo metabólico
proposto. As alterações metabólicas encontradas
foram: hipercalciúria em 21 (55,2%), hiperuricosúria
em nove (23,7%), hipocitratúria em 10 (26,3%),
hiperoxalúria em um (2,6%) e cistinúria em dois (5,2%).
Em seis crianças (15,6%) não foram encontradas
alterações metabólicas. Em nove crianças foram
encontrados dois distúrbios e em duas foram
observados três distúrbios associados. Estes dados
estão representados na Tabela 1.

Tabela 1 -  Alterações metabólicas encontradas.

Alteração metabólica N º %

Hipercalciúria 21 55,2
Hipocitratúria 10 26,3
Hiperuricosúria 9 23,7
Cistinúria 2 5,2
Hiperoxalúria 1 2,6

Total 3 8 100

DISCUSSÃO
A nefrolitíase é uma doença de alta prevalência

e recorrência sendo uma das doenças mais comuns
do trato urinário7. Alguns distúrbios metabólicos, como
cistinúria, hiperparatireoidismo e hiperoxalúria, quando
não diagnosticados e tratados apresentam alto risco
de evolução para insuficiência renal crônica8.

Em nosso estudo houve igual distribuição entre
os sexos masculino (49%) e feminino (51%), dado
concordante com a literatura3,4. A idade média dos
pacientes foi de 8,9 anos.

Detectamos uma alteração causal em 84,4%
dos pacientes. As alterações metabólicas mais
freqüentes foram hipercalciúria (55,2%), hipocitratúria
(26,3%) e hiperexcreção de ácido úrico (23,7%).

A hipercalciúria é responsável por mais de 50%
dos distúrbios metabólicos em adultos e 53 a 75% em
crianças9,10. Resulta de mutações em genes envolvidos
direta ou indiretamente com o transporte tubular renal
de cálcio, dentre eles, o CLCN5, CLCNKB e WNK

quinase11. Mutações no gene CLCN5, na chamada
Doença de Dent, podem cursar com proteinúria de
baixo peso molecular ou como uma complexa
tubulopatia comprometendo o crescimento de crianças
e hipercalciúria podendo evoluir para nefrocalcinose e
insuficiência renal. A relação beta2-microglobulina/
albumina serve de screening clínico para pesquisa de
mutações no gene CLCN512,13,14. Há relato de boa
resposta em reduzir a hipercalciúria com diuréticos
tiazídicos na Doença de Dent15. A hipercalciúria pode
ocorrer associada à hipofosfatemia devido a mutações
em proteínas cotranspor tadoras de fósforo/sódio,
codificadas pelo gene NPT2a16. A dieta rica em sódio é
um fator a ser considerado na patogênese da
hipercalciúria17. Neste estudo a hipercalciúria foi o
distúrbio metabólico prevalente observado em mais
da metade das crianças estudadas. O teste de
sobrecarga oral de cálcio não foi realizado de rotina,
pois entendemos que esta classificação não traz
grandes contribuições ao tratamento do paciente
por tador de hipercalciúria.

A hipocitratúria é encontrada em cerca de 30%
dos litiásicos18. Neste estudo observamos esta alteração
em 26,3% das crianças estudadas, dado muito próximo
ao relatado por outros autores. Pode ocorrer no
contexto da acidose tubular renal distal, que não foi
pesquisada de rotina nesta população por meio da
prova de acidificação urinária, síndromes diarréicas
crônicas, uso de tiazídicos, ou pode ser idiopática11.

A hiperuricosúria é decorrente da alta ingesta
de purinas ou elevada produção endógena. Baixa
ingesta hídrica e pH urinário < 5,5 favorecem a
precipitação do ácido úrico19. Hiperuricosúria foi
evidenciada em 23,7% dos distúrbios metabólicos dos
nossos pacientes. A l iteratura tem relatado
hiperuricosúria em mais de 8% das crianças
investigadas, com prevalência bastante variável,
provavelmente por diferentes critérios diagnósticos e
alterações regionais climáticas e dietéticas. Recentes
estudos têm mostrado clonagens de genes
responsáveis por nefrolitíase por hiperuricosúria
(cromossomo 10q21-q22)20. Mutações no gene
responsável pela produção de uromodulina também
têm sido implicadas com nefrolitíase por ácido úrico21.

Cistinúria é um erro inato do metabolismo de
transmissão autossômica recessiva com alteração no
transporte intestinal e tubular renal dos aminoácidos
cistina, lisina, arginina e ornitina, e conseqüente
aumento da excreção urinária desses quatro
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aminoácidos. Em crianças pode ser encontrada em
até 8% dos casos investigados22. É um distúrbio genético
relacionado a três alelos mutantes I, II e III. Pode ser
causada por mutações no cromossomo 2 ou 1923.
Mutações associadas a cistinúria foram descritas em
dois genes: SLC3A1 (relacionada ao tipo I) e SLC7A9
(relacionada ao não-tipo I)24.  Del lo Strogolo e
colaboradores propõe uma nova classificação: tipo A,
devido à duas mutações no gene SLC3A1 (rBAT)
localizado no cromossomo 2 (45.2% dos casos em
sua casuística); tipo B, devido à duas mutações no
gene SLC7A9 localizado no cromossomo 19 (53.2%); e
um possível terceiro tipo AB (1.6%), com uma mutação
em cada um dos genes mencionados acima25. Neste
estudo diagnosticamos cistinúria em 5,2% das crianças
investigadas.

A hiperoxalúria é um distúrbio raro, sendo
encontrada em aproximadamente 1% dos indivíduos
estudados10,26. Hiperoxalúria secundária é decorrente
de aumento da síntese endógena que depende da
ingesta de ascorbato e/ou aumento na absorção
intestinal de oxalato26. Hiperoxalúria primária é um
distúrbio raro decorrente de mutações no gene AGXT27

(hiperoxalúria primária tipo 1) e mutações no gene
GRHPR28 (hiperoxalúria primária tipo 2). Nesta casuística
diagnosticamos um caso (2,6%) de hiperoxalúria
secundária.

Xantinúria é um distúrbio genético raro com
diminuição da atividade da xantina-desidrogenase, com
hiperexcreção urinária de xantina e hipouricemia.
Mutações no gene associado com a via metabólica do
ácido úrico foram recentemente descritas29. Não
diagnosticamos nenhum caso de xantinúria neste
trabalho.

Este trabalho ser viu de base para o
conhecimento do perfil metabólico de crianças litiásicas
em nossa região, confirmando dados da literatura das
alterações metabólicas mais prevalentes, como
hipercalciúria, hipocitratúria e a hiperuricosúria.

Revisamos a l iteratura sobre aspectos
moleculares e genéticos da nefrolitíase e acreditamos
que o entendimento genético destes distúrbios
possibiltará num futuro próximo o diagnóstico precoce
e tratamento clínico mais específico da litíase urinária
na população pediátrica.

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  Paraná. 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: hypercalciúria (55.2%), hypocitratúria (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  Paraná state.

Key words: Lithiasis; Kidney Calculi; Metabolic Alterations; Children; Nephrolithiasis.
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RESUMO
Objetivo: Este trabalho tem por objetivo analisar retrospectivamente 75 prontuários de pacientes

por tadores de neoplasias de glândula salivar. Métodos: Foram selecionados 75 prontuários do Serviço de
Oncologia constantes no Serviço de Arquivo Médico e Estatístico do Hospital Universitário Evangélico de Curitiba,
extraindo dos mesmos dados referentes à idade e sexo dos pacientes, bem como tipo histológico e localização
dos tumores. Resultados: Dos casos analisados, 66 (88%) eram de natureza benigna e 9 (12%) maligna. O
adenoma pleomórfico foi o tumor benigno mais identificado (83,34%) e o carcinoma adenóide cístico foi o tumor
maligno mais prevalente (33,34%). 78,67% dos tumores estavam localizados na parótida, 18,67% na glândula
submandibular, 2,66% nas glândulas salivares menores e nenhum na glândula 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 glândulas salivares
eram do sexo feminino. Mais de 70% das patologias tumorais benignas acometeram o sexo feminino, em
contrapar tida, aproximadamente 65% das tumorações malignas acometeram o sexo masculino. Conclusão:
Verificou-se que a epidemiologia das neoplasias das glândulas salivares dos pacientes deste estudo está em
concordância com a maioria dos levantamentos epidemiológicos realizados em outros estudos nacionais e até
internacionais, na literatura pesquisada.

Descritores: Neoplasias das glândulas salivares; Epidemiologia.

ESTUDO RETROSPECTIVO DE PACIENTES PORTADORES DE NEOPLASIAS DE
GLÂNDULAS SALIVARES: LEVANTAMENTO DE 75 CASOS

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

TRABALHO REALIZADO NO SERVIÇO DE CANCEROLOGIA E DE CABEÇA E PESCOÇO HOSPITAL UNIVERSITÁRIO EVANGÉLICO DE CURITIBA (HUEC)
1 - Estudantes  do quinto ano do Curso de Medicina da Faculdade Evangélica do Paraná;
2 - Chefe do Serviço de Cirurgia de Cabeça e Pescoço do Hospital Universitário Evangélico de Curitiba e professor assistente das disciplinas

de Oncologia e Técnica Operatória do Curso de Medicina da Faculdade Evangélica do Paraná;

INTRODUÇÃO
Os tumores de glândulas salivares perfazem

aproximadamente 3 a 10% de todas as neoplasias da
cabeça e pescoço e entre 0,5 a 1% de todos os tumores
que acometem a população1-5. 54 a 79% dos tumores
de glândula salivar são benignos e 21 a 46% malignos6-

9. A incidência de tumores malignos em glândulas
salivares é estimada em 0,5 a 1,2 casos por 100.000
habitantes ao ano10,11.

As glândulas parótida e submandibular são as
mais acometidas, sendo a primeira mais comumente
afetada (64 a 80% dos casos)1,12,13. As glândulas
salivares menores, que são pequenas glândulas
independentes localizadas na mucosa do trato
aerodigestivo superior, correspondem ao sítio de 15%

de todos os casos de neoplasias de glândulas salivares,
sendo o palato o local mais atingido1,6,14. As glândulas
sublinguais, excepcionalmente, são acometidas por
neoplasias15.

A malignidade varia de acordo com o sítio
acometido, sendo que de todas as neoplasias
acometendo parótida, 25% são malignas; na glândula
submandibular este número sobe para 43% a 50% e
nas glândulas salivares menores pode chegar até 82%15.

Dados de literatura apontam as neoplasias de
glândulas salivares como as mais complexas das
neoplasias humanas, uma vez que apresentam amplo
espectro histológico16. A grande variedade de tipos
histológicos deve-se à complexa histologia composta
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de diferentes ácinos (seroso, mucinoso, misto) e ductos
(estriado, intercalado, excretor) onde os tumores
podem se originar6,17-19.

Dentre os mais de 30 tipos histológicos de
tumores benignos e malignos documentados, o
adenoma pleomórfico é o tipo histológico de maior
freqüência cor respondendo a aproximadamente
metade de todas as neoplasias das glândulas
salivares1,7,20. Dentre os benignos, além do adenoma
pleomórfico, destaca-se o tumor de War thin
(cistoadenoma papilífero linfomatoso), que é o segundo
tumor benigno mais freqüente12,21-24.

No tocante à malignidade, o carcinoma
mucoepidermóide é o mais comum na parótida,
enquanto que o carcinoma adenóide cístico é o mais
comum na submandibular e nas glândulas salivares
menores25-28.

No que concerne ao sexo dos pacientes
afetados por tumores benignos ou malignos,
constatou-se que as mulheres são mais
freqüentemente atingidas por tais neoplasias1. Quanto
à idade dos pacientes, o pico de incidência é na terceira
década de vida para os tumores benignos e na sexta
década para os malignos1. Aproximadamente 5% dos
casos acometem crianças menores de 15 anos29. O
fator racial não pode ser considerado em vir tude da
escassez de dados na literatura30-32.

Alguns fatores de risco são citados na literatura,
tais como: predisposição genética, exposição à
radiação, fumo, agentes químicos industriais, nutrição
e viroses (Epstein-Bar r e AIDS em fase
avançada)12,14,24,33. Apesar disto, alguns autores
consideram estes fatores inconsistentes pela escassez
de informações em prontuários2,7.

A presença de massa anterior ao lóbulo da orelha
é característica de tumor de parótida. Os tumores de
glândula submandibular apresentam-se clinicamente por
massa na loja submandibular que poderá ser bem
caracterizada pela palpação bidigital da glândula, com
um dos dedos no assoalho da boca e o outro no
pescoço. A apresentação clínica mais comum dos
tumores de glândulas salivares menores no palato é
através de nódulo ulcerado e infiltrativo34-36.

O paciente poderá se apresentar com tumoração
local móvel ou fixa, pétrea ou fibroelástica26,27,35. Alguns
sinais clínicos sugerem malignidade como: paralisia de
nervo craniano, dor local, infiltração tumoral da pele ou
em estruturas adjacentes, linfadenomegalia cervical e
metástases a distância14,37,38.

A uti l ização de exames de imagem como
ultrassonografia, tomografia axial computadorizada
(TAC) e ressonância nuclear magnética (RNM) são úteis
no diagnóstico. A TAC é melhor para avaliar extensão
óssea enquanto que a RNM é melhor para avaliar
comprometimento de partes moles39,40.

A citologia dos tumores, avaliada através da
citopunção (PAAF), é de alto valor para o diagnóstico
das tumorações das glândulas salivares, já que a biópsia
incisional quase nunca é indicada por violar a cápsula
tumoral e disseminar células tumorais, inclusive em
adenoma pleomórfico, além do risco de lesão
inadvertida de um ou mais ramos do nervo facial41,42.

A PAAF é mais conclusiva quanto mais epitelial
for o tumor, é o caso dos carcinomas espinocelular,
carcinomas mucoepidermóides e carcinomas de
células acinares. Quanto mais glandular for o tumor
como no adenóide cístico e tumor misto maligno,
menor a chance da PAAF ser conclusiva43,44. Caso a
PAAF venha inconclusiva, opta-se por ressecção da
massa ou de biópsia com congelação trans-
operatória41-43.

Em muitos serviços, via de regra, quando diantes
de massa móvel em parótida, de crescimento lento,
sem paralisia facial, acaba-se optando direto por
parotidectomia superficial, por tratar-se, muito
provavelmente, de adenoma pleomórfico. Caso
contrário, geralmente opta-se por citopunção prévia
associada com TAC, no auxílio diagnóstico, por tratar-
se de provável tumor maligno26,27.

Estudo radiológico do tórax e ultrassonografia
abdominal é mandatória no estadiamento de muitos
tumores malignos45. A tomografia cer vical com
citopunção de linfonodos suspeitos poderá ser feita
para avaliar o status dos linfonodos da região cervical46.
No caso de linfonodo clinicamente metastático, a PAAF
não precisa ser realizada, mas um exame de imagem
poderá avaliar melhor a ressecabilidade de grandes
massas cervicais de mobilidade reduzida ou fixadas39,46.

O prognóstico está diretamente relacionado com
o tipo histológico e o grau de diferenciação (G), em
especial o carcinoma mucoepidermóide que é
subdividido em graus46. O índice de metástases em
linfonodos é baixo e as metástases à distância, em
especial para os pulmões, podem ocorrer
tardiamente26,27.

Os subtipos histológicos mais agressivos são
também os mais raros como o carcinoma epidermóide
e o carcinoma anaplásico. O carcinoma adenóide cístico



REV. MED. RES. VOL. 10 - Nº             JAN/MAR 2008

18

0

3

10
11

18 18

8
7

0

2

4

6

8

10

12

14

16

18

0 a 10 11 a 20 21 a 30 31 a 40 41 a 50 51 a 60 61 a 70 71 a 80

66
88%

9
12%

Benignos

Malignos

ARTIGO ORIGINAL

tem predileção pela disseminação neural e
pulmonar28,36. Os carcinomas menos agressivos são o
tumor misto maligno e o carcinoma mucoepidermóide
de baixo grau de malignidade28,35,36.

O tratamento dos tumores de glândula salivares
é fundamentalmente cirúrgico e em casos de
malignidade, preconiza-se cirurgia seguida de
radioterapia3.

Este trabalho analisou retrospectivamente os
prontuários de pacientes portadores de neoplasias de
glândula salivar atendidos no Serviço de Cancerologia
e de Cirurgia de Cabeça e Pescoço do HUEC (Hospital
Universitário Evangélico de Curitiba) nos últimos 4 anos,
com referência  para sexo e idade do paciente, tipo
histológico e localização dos tumores, comparando os
dados obtidos com os constantes na literatura.

MÉTODOS
Analisou-se retrospectivamente os prontuários

de pacientes por tadores de neoplasias de glândula
salivar atendidos no ambulatório de Cancerologia e
de Cirurgia de Cabeça e Pescoço do HUEC no período
de março de 2003 à março de 2007.

Foram selecionados 75 prontuários constantes
no Serviço de Arquivo Médico e Estatístico (SAME) do
HUEC, extraindo dos mesmos dados referentes à idade
e sexo dos pacientes, bem como tipo histológico e
localização dos tumores. Foram excluídos prontuários
incompletos.  Dados como tratamento, complicações
e prognóstico foram desconsiderados pela escassez
de informações nos arquivos.

As determinações dos tipos histológicos foram
baseadas na classificação de tumores de glândulas
salivares do Instituto de Patologia das Forças Armadas
de 19967.

Os dados foram apresentados através de tabelas
ou gráficos e, posteriormente, feita uma comparação
com a literatura científica 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 – Distribuição da idade de acordo com o
tipo histológico.

Tipo Média Média Média Maior

Histológico Geral Feminino Masculino Menor Idade

Adenoma Pleomórfico 43,41 42,81 44,76 12/76

Tumor de War thin 60,8 63,12 51,5 47/75

Adenoma de células basais 45 45 - 45

Carcinoma Mucoepidermóide 61,5 - 61,5 56/67

Carcinoma Adenóide Cístico 60,66 45 68,5 45/77

Adenocarcinoma de

Células Acinares 21 21 - 21

Adenocarcinoma 68 - 68 61/75

Linfoma 12 12 - 12

Gráfico 1 – Distribuição de casos de acordo com a
década de vida de acometimento pela neoplasia.

Gráfico 2 – Percentual de casos malignos e benignos.
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Gráfico 3 – Distribuição dos tipos histológicos
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Gráfico 4 – Distribuição dos tipos histológicos
malignos.

Gráfico 5 – Distribuição de todos os tumores de
acordo com o sexo.
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Gráfico 6 – Distribuição dos tumores benignos de
acordo com sexo.

Gráfico 7 – Distribuição dos tumores malignos de
acordo com o sexo.

Gráfico 8 – Localização de todos os tumores.
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Gráfico 9 – Tipos histológicos na glândula parótida.

Gráfico 10 – Tipos histológicos na glândula
submandibular.

DISCUSSÃO
A grande diversidade de tipos histológicos dos

tumores de glândulas salivares permite um grande
número de associações com variáveis do tipo idade,
sexo e localização.

Com relação aos casos de benignidade e
malignidade, Masanja et al. encontraram 46% de
malignidade e 54% de benignidade em sua casuística,
ao passo que em outras pesquisas realizadas a
porcentagem de malignidade girou em torno de
20%1,2,21,22,47,48. No presente estudo o índice de
malignidade encontrado foi de 12%.

Dentre os tumores benignos, o adenoma
pleomórfico ( fig. 1 )foi o mais freqüente em todos os
trabalhos pesquisados, variando de 76,3% a
92,05%1,2,22,23,47. O tumor de War thin (Cistoadenoma
Papilífero Linfomatoso) foi o segundo mais freqüente
dentre os benignos1,21,22,23,47. Encontrou-se dados
semelhantes neste trabalho com 83,33% de adenoma
pleomórfico e 15,15% de tumor de Warthin.

Figura 1 - Paciente com adenoma pleomórfico da
Parótida

Na literatura houve diferenças a respeito do tipo
histológico maligno mais freqüente, quando cer tos
estudos evidenciaram que o carcinoma adenóide cístico
é o mais freqüente1,2,21,22,31, ao passo que outros
apontavam o carcinoma mucoepidermóide como o
sendo9,23,47,49-51. A casuística do presente trabalho se
enquadra no primeiro grupo, com uma maior
freqüência de carcinoma adenóide cístico seguido pelo
carcinoma mucoepidermóide.

Com relação ao sexo, Santos et al. obtiveram
40% dos tumores acometendo o sexo masculino e 60%
o feminino, achados muito semelhantes a outros
trabalhos encontrados1,21,22,47. Em outras séries, houve
uma maior incidência de tumores acometendo
homens10,23,52. Outro estudo, mostrou freqüência
aproximadamente igual entre os sexos3. Evidenciou-
se 66,66% de mulheres e 33,33% de homens no estudo
vigente.

Comparando-se a relação entre o sexo com o
tipo do tumor (benigno/maligno), alguns trabalhos
mostraram maior freqüência de benignidade em
mulheres1,3,21. Já Santos et al. apontaram que tanto
homens quanto mulheres apresentaram iguais
freqüências de benignidade e malignidade22. Jiménez
et al. encontraram maior freqüência de tumores
malignos em homens (56,1%) ao passo que Lima et
al. mostraram uma relação mulher/homem de 1,6:1
nos casos de malignidade1,3. No presente estudo foi
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encontrado uma maior frequência 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, compatível com o encontrado neste
trabalho (46,86 anos)2,21. 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,
respectivamente21,47.

No levantamento realizado, houve maior
incidência de tumores na 5ª e 6ª décadas de vida, dado
de acordo com a l iteratura, que mostra maior
freqüência de tumores entre a 4ª e 6ª décadas de vida
6,21,22,47.

A parótida foi a glândula 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 localização1,3,21-23,47.

Neste estudo, o segundo sítio com maior número
de tumores foi a glândula submandibular, dado
compatível com alguns trabalhos3,21,22,47. Outros estudos
apontam as glândulas sal ivares menores como
segundo lugar em frequência2,23.  Lima et. al.
encontraram igual distribuição de tumores entre a
glândula submandibular e as salivares menores1.

Neoplasias acometendo a glândula sublingual
raramente foram encontradas e, quando presentes,
mostraram freqüência variando de 0,45 a 1,01% dentre
todos os sítios1,21,23. Não houve presença de tais
neoplasias nesta pesquisa.

Com relação à glândula parótida, neste estudo
houve maior freqüência de adenomas pleomórficos
(76,28%), seguido por tumor de War thin (11,87%),
carcinoma mucoepidermóide e adenocarcinoma
(ambos com 3,39%). Publicações informam maior
freqüência de adenomas pleomórficos na parótida, com
uma porcentagem variando de 65,9% a 70,19% dentre
todos os tipos histológicos que podem acometer esta
glândula1,23,47. Na literatura, o segundo tipo mais
freqüente foi o tumor de War thin (de 10,59 a
14,77%)1,47. Contudo, um estudo evidenciou o carcinoma
mucoepidermóide como o segundo em freqüência
(20,64%)23.

Estudos apresentaram como tipos histológicos
mais comuns da glândula submandibular o adenoma

pleomórfico (52,17% a 80,43%) e o carcinoma adenóide
cístico (6,52% a 13,3%)1,23,47. Dados que corroboram
parcialmente com o encontrado nesta pesquisa, pois
o adenoma pleomórfico foi o mais freqüente (64,29%),
enquanto que o tumor de Warthin (21,43%) mostrou-
se três vezes mais comum que o carcinoma adenóide
cístico. Este é um dado interessante, uma vez que
tumores de War thin são considerados quase que
exclusivos da glândula parótida, com raros casos em
glândula submandibular e sublingual1,21,23,24,47.

Discrepâncias existiram ao analisar as neoplasias
mais freqüentes em glândulas salivares menores. Dois
estudos apontam o adenoma pleomórfico como o mais
comum (50%), seguido pelo carcinoma adenóide
cístico; porém outro estudo evidenciou maior freqüência
de carcinoma mucoepidermóide (50%)1,23,47. Dois casos
foram encontrados no estudo vigente, sendo um
adenoma pleomórfico e outro carcinoma adenóide
cístico.

O adenoma pleomórfico foi o tipo histológico
mais encontrado correspondendo a 73,33% de todos
os tumores e representando 83,33% dos tumores
benignos, resultados com relativo grau de semelhança
aos encontrados na literatura1-3,22,23,32,47,53.  Encontrou-
se maior freqüência para este tipo histológico nas
mulheres (69,1%) com média de idade em torno de
43,4 anos, dado este de acordo com diversos
estudos1,3,47,50,54.  A glândula parótida foi a mais
acometida por este tipo histológico, tanto neste trabalho
como em outros1-3,21,23,47,50,52,55,56.

Alguns estudos apontam o tumor de War thin
como o segundo mais freqüente dentre todos os
tumores1,21,24. Vargas et al. encontraram igual número
de casos tanto para turmor de War thin quanto para
carcinoma mucoepidermóide, sendo estes somente
menos freqüentes que o adenoma pleomórfico47. Vários
estudos apontam o tumor de War thin como mais
freqüente em homens, alguns com uma relação
homem/mulher de 3:1 e outros com 88,24% de casos
no sexo masculino1,3,21,23,24,47.  A média de idade
encontrada para este tumor na literatura variou de 47
a 59,52 anos21,22,23,47.

Neste trabalho, o tumor de Warthin foi o segundo
tumor mais freqüente, correspondendo a 13,33% de
todos os tumores e 15,15% dentre os benignos. Teve
uma maior freqüência no sexo feminino (4:1), uma
média de idade de 60,8 anos e maior número de casos
na glândula parótida. Com grande discrepância, ao
compararmos com a literatura, foi um número de casos
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além do esperado deste tipo de tumor na glândula
submandibular, localização considerada rara para este
tipo histológico, tido como que de apresentação quase
que exclusiva na glândula parótida.

Os casos de carcinoma adenóide cístico
levantados neste estudo totalizaram três, ou seja, 4%
do total e 33,34% dos casos de malignidade.

O carcinoma mucoepidermóide representou
dois dos 75 casos de tumores encontrados e
correspondeu a 22,23% dos tumores malignos.
Mesmos números 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.

Não se sabe ao cer to o porquê do reduzido
número de casos de tumores malignos encontrados
neste estudo.

Acredita-se que a subnotificação de casos de
tumores benignos e a exclusão de prontuários por
escassez de informações, tenham contribuído para uma
amostra total menor que a esperada. Além disso,
lesões tumor-like como sialoadenose, sialoadenites,
SJögren e lesão linfoepitelial não foram consideradas.

CONCLUSÃO
Este é um trabalho epidemiológico, baseado na

coleta de dados de prontuários considerados
completos, portanto, não traça um perfil real de todos
os pacientes atendidos no Serviço de Cancerologia e
de Cirurgia de Cabeça e Pescoço do HUEC portadores
de neoplasias de glândulas salivares. Apesar disto,
grande parte das variáveis analisadas, apresentaram
resultados semelhantes aos encontrados na literatura.

A subnotificação dos tumores benignos pode
justificar a baixa amostragem de pacientes com
tumores de glândulas salivares, para um período de
quatro anos, atendidos no Serviço de Cancerologia e
de Cirurgia de Cabeça e Pescoço do HUEC, que é
referência no tratamento deste tipo de patologia.

O baixo percentual de malignidade podem ter
contribuído, em parte, para algumas discordâncias do
encontrado na literatura, como o fato de tumores
malignos serem mais freqüentes em homens e de
diferenças na média de idade dos pacientes portadores
destes tipos histológicos.

O fato do tumor de War thin ser mais comum
em mulheres, além de bastante prevalente na glândula
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 distúrbios hereditários causados por deficiência de enzimas lisossômicas
essenciais à degradação da glicosaminoglicana. A MPS é uma doença rara do depósito lisossômico, gradualmente
se tornando uma ameaça à vida se não for diagnosticada e tratada, sendo também de herança autossômica
recessiva. A MPS é encontrada em todas as populações, frequentemente numa proporção aproximada de
1:100.000 em sua forma grave, entre 1:115.000 e 1:280.000 em sua forma intermediária e aproximadamente
1:500.000 em sua forma menos séria. Suas manifestações clínicas típicas incluem: alterações nos sistema
nervoso central e periférico, sistema osteoarticular, sistema digestório e nos aparelhos auditivo e respiratório.
O diagnóstico se baseia na deficiência da enzima lisossômica alfa-L-iduronidase e o tratamento em terapia de
restrição enzimática, transplante de medula e controle  dos sintomas.
Descritores: Mucopolissacaridose I; Diagnóstico; Terapia.

MUCOPOLISSACARIDOSE DO TIPO I: DIAGNÓSTICO E TRATAMENTO

Mucopolysaccharidosis-I: diagnosis and treatment
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pediatria na UFMS.

INTRODUÇÃO
As mucopolissacaridoses (MPS) são distúrbios

hereditários causados por uma deficiência das enzimas
lisossômicas essenciais à degradação das
glicosaminoglicanas (GAG). Estas doenças de depósito
compõem um grupo heterogêneo de distúrbios
caracterizados pelo acúmulo intralisossômico de GAG,
excreção urinária excessiva de GAG, deteriorização
mental e física progressiva e, nas formas graves, morte
prematura1. Cada tipo tem deficiência de uma enzima
lisossômica específica, com um grau de envolvimento
orgânico e taxa de deteriorização típicos. Aqui
abordaremos a MPS do tipo I (MPS I), que se
caracteriza pela deficiência de á-L-iduronidase.

A MPS I é uma doença de depósito lisossômico
rara, progressiva podendo ameaçar a vida se não
diagnosticada e tratada precocemente e, de herança
autossômica recessiva, ou seja, para que ocorra a
doença o indivíduo tem que herdar dois alelos
defeituosos do gene á-L-iduronidase1.

HISTÓRICO
Foi descrita pela primeira vez em 1917, quando

o médico canadense Dr. Charles Hunter descreveu
dois irmãos que apresentavam fígado aumentado e
fácies característico2. Em 1919, a médica alemã
Gertrud Hurler descreveu dois meninos não parentes,
ambos com feições alteradas, retardo mental e
hepatomegalia3. Hoje, as doenças descritas pelos Drs.
Hur ler e Hunter são conhecidas como
mucopolissacaridoses (MPS) I e II, respectivamente.

Em 1962 Scheie descreveu um paciente com
turvação corneana (obnubilação corneana) e doença
ar ticular, que ele achou que era uma manifestação
atípica (e talvez subclínica) da Doença de Hurler4.
Este segundo caso foi denominado MPS V, mas tarde
foi verificado que as síndromes de Hurler e de Scheie
representavam dois extremos do espectro da MPS I.
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EPIDEMIOLOGIA
A MPS I é encontrada em todas as populações,

com freqüência de aproximadamente 1:100.000 na
forma grave5,6, entre 1:115.000 e 1:280.000 na forma
intermediária7 e aproximadamente 1:500.000 na forma
menos grave da doença5,6.

No Brasil estima-se a incidência para a doença
de 1 em cada 106.000 recém-nascidos8.

Como a MPS I afeta muitos sistemas orgânicos
e pode se apresentar de várias maneiras, o diagnóstico
e o tratamento desta doença exigem a colaboração e
comunicação de geneticistas, neurologistas, pediatras,
especialistas em desenvolvimento, cardiologistas,
gastroenterologistas, otor rinolaringologistas,
oftalmologistas, ortopedistas e fisioterapeutas, e claro
de pessoas encarregadas dos cuidados básicos do
paciente.

CLASSIFICAÇÃO
Os pacientes com MPS I costumam ser

classificados em três classes de síndromes clínicas:
Hurler, Hurler-Scheie e Scheie.

Síndrome de Hurler é a classificação usada para
descrever o fenótipo clínico mais grave; a síndrome de
Hurler-Scheie é usada para descrever um fenótipo
clínico intermediário e a síndrome de Scheie para
descrever um fenótipo menos grave. Representam
pontos distintos em um espectro de gravidade da
doença que vão de neuropáticos graves até não-
neuropáticos leves.

FISIOPATOLOGIA
As pessoas com MPS I produzem anormalmente

a enzima á-L-iduronidase, a qual é essencial para a
degradação dos mucopolissacarídeos (GAGs) dermatan
sulfato e heparan sulfato8. A produção anormal é
sempre secundária à presença de alterações genéticas
(mutações) nos pacientes, e pode ser de vários tipos:

1- ausência da enzima ;
2- produção da enzima em quantidades muito

baixas;
3- produção da enzima em quantidades

normais, mas com capacidade reduzida de execução
da sua função.

Em conseqüência, o dermatan sulfato e o
heparan sulfato (que normalmente são
constantemente produzidos, degradados e eliminados)
não são completamente degradados, são eliminados
em quantidade aumentada na urina e f icam

depositados dentro das células do corpo e o resultado
final é a disfunção celular, tecidual e orgânica por
mecanismos fisiopatológicos, em grande par te
desconhecidos8.

SINAIS E SINTOMAS

Pacientes com MPS I os sintomas podem se
apresentar já 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 mor te prematura, tipicamente entre
8 a 10 anos.

As manifestações clínicas típicas da MPS I
seguem no quadro abaixo7:
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DIAGNÓSTICO
O diagnóstico é estabelecido pelos ensaios

enzimáticos específicos ou, quando conhecida, pela
análise da mutação do DNA. O diagnóstico pré-natal
esta está disponível para todas as MPS e é realizado
rotineiramente em células cultivadas do l íquido
amniótico ou biópsia de vilosidades coriônicas. Estudos
da mutação para portadores podem ser realizados se
a mutação for conhecida1,9. O diagnóstico molecular é
o método preferido para detecção de portadores, desde
que se conheça a mutação na família sob investigação1.

Diagnóstico inicial
Suspeita-se de MPS I nos indivíduos com feições

características, hepatoesplenomegalia e sinais ósseos,
ar ticulares ou oculares característicos. A análise dos
glicosaminoglicanos urinários (heparan sulfato e
dermatan sulfato) foi o primeiro método de diagnóstico
disponível da MPS I e continua a ser útil como exame
de pesquisa preliminar 1,9.

Diagnóstico de confirmação
O diagnóstico definitivo da MPS I se baseia na

demonstração de deficiência da enzima lisossômica
á-L-iduronidade10. A atvidade desta enzima pode ser
medida na maioria dos tecidos, porém habitualmente
o diagnóstico é feito utilizando leucócitos do sangue
periférico, fibroblastos cultivados ou plasma1,9.

Diagnóstico molecular
Toda consideração de exames baseados no DNA

deve levar em conta a grande heterogeneidade das
mutações que existe por trás da MPS I. é preciso
identificar os alelos mutantes para uma dada família
específica, antes de fazer o diagnóstico molecular dos
membros da família que apresentam risco de ter a
doença. Como muitos pacientes são heterozigotos
compostos, ambos os alelos mutantes precisam ser
conhecidos para que os testes nos portadores tenham
utilidade para a família7.

Testes em por tadores
Lamentavelmente, a análise da atividade da

enzima á-L-iduronidade não oferece informações
definitivas sobre portadores. Isso está relacionado com
o fato de haver uma superposição considerável da faixa
normal com a faixa heterozigótica7 e de ter sido
relatada uma pseudodeficiência da enzima. Infelizmente
, o número maior de mutações subjacentes à MPS I e
as técnicas disponíveis no momento para avaliar
mutações genéticas também não permitem detectar
portadores por métodos moleculares7.

Diagnóstico pré-natal
Rotineiramente, o diagnóstico pré-natal é feito

em células cultivadas do fluido amniótico ou por biópsia
de vilosidade coriônica, utilizando o mesmo teste de
enzima usado para monitorar a enzima nos
fibroblastos cultivados ou nos leucócitos 7,11.

Tratamento
O tratamento da MPS I pode ser classificado

em sintomático e causal. O tratamento sintomático
oferece alívio a sintomas específicos. O tratamento
causal trata causas subjacentes da doença.

Tratamento sintomático
O tratamento sintomático ou de apoio consegue

melhorar a qualidade de vida dos indivíduos afetados
e de suas famílias.
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Terapias Causais Existentes e Emergentes
Algumas terapias oferecem esperanças de

impedir ou deter algumas manifestações da doença e
sua progressão geral corrigindo a deficiência de á-L-
iduronidase.

Transplante de Medula Óssea
O transplante da medula óssea em pacientes com

MPS I varia muito e depende do grau de participação
médica e da idade as criança da época do transplante.
Não conseguir um enxerto estável e o estabelecimento
de doença causado pelo enxerto contra o hospedeiro
constitui, para muitos pacientes, uma barreira considerável
para o êxito do transplante da medula óssea17,18,19, por

isso, o procedimento traz um alto risco de morbidade e
mortalidade7.  Apesar de modificar a progressão da
doença e aumentar a sobrevida, em alguns casos, não é
um procedimento curativo. De modo geral, a doença
somática apresenta melhoras, a não ser nas manifestações
ósseas, ar ticulares e oculares, mas os desfechos
neurológicos variam. O procedimento deve ser usado em
casos cuidadosamente escolhidos, com avaliação clínica
e aconselhamento extensos antes do transplante e com
monitorização sistemática dos resultados a longo prazo7.

Terapia de Reposição Enzimática
Os bons resultados com o uso da iduronidase

recombinante humana nos estudos clínicos20,21 levaram a
aprovação da mesma como terapia de reposição
enzimática pelo FDA, em abril de 2003, nos Estados Unidos.

A infusão periódica da iduronidase remove o
substrato acumulado nos tecidos, como faria a enzima
deficiente, levando à regressão da maioria do quadro
clínico, de forma bastante segura, melhorando a
sobrevida destes pacientes21.

CONCLUSÃO
Através da realização deste trabalho, pode-se

concluir que a MPS I é uma doença de manifestações
sistêmicas de fisiopatologia ainda desconhecida, apesar
de sua descrição há décadas e do avanço da medicina.

O caráter multisistêmico dessa doença afeta o
sistema digestório, o sistema circulatório, o sistema
respiratório e principalmente o sistema nervoso central
e o aspecto físico geral, além de sistema nervoso periférico,
sistema osteoarticular, olhos, e orelha.

Como essa doença é de difícil diagnóstico, uma
investigação ampla e precoce deve ser aplicada
principalmente em gestantes com história de MPS I
na prole ou família.

ABSTRACT

Mucopolissacaridoses  (MPS) consists of  hereditary disturbances caused by a deficiency of  lisossômics
enzymes essential to the degradation of the glicosaminoglicanas (GAG). MPS I is a rare illness of lisossômic
deposit, being capable of gradually becoming life threatening if not diagnosed and treated precociously and is of
recessive autossômica 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 lisossômica enzyme á-L-iduronidase and the treatment
in the enzymatic spare therapy, transplant of  marrow and in the symptomatic control.

Key Words: Mucopolysaccharidosis I. Diagnosis; Therapy.
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RESUMO
O mercado de trabalho médico tem mudado suas características a cada ano. Algumas das muitas alterações
sofridas no modo de atuação profissional dos médicos, bem como as conseqüências nas quais elas implicam,
são relatadas nesse artigo, que traz as principais características do mercado de trabalho médico atual. Ele se
encontra dividido de uma maneira simplista: em público e privado, em que a maioria dos profissionais mantém
até três funções em ambos os setores, como profissionais autônomos ou empregadores. Os médicos estão
distribuídos pelo Brasil desigualmente, concentrando-se em determinadas regiões enquanto outras ainda são
carentes desse tipo de assistência. Nota-se também a enorme influência do fator relacionado ao pequeno
número de vagas oferecidas para residência, as quais predominam na região sudeste, em detrimento do
expressivo e crescente número de recém-formados, dos quais a maioria não tem acesso a esse tipo de
especialização, 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 relação aos valores de remuneração que divergem amplamente de uma região a outra do Brasil.
O século 21 impõe grandes desafios em todas as esferas da sociedade, nos campos da ciência, da economia, da
política e no campo social. Um dos maiores desafios inclui o setor da saúde, o qual precisa construir uma
agenda que formule novas e eficientes políticas para a força de trabalho da classe médica, tanto no sentido de
transformações nas instituições formadoras, neste caso a escola médica, como no perfil do mercado de trabalho
médico.
Descritores: Mercado de Trabalho; Escolas Médicas; Instituições Privadas de Saúde; Saúde
Pública; Medicina; Honorários Médicos.

INTRODUÇÃO
No último e já neste século o perfil da medicina

vem se alterando. Desde os conhecidos médicos
barbeiros que realizavam sangrias até a medicina
tecnológica atual, muitas foram as mudanças ocorridas
nas características do mercado de trabalho médico. O
número de médicos no Brasil aumenta em percentuais
maiores do que o da população, devido à aber tura
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 população brasileira hoje é de 188 milhões,
enquanto há cerca de 280 mil médicos, ou seja, um
médico para cada 600 habitantes, um número que
ultrapassa o valor ideal preconizado pela Organização
Mundial da Saúde (OMS), que é de um médico para

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

mil habitantes. Desde então, a medicina foi perdendo
um pouco da sua característica humana para se
adaptar ao mercado capitalista, forçando médicos a
ampliarem suas jornadas em condições precárias de
trabalho e ainda com uma remuneração não justa.
Sendo assim, o atual estudo se propõe a caracterizar
a situação atual do mercado de trabalho médico no
Brasil.

CARACTERIZAÇÃO DAS CONDIÇÕES E
TRANSFORMAÇÕES DO MERCADO DE TRABALHO
MÉDICO BRASILEIRO

No início do século passado, os médicos
possuíam respeitabi l idade e prestigio social,
conseqüência de uma relação direta com os pacientes
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e de um processo ar tesanal de trabalho
(individualizado e autônomo) baseado na confiança,
no respeito e no sigilo profissional. Com o advento do
sistema capitalista de produção, o perfil da assistência
à saúde foi se transformando, resultando numa
“coisif icação do trabalho médico”. Os médicos
passaram a se submeter às regras desse sistema, e
assim submeteram-se às regras impostas aos demais
trabalhadores de qualquer empresa capitalista, além
de terem como dever as particularidades do trabalho
médico, relacionadas à dor, sofrimento e morte.

O mercado de trabalho do médico pode ser
dividido de uma maneira simplista em público e privado.
No Brasil, em que o setor público é muito for te e
presente, os médicos acabam por ingressar nesse
setor, tornando-se assalariados. Por outro lado, o setor
privado tem crescido e assumido boa par te da
produção de serviços médicos, produzindo um elevado
contingente de profissionais dependentes de
contratação por empresários da saúde. Sendo assim,
a atividade liberal continua uma prática em qualquer
mercado, mas é cada vez mais comum médicos
associando-se à prática assalariada tanto pública como
privada.

Em 1995, o CFM realizou uma ampla pesquisa
nacional, denominada Perfil dos Médicos do Brasil, que
retrata as mais recentes e principais características
desse profissional e de seu mercado de trabalho. Nela
se destacam:
1.  A existência de um mercado com cerca de 350 mil

postos de trabalho (setores público e privado) para
um contingente na época de 183.052 médicos em
todo o país. Considerando que mais de 74,7%
destes exercem atividades em consultórios, 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 instituições
hospitalares, nos setores tanto público como
privado, em todas as regiões brasileiras;

3.  No consultório par ticular, 79,1% dos médicos
trabalham com convênios e/ou cooperativas, sendo
significativo que 16,6% dos médicos exerçam essa
atividade inseridos em estabelecimentos de saúde;

4.  Urbanização do trabalho médico, ou seja, 65,9%
dos médicos atuam nas capitais brasileiras, em
especial nas mais desenvolvidas social e
economicamente. Esta concentração contribui para
uma relação de 3,28 médicos por mil habitantes

nas capitais e 0,53 médicos por mil habitantes no
interior;

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

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

As modalidades assalariadas com car teira
assinada, funcionários públicos estatutários e
empregados em carteira foram apontadas num estudo
como as principais formas de inserção no mercado
de trabalho por 57.8% dos homens e 77.2% das
mulheres médicas. Percebe-se uma maior aderência
das mulheres às posições assalariadas, enquanto a
maioria dos homens atua como autônomo ou
empregador. Além disso, médicos autônomos ou
empregadores apresentaram maior rendimento
médio.

Trabalham no setor público, postos,
centros de saúdes, ambulatórios e hospitais,
69,7% dos médicos, sendo que, Roraima, Acre,
Amapá, Tocantins, Amazonas, Sergipe, Alagoas,
Rio Grande no Nor te, Espírito Santo, Santa
Catarina e Distrito Federal são os estados que
mais empregam nesse segmento. A renda do
setor público é a mais baixa do mercado.

O setor privado predomina nas regiões sul e
sudeste, tendo em Rondônia, Tocantins, Sergipe, Bahia,
Minas Gerais, Paraná, Goiás e Mato Grosso os locais
onde há número significativo de profissionais neste
setor. Conta com 59,3% dos médicos que atuam em
clínicas, policlínicas e hospitais de grande porte.

Os profissionais autônomos se organizam
através da medicina de grupo, cooperativas médicas
e planos de autogestão. É um setor que inclui 74,7%
dos médicos, principalmente no Sul e Sudeste, com
destaque para Acre, Amapá, Bahia, Piauí, Minas Gerais,
Espírito Santo, todo o sul do país, Goiás, 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 remuneração têm suas
vantagens e desvantagens, mas de qualquer forma, a
remuneração do médico brasileiro encontra-se em
valores bastante baixos, fazendo com que ocorra
acúmulo de empregos. Segundo a pesquisa Perfil
dos Médicos no Brasil, 60% dos profissionais
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exercem mais de três atividades e 80% sentem
desgaste profissional, possíveis causas são as
condições de trabalho e de salários. O último
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 clínico geral a
receber 2,55 reais.

Enquanto médicos da região Sul declaram uma
renda mensal de 4.000 dólares, profissionais
principalmente de estados como Paraíba,
Pernambuco, Rio Grande do Nor te e Rio de Janeiro
chegam a ganhar menos de 1.000 dólares. De modo a
minimizar as diferenças entre os valores de
remuneração médica no Brasil e permitir que ela seja
justa, surgiu em 2003, um instrumento que pretende
regularizar essa situação, a Classificação Brasileira
Hierarquizada de Procedimentos Médicos (CBHPM),
projeto conjunto do Conselho Federal de Medicina
(CFM), e da Associação Médica Brasileira (AMB), que
preconiza o valor mínimo para uma consulta de
procedimentos gerais de 42,00 reais.

Além das condições de trabalho e remuneração
desestimulantes ao exercício da medicina, com a
abertura de novas escolas médicas no Brasil, outra
problemática que já vem sendo enfrentada é o fato de
médicos saírem das faculdades e se depararem com
um número de vagas para residência 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 número
em São Paulo. Segundo informação da CNRM
(Comissão Nacional de Residência Médica), quase 40%
dos médicos recém-formados no Brasil não têm acesso
a qualquer programa de residência médica. As
residências mais procuradas, e as que concentram
mais vagas, são as de cirurgia-geral, clínica médica e
or topedia - procura explicada por serem, as duas
primeiras, pré-requisito para outras especialidades.
Essa condição pode ser entendida quando não há uma
espécie de planejamento nessa área no Brasil ,

concentrando a maior par te dos programas de
residência no Sudeste, e devido a uma maior procura
por determinadas especialidades.

Ainda de acordo com a pesquisa Perfil dos
Médicos do Brasi l ,  seus resultados apontaram
urbanização, especialização, redução da remuneração,
multiplicidade de vínculos empregatícios, participação
crescente de mulheres na categoria médica, elevada
participação de plantões entre as formas de trabalho,
informalização crescente das relações de trabalho. Isso
indica que o mercado de trabalho médico no Brasil
vem reproduzindo a tendência geral da economia
contemporânea de utilizar cada vez mais o expediente
da flexibilização da contratação da força de trabalho.
Esse estudo permitiu constatar as mudanças
qualitativas e quantitativas ocorridas no mundo do
trabalho médico.

CONSIDERAÇÕES FINAIS
Ao analisar o perfil do mercado de trabalho

médico, é necessário enfatizar que se trata de um setor
de serviços essenciais à sociedade, com mais de 200
mil profissionais atuando nos estabelecimentos de
saúde (hospitalares e ambulatoriais), num sistema
constituído por uma sólida rede pública, pelos serviços
privados e consultórios particulares.

Somados, esses fatores tem prejudicado o
exercício adequado da medicina e nos incita a provocar
as devidas alterações no setor da saúde de modo a
proporcionar aos médicos um ambiente de trabalho
adequado, prazeroso, e gratificante à prática. Cerca
de 60% dos médicos vêem o futuro da medicina com
pessimismo ou incer teza, enquanto somente 18,5%
estão otimistas com a profissão que exercem. Um
instrumento que já vem contribuindo para mudar essa
realidade é a Classificação Hierarquizada, a par tir
desse ponto devemos nos empenhar para implantação
e defesa deste instrumento valioso de nosso trabalho
e contribuir criando novas alternativas que auxiliem
toda a classe médica, aumentando o prestígio 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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RESUMO
A síndrome de Gardner é uma variante da polipose adenomatosa familiar (PAF), doença autossômica

dominante causada por mutações no gene APC. O objetivo do presente relato é a apresentação de um paciente
portador de síndrome de Gardner, sem história familiar prévia, o que pode caracterizar uma nova mutação
genética. O paciente foi submetido a retocolectomia total com confecção de bolsa ileal em “J”, anastomose íleo-
anal e ileostomia protetora em alça. Serão discutidos sua apresentação clínica e forma de tratamento.
Descritores: Síndrome de Gardner ; Polipose Adenomatosa do Colo.

SÍNDROME DE GARDNER - RELATO DE CASO
Gardner’s syndrome - Case Report

TRABALHO REALIZADO NO SERVIÇO DE COLOPROCTOLOGIA DO HOSPITAL UNIVERSITÁRIO CAJURU DA PONTIFÍCIA
UNIVERSIDADE CATÓLICA DO PARANÁ – CURITIBA/PR
1 – Médica residente em Coloproctologia do Hospital Universitário Cajuru.
2 - Membro Associado da SBCP e Médico do Serviço de Coloproctologia do Hospital Universitário Cajuru.
3 - Médico residente em Cirurgia Geral do Hospital Universitário Cajuru.
4 - Membro Titular da SBCP e Chefe do Serviço de Coloproctologia do Hospital Universitário Cajuru.

INTRODUÇÃO
A síndrome de Gardner é uma variante da

polipose adenomatosa famil iar (PAF), doença
autossômica dominante causada por mutações no
gene APC. Tradicionalmente diferencia-se da PAF pela
presença concomitante de lesões extra-intestinais,
como tumores desmóides, cistos sebáceos ou
epidermóides, osteomas (principalmente de
mandíbula), dentes supranumerários, pólipos gástricos
ou angiofibromas nasofaríngeos1. A prevalência da
síndrome de Gardner não pode ser aval iada
separadamente da PAF, e a estimativa de sua ocorrência
é de 3 casos por 100.000 habitantes 2.

O objetivo do presente relato é a apresentação
de um paciente portador de síndrome de Gardner, sem
história familiar prévia, o que pode caracterizar uma
nova mutação genética. Serão discutidas sua
apresentação clínica e a forma de tratamento.

RELATO DO CASO
Paciente de 42 anos, masculino, lavrador, natural

de Santa Bárbara (PR) e procedente de Curiúva (PR).
Deu entrada no ambulatório de Coloproctologia

do Hospital Universitário Cajuru em agosto de 2006,

com queixa de hematoquezia de início há 1 ano, sem
associação com dor abdominal, emagrecimento, ou
outras queixas. Apresentava hábito intestinal normal,
sem diarréia. Previamente hígido, apresentava somente
aumento de volume do ramo direito da mandíbula que
associava a trauma ocorrido há 10 anos. Negava
cirurgias ou outras doenças prévias.

Pai falecido aos 70 anos por AVC e mãe falecida
por causa desconhecida. Teve 6 irmãos (3 homens e 3
mulheres), dois falecidos por neurocisticercose e
demais saudáveis. Tem 4 filhos (2 meninas e 2 meninos)
saudáveis. Negava história familiar de câncer.

Ao exame físico apresentava-se em bom estado
geral, com massa endurecida de aproximadamente 5
cm no ramo direito da mandíbula, fixa e indolor (Figura
1). Abdome flácido, indolor, sem visceromegalias ou
massas palpáveis. Restante do exame segmentar sem
par ticularidades.

Realizou endoscopia digestiva alta que
demonstrou pólipo séssil de 0,3 cm de diâmetro no
corpo gástrico, o qual foi ressecado. O exame anátomo-
patológico demonstrou tratar-se de pólipo gástrico
hiperplásico.
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FIGURA 1: Osteoma de mandíbula.

Seguiu investigação com colonoscopia que
evidenciou inúmeros pólipos, a maioria pediculados e
com variados diâmetros, em todos os segmentos
cólicos, mais concentrados no reto e no sigmóide.
Realizada polipectomia de 2 lesões, com laudo
histológico de pólipos adenomatosos sem displasia.

Apesar da queixa de sangramento, o
hematócrito era de 49,80% e hemoglobina 17,20 g/
dL. O CEA (antígeno cárcino-embrionário) encontrava-
se dentro dos limites normais (2,7 ng/mL – Normal <
5,0). O ultra-som abdominal total foi realizado, e não
apresentou alterações. A radiografia de mandíbula
confirmou o diagnóstico de osteoma (Figuras 2).

FIGURA 2: Radiografia mostrando osteoma de
mandíbula.

O paciente foi submetido à retocolectomia total
com confecção de bolsa ileal em J e ileostomia protetora
em alça em 2/9/2006. O exame anátomo-patológico
confirmou tratar-se de polipose adenomatosa, sem
suspeita de degeneração maligna (Figuras 3).

Apresentou boa evolução pós-operatória e teve alta
após 7 dias, sem intercorrências.

FIGURA 3: Peça cirúrgica mostrando polipose.

Após 3 meses da cirurgia, foi submetido à
retossigmoidoscopia flexível que demonstrou coto retal
curto, com cerca de 1 cm de extensão, e mucosa de
aspecto normal. A anastomose í leo-retal fo i
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 família encontra-
se em investigação.

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

DISCUSSÃO
As anormalidades encontradas em pacientes

portadores da síndrome de Gardner são determinadas
por mutações no gene da polipose adenomatosa do
cólon (gene APC), que é localizado no cromossomo

RELATO DE CASO
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5q21-q22 3. Mais de 800 mutações desse gene foram
descritas 4. Aproximadamente 20% a 30 % dos novos
casos diagnosticados não per tencem a famíl ias
previamente identificadas, parecendo representar
novas mutações genéticas, o que ocorreu no caso
relatado2. A expectativa dos fi lhos de um casal
apresentarem a mutação quando um dos cônjuges é
portador da síndrome é de 50%.

A polipose tipicamente se desenvolve na
segunda ou terceira década de vida, e o risco de
degeneração maligna é maior por volta dos 35 anos 1.
Pacientes sem diagnóstico e tratamento apresentam
risco de malignização próximo de 100% por volta dos
45 anos 5.

As primeiras manifestações extra-colônicas
descritas foram os osteomas, encontrados em
aproximadamente 20% das famílias com PAF 2. São
tumores ósseos benignos, sem potencial de
malignização, encontrados principalmente no ângulo
da mandíbula. Podem ser encontrados antes do
aparecimento da polipose cólica 6. No caso relatado, o
osteoma da mandíbula surgiu cerca de 10 anos antes
do diagnóstico da polipose.

Os tumores de partes moles ocorrem em cerca
de 40 a 70% dos portadores da síndrome de Gardner7.
Geralmente são cistos epidermóides, sebáceos,
fibromas ou lipomas. Podem freqüentemente aparecem
na puberdade e precedem o aparecimento da
polipose2. Tais alterações não foram identificadas no
paciente descrito.

Na síndrome de Gardner, 4% a 20 % dos
pacientes apresentam tumores desmóides 8. Nestes
indivíduos há diferente comportamento destes tumores
em comparação com a população geral, onde
raramente ocorrem (5 a 6 por 1 milhão). O pico de
incidência vai dos 28 aos 30 anos e embora sejam
considerados benignos, já que não dão metástases,
seu compor tamento pode causar morbidade e
mortalidade impor tantes 2.

Pacientes com síndrome de Gardner
apresentam risco aumentado de desenvolvimento de
diversos tumores extra-cólicos (duodeno, tireóide,
pâncreas, estômago, SNC e fígado). Não há consenso
para a melhor estratégia de rastreamento para estas
diferentes neoplasias 3.

Por tadores da síndrome de Gardner podem
desenvolver pólipos adenomatosos no sistema
digestório superior. Outros t ipos de pól ipos
(hiperplásicos ou de glândulas fúndicas) também
podem ser encontrados no corpo e fundo gástricos,
como no caso descrito 3.

Duas formas de tratamento cirúrgico são
descritas para a PAF em geral. Pacientes com o reto
relativamente livre de pólipos, em número menor que
20 e de tamanho pequeno, podem ser submetidos à
colectomia total com íleo-reto anastomose. O reto
preservado, nestes casos, deve ser examinado a cada
6 meses, e novos pólipos devem ser ressecados.
Pacientes com o reto acometido por muitos pólipos e
de grande tamanho devem ser submetidos a reto-
colectomia total com reservatório ileal e anastomose
íleo-anal 3. A confecção de ileostomia em alça protetora
pode ser realizada pelo alto risco de deiscência nesta
anastomose baixa.

O paciente descrito apresentava uma
concentração maior de grandes pólipos no reto. Por
tal razão, foi submetido a reto-colectomia total com
reservatório ileal em J.

CONCLUSÕES
Há ocorrência da síndrome de Gardner em

pacientes sem história familiar, o que corresponde a
novas mutações genéticas. O tratamento da polipose
intestinal é cirúrgico, e o reto pode ser preservado ou
não. O tratamento das manifestações extra-intestinais
deve ser realizado conforme a sintomatologia e análise
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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05.03.2008 (QUARTA-FEIRA)

9h às 10h30 TEMA: Estratégia da Revisão de Ética Médica

12h às 12h30 Intervalo para o Lanche

12h30 às 14h Comissão de Integração do Médico Jovem

14h às 15h Prestação de Contas do CFM - Exercício 2007

15h às 16h Apresentação do Índice de Desenvolvimento e Saúde - IDS/CPDOC

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

06.03.2008 (QUINTA-FEIRA)

9h às 12h Manifestação pública em defesa da saúde

Local: Praça Santos Andrade/ UFPR

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

14h às 15h Cerimônia de Obliteração do Selo Comemorativo do Cinqüentenário do
CRM - PR e Lançamento do livro “Bioética Clínica” de autoria do
Dr. José Eduardo de Siqueira

15h às 16h Apresentação do relatório da Comissão de Assuntos Políticos
- CAP (CFM/AMB)

07.03.2008 (SEXTA-FEIRA)

9h às 12h TEMA: Relação de Trabalho Médico com o SUS - Cooperativismo
Médico - Código 7 - Fundação público/ privada

12h às 12h30 Intervalo para o Lanche

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