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Para ser ouvido, fale.
Para ser compreendido,
exponha claramente as suas idéias sem jamais
abrir mdo daquelas que julga fundamentais
apenas para que 0s outros o aceitem.

Acima de tudo,
busque o prazer antes do sucesso,
a auto-realizagdo antes do dinheiro,
fazer bem feito antes de pensar em obter
qualquer recompensa.

Nenhum reconhecimento externo vai substituir
a alegria de poder ser vocé mesmo:
"status" é comprar coisas que vocé nao quer
com o dinheiro que vocé ndo tem a fim de
mostrar para gente que vocé ndo gosta uma
pessoa que vocé nao é.

Nada tem graca se ndo for bom para o seu corpo,
leve para o seu espirito e
agradavel para o seu coragao.

Para conseguir,
tente sem pensar que o éxito vira logo da primeira vez.
Cuide de ter salde, energia,
paciéncia e determinacdo para continuar
tentando quantas vezes forem necessarias.

Mas ao perceber que ja fez tudo o
que pbéde ou até mesmo um pouco além,
mude de alvo para ndo se tornar
em vez de um vitorioso,
apenas mais um teimoso.

Para poder recomecar sempre,
perdoe-se pelos fracassos e erros que cometer,
aprenda com eles e, a partir deles,
programe suas proximas acoes.

Nunca se deixe iludir que sera possivel
fazer tudo num dia s6 ou quando
tiver todos 0s recursos:
tal dia nunca vira. Para manter-se motivado, sonhe.

Para realizar, planeje,
pensando grande e fazendo pequeno,
um pouco a cada dia e todos os dias um pouco,
porque sé@o pequenas gotas d'agua que fazem todo grande oceano...

12



Avaliagdo da Instabilidade atlanto-axial em individuos com sindrome de Down

por meio de radiografias da coluna cervical

Como tudo comecgou

Uma vez ouvi um amigo perguntar ao meu marido:
- Qual o melhor carro do mundo?
E ele respondeu:

- Aquele que vocé tem.

Foi com esse pensamento que decidi fazer este trabalho. Quando
comecei a pesquisar sobre o assunto, percebi que j4 havia novos métodos de
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- Mas esse é o melhor aparelho. Vou tirar 0 maximo dele.

PS: Conversa de Luiz Cesar com Israel Chilvarquer, quando veio para defesa do meu
orientado com seu Mustang.
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sindrome de Down por meio de radiografias da coluna cervical [Tese].
Sdo José dos Campos, Faculdade de Odontologia de S&o José dos
Campos, Universidade Estadual Paulista, 2007.

RESUMO

O objetivo nesta pesquisa consiste em fazer um trabalho de prevencao
junto as instituicbes APAE (Associacdo de Pais e Amigos de
Excepcionais) e ASIN (Associacdo de sindrome de Down), ambas de Sao
José dos Campos e ASPAD (Associacdo de Pais e Amigos de sindrome
de Down) de Jacarei, orientando e avaliando sobre a presenca ou ndo da
instabilidade atlanto-axial (IAA), assim como verificar a prevaléncia dessa
anormalidade nesses individuos. Foram convidados a participar do projeto
todos os individuos das trés instituicbes de assisténcia a SD, tendo
formado uma amostra com 68 individuos, com idades entre 2 a 34 anos,
sendo 39 do sexo masculino e 29 do feminino. Foram realizadas
radiografias da coluna cervical nas posi¢cdes de extensao, flexdo e neutra,
para as quais todos 0s responsaveis assinaram termo de consentimento.
A verificagdo da IAA foi feita pela analise da distancia atlanto-odontéide
(DAO), utilizando o programa Radiocef, com uma ferramenta criada para
isso. A DAO foi analisada nas trés incidéncias, e era considerada a
presenca de IAA desde que o individuo apresentasse valores 24,5mm em
pelo menos uma dessas posicdes. ApOs a realizacdo dos testes
estatisticos e andlise dos resultados, concluimos que a prevaléncia de
IAA foi de 22,1% dos individuos, com valores DAO entre 4,5 e 8,83mm,
tendo sido mais prevalente nos individuos do sexo masculino do que
feminino, assim como nas criangcas do que nos jovens e adultos. Foi

possivel verificar também que, a posicao de flexdo apresentou maior
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prevaléncia de IAA, mas que ela ndo deve sobrepor as posicdes de
extensdo e neutra, pois pode omitir casos ausentes em flexdo, mas
presentes nas outras posi¢oes. Dessa forma, foi realizado o trabalho de
prevencdo com a avaliacdo da IAA por meio da realizacdo dos exames
radiograficos em que os laudos foram elaborados e enviados para as
respectivas instituicbes e 0s responsaveis receberam orientacdo a
respeito da anormalidade, seus riscos e cuidados a serem tomados caso

estivesse presente.

PALAVRAS-CHAVE: Sindrome de Down; Coluna cervical; Instabilidade
atlanto-axial; Instabilidade craniovertebral.
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1- Introducao

A populagdo com sindrome de Down (SD) no Brasil tem
alcancado um nivel de inclusdo social cada vez maior. Aumentam as
informacbes sobre a sindrome, o0s espacos na midia, diminui o
preconceito, além de termos na literatura um aumento significativo do
namero de pesquisas cientificas, sempre com a finalidade de proporcionar
uma melhora na qualidade de vida desses individuos.

A SD, descrita inicialmente no século XIX por pesquisadores
como Jean Esquirol e John Langdon Down, apresenta diversas
caracteristicas fisicas tipicas da sindrome, além de anormalidades
congénitas de ordem geral, cranio-faciais e bucais, tendo como
comprometimento mais grave a deficiéncia mental.

Dentre as anormalidades que podem estar presentes nesses
individuos consta a instabilidade atlanto-axial (IAA), a qual foi descrita
pela primeira vez por Spitzer et al.**

por Tishler e Martel, 1965'* e 1966*. A IAA era inicialmente chamada de

em 1961, e estudada em seguida

deslocamento ou subluxacdo do atlas, e ao longo dessas décadas,

19



Avaliagdo da Instabilidade atlanto-axial em individuos com sindrome de Down

por meio de radiografias da coluna cervical

diferentes termos foram utilizados para definir a perda da estabilidade das
duas primeiras vértebras cervicais, mas a tendéncia atual é a utilizacdo de
instabilidade.(Boéchat et al.?*, 2006) Pode ser devido a frouxiddo do
ligamento transverso que mantém o processo odontdide do axis (C2) no
lugar contra a parede anterior do arco do atlas (C1l), mantendo a
articulacdo estavel, ou ainda pela presenca de anormalidades da
articulacdo. (Pueschel et al.*°, 1990)

A 1AA ganhou importancia e interesse no seu estudo como
anormalidade em 1983, quando Joseph Kennedy Jr. criou e financiou as
Olimpfadas Especiais®®’, que constitufram o maior programa de
treinamento e competicdo desportiva envolvendo deficientes, a qual
publicou um boletim com medidas preventivas para atletas com SD,
visando evitar o comprometimento neurolégico secundario a exposicao da
regido cranio-cervical durante a pratica de determinados esportes que
colocassem em risco a regido da cabeca e pescoco, como ginastica,
mergulho, pentatlo, futebol e alguns estilos de natacdo. (Mustacchi e
Rozoni®, 1990) Para poder participar das Olimpiadas, todos os individuos
com SD tinham que fazer exames radiograficos da coluna cervical para
verificagdo da IAA e aqueles com IAA comprovada estavam
definitivamente fora das atividades desportivas das Olimpiadas Especiais.
(Boletim™*’, 1983)

Em 1984, O Comité de Medicina Esportiva da Academia
Americana de Pediatria'® revisou as recomendaces propostas
publicando um relatério sobre a realizacdo dos exames radiogréaficos, mas
em 1995, publicou outro relatorio questionando se esses exames eram
realmente necessarios™"°.

Muitas duvidas e controvérsias surgiram sobre a realizagédo
dos exames radiograficos para inspecao da IAA e muitas pesquisas foram
desenvolvidas desde entdo procurando esclarecer o que fazer, qual o

melhor exame, o que avaliar, a partir de que idade, seria necessario
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repeticdes e se haveria realmente risco da compressédo da coluna e injdria
ao cordéao espinhal.

Em 2001 o Comité de Genética da Academia Americana de
Pediatria'! apresentou diversas recomendacdes para o acompanhamento
das criancas com SD, dentre as quais 0 estudo radiografico da coluna
cervical para pesquisa da IAA, ressaltando que a real necessidade desses
“screening” continua sendo questionada.

Apesar das controvérsias na literatura, as medidas adotadas
por esses 0rgdos norte-americanos trouxeram repercussées mundiais
com relacdo a pratica esportiva aos individuos com SD. No Brasil,
algumas instituicdes esportivas direcionadas aos individuos com SD

1'% Instituto Ser®®, Projetos Unopar associados &

146

(Special Olympics Brasi
APAE, APSDown, entre outras instituicdes ™) passaram a solicitar o
exame da coluna cervical para verificar IAA como requisito para
participacdo nas Olimpiadas.

Alguns médicos como Dr. Zan Mustacchi, passaram a incluir
esse exame como rotina no protocolo dos exames para o0s individuos com
SD, como sendo mais uma entre tantas outras condi¢des patologicas que
esses individuos tém maior chance de apresentar. (Mustacchi®*, 2007)

No entanto, para muitas instituicbes de SD a anormalidade
ainda continua desconhecida, talvez por ser, na maioria dos casos,
assintomatica, ou talvez pela série de tantos outros problemas, as vezes
letais, que envolvem a SD com prioridade para serem resolvidos.

Devido ao fato da maioria das instituicdes assistenciais para
deficientes com SD apresentarem projetos com atividades fisicas,
esportivas e com danca para promover integracdo, entretenimento e
inclusdo social, despertou a idéia deste trabalho, com a finalidade de
prevencdao, realizando os exames radiograficos para verificacdo da IAA e
orientacdo, alertando sobre a anormalidade, os cuidados e possiveis

conseqguéncias.
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www.trivision.es/imagenes/dscf2486.jpg

Homenagem aos individuos com

sindrome de Down...
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2- Revisao da Literatura

Para facilitar a compreensédo, a revisao foi elaborada por

assuntos, procurando tornar a leitura mais dinamica e agradavel.

2.1 - Sindrome de Down

2.1.1 Historico

N&o se sabe afirmar com certeza se a SD esteve presente
na humanidade desde os primdrdios da civilizacdo ou se esta condicdo
surgiu em tempos recentes. Supbe-se que no decorrer da historia
biolégica e da evolucdo da humanidade, ocorreram numerosas mutacoes

de genes e modificagbes cromossOmicas e assim, muitas doencas
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genéticas e desordens cromossd6micas conhecidas, inclusive a SD,
provavelmente ocorreram em séculos e milénios anteriores. (Pueschel®,
2006)

O registro antropolégico mais antigo da SD deriva das
escavacoes de um cranio saxénio, datado do século VII, apresentando
modificacdes estruturais vistas em criangas com SD. Algumas pessoas
acreditam que a SD tenha sido representada no passado em esculturas e
pictografias. Os tracos faciais de estatuetas esculpidas pela cultura
Olmec (Figura 1) ha quase 3.000 anos foram considerados semelhantes
aos de pessoas com SD. Porém, o exame cuidadoso dessas estatuetas
gera dlvidas sobre essa afirmacdo. (Pueschel*®, 2006, Aguiar et al.?,

2007)

Figura 1: Escultura de Olmec, com tracos que lembram os individuos com
sindrome de Down. Disponivel em: www.ud.ac.uk Acesso em
22 maio 2007.
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Numa tentativa de identificar criangcas com SD em pinturas
antigas, o pintor Andréa Mantegna, artista do século XV, pintou diversos
quadros de Madonas com menino Jesus, e representou 0 menino Jesus
com feicbes sugestivas da SD na pintura Virgem e Crianca (Figura 2).
Além deste, na mesma época outros pintores também retrataram imagens

semelhantes de criancas com SD. (Mustacchi®?, 1996, Pueschel*'®, 2006)

B

R = ] T ——

Figura 2: Virgem e Crianca, témpera sobre tela 48,5 x 34,6cm, de Andréa
Mantegna (c. 1430-1506), com imagem do menino Jesus com

tracos semelhantes as pessoas com SD. (Pueschel*'®, 2006)
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De forma semelhante, Sir Joshura Reynolds em 1773, numa
pintura intitulada Lady Cockburn e seus filhos (Figura 3), contém uma
crianca com certas caracteristicas faciais parecidas com as dos individuos
com SD. Entretanto, afirmou que como essa crianca mais tarde se tornou
Sir George Cockburn, o almirante de Frota inglesa, € muito improvavel

que essa crianca tivesse SD. (Pueschel*®, 2006)

Figura 3: Quadro de Lady Cockburn e seus Filhos, de Sir Joshua Reynold
(1723-1792) com tracos semelhantes aos individuos com SD.
(Pueschel'*®, 2006)

Apesar das conjecturas historicas citadas, nenhum relatério
bem documentado sobre pessoas com SD foi publicado antes do século
XIX, pois havia poucas revistas médicas naquela época, poucos

pesquisadores estavam interessados em criancas com deficiéncia mental
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e outras doencas como infeccdes e desnutricdo predominavam a época, e
até meados do século XIX muitas criangas com SD provavelmente
morriam na primeira infancia. (Pueschel'*, 2006)

A primeira descricdo de uma criangca que se presume que
tinha SD foi fornecida por Jean Esquirol, em 1838. Logo a seguir, em
1846, Edouard Seguin descreveu um individuo com fei¢cdes que sugeriam
SD, denominando a condicao de “idiotia furfuracea”. Em 1866, Duncan,
registrou uma menina “com uma cabeca pequena e redonda, olhos
parecidos com o0s chineses, projetando uma grande lingua e que soé
conhecia algumas palavras”. (Mustacchi®, 1996, Pueschel'*®, 2006)

Naguele mesmo ano, 1866, John Langdon Down (Figura
4), publicou um trabalho no qual descreveu algumas das caracteristicas

da sindrome que hoje leva seu nome. (Pueschel'*, 2006)

Figura 4. John Langdon Down. Em The Practitioner, 210, 172. The
Marcus Beck Collection, Royal Society of Medicine, Inglaterra.
(Pueschel*'®, 2006)
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Moreira et al.®, 2000, Mustacchi®®, 1996, mostraram
relatério de Langdon Down no qual apresentou cuidadosa descricdo
clinica da sindrome, entretanto erroneamente estabeleceu associacdes
com caracteres étnicos, seguindo a tendéncia da época. Chamou a
condicdo inadequadamente de idiotia mongoléide. Parte do seu trabalho
ele relatou:

“A grande familia Mongolica apresenta numerosos
representantes e pretendo neste artigo chamar atencéo
para 0 grande numero de idiotas congénitos que sao
Mongdis tipicos. O seu aspecto é tdo marcante que €
dificil acreditar que sdo filhos dos mesmos pais...

O cabelo ndo é preto, como em um Mongol tipico, mas de
cor castanha, liso e escasso. A face é achatada e larga. Os
olhos posicionados em linha obliqua, com cantos internos
afastados. A fenda palpebral ¢ muito curta. Os labios sdo
grossos, com fissuras transversais. A lingua é grande e
larga. O nariz, pequeno. A pele, ligeiramente amarelada e
com elasticidade deficiente. E dificil acreditar que se trate
de um europeu, mas pela freqiéncia com que estas
caracteristicas sdo observadas, ndo ha davida de que estes
aspectos étnicos resultam de degeneracdo. O tipo de
idiotia Mongdlica ocorre em mais de 10% dos casos que
tenho observado. S&o sempre idiotas congénitos e nunca
resultam de acidentes apds a vida uterina. Eles sdo, na
maioria, exemplos de degeneracdo originada de
tuberculose nos pais”.

Para Pueschel'®, 2006, a grande contribuicdo de Down foi
pelo reconhecimento das caracteristicas fisicas classicas da sindrome e
sua descricdo como manifestacao distinta e separada. No entanto, ao
reconhecer nas criancas afetadas uma aparéncia algo oriental, Down
criou o termo “mongolismo” e chamou a condicdo, inadequadamente, de
“idiotia mongoldide”. Hoje se sabe que essas implicacdes raciais sao

incorretas, causando conotacdes étnicas negativas como 0s termos
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mongol, mongoldide e mongolismo, terminologia que esta proibida, de
acordo com a Organiza¢do Mundial de Saude (OMS).

Em 1876, J. Frase e A. Mitchell, descreveram individuos
com essa condicdo denominando-os de “idiotas Kalmuck”. Mitchell
chamou a atencdo para 0 pescoco encurtado e para a idade mais
avancada das maes quando deram a luz. Apresentaram o primeiro relato
cientifico da SD, com as observacfes de 62 pessoas com SD. Durante o
final do século XIX, cientistas notaram a maior freqiéncia de doenca
cardiaca congénita em pessoas com SD e em 1896, foi descrito que na
mao o dedo minimo é curvado para dentro. No inicio do século XX, muitos
relatérios médicos foram publicados descrevendo detalhes adicionais
sobre a sindrome discutindo suas possiveis causas, mas SO n0os anos
1950 foi possivel o estudo dos cromossomos, levando Lejeune a
descobrir que essa crianga tem trés cromossomos no par 21.
(Pueschel'*®, 2006)

E por esse motivo que a partir do ano de 2006, foi instituido

no dia 21 de marco, o Dia Internacional da sindrome de Down.

2.1.2 Nomenclatura

Segundo o0 Ministério da Satde®, 1994, a SD
freqientemente é chamada erroneamente de “mongolismo”, porém este
termo é inadequado, pois carrega uma série de preconceitos criados a
partir de descricfes incorretas.

Para Coelho e Loevy?®, 1982, a SD é também conhecida
como mongolismo, idiotia mongolica, trissomia G ou trissomia do
cromossomo 21.

Para Aguiar et al.?, 2007, em face da discordancia quanto ao
termo, considerado como ofensivo, tanto por pesquisadores orientais

como por pais no ocidente, bem como pela delegacdo Mongdlica junto a
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Organizacdo Mundial de Saude (OMS), a denominacao “mongolismo” foi
excluida da Revista Lancet em 1964, e das publicacbes da OMS em 1965
e do Index Medicus em 1975. Hoje esse termo é considerado arcaico.

2.1.3 Definicao

Todos os trabalhos consultados sobre a sindrome
apresentam uma definicdo para SD. De uma forma geral, pode-se definir
a SD como uma condicdo causada por uma alteracdo genética acidental,
em que os individuos apresentam um cromossomo a mais no par 21,
provocando alteracdes fisicas com manifestacées de ordem geral, cranio-
facial, bucal e ainda deficiéncia mental.

Para Hayes e Batshaw®®, 1993, a SD é talvez a mais antiga
condicdo associada com deficiéncia mental e a causa genética mais
comum do desenvolvimento da anormalidade.

SD é um conjunto de estigmas fisicos, causados por uma
alteracdo genética, e que tem seu nome em homenagem ao primeiro
médico que a descreveu. (Nahas®, 2004)

Para Batista et al.'®, 2006, a SD &, essencialmente, um
atraso no desenvolvimento, tanto das fun¢des motoras do corpo, como

das funcbes mentais.

2.1.4 Prevaléncia

Embora néo existam pesquisas que indiqguem o
namero exato de individuos com SD no Brasil, a Federacdo Brasileira de
Associacoes de SD (FBASD) estima que nas¢cam anualmente cerca de 8
mil bebés com a trissomia 21. (Costa®3, 2007) De acordo com De Mari*,

2000, o Brasil possui cerca de 110 mil portadores de SD.
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I3 2005, a estimativa do namero de

Para Pimente
brasileiros com SD varia de 80 mil a milhdes, pois as estatisticas em torno
do nimero preciso de quantas pessoas tém SD no Brasil sdo nebulosas.

De acordo com o ultimo Censo 2000 do IBGE (Instituto
Brasileiro de Geografia e Estatistica)®® cerca de 14,5% da populagéo
brasileira tem algum tipo de deficiéncia fisica ou mental, o que
corresponde a 24,5 milhGes de pessoas. Dentro desse grupo, estima-se
que haja, entre os cento e setenta milhdes de brasileiros, cerca de 300 mil
pessoas que nasceram com SD. Uma estimativa que vai além do que
registram os livros médicos que falam em 80 mil, o que, segundo o
geneticista Juan Llerena, chefe do Departamento de Genética Médica do
Instituto Fernandes Figueira, da Fundacdo Oswaldo Cruz, ainda € uma
“subestimativa”.*’

Para Mustacchi e Rozzoni®, 1990, a SD é detectada em
aproximadamente 1 em cada 600 nascimentos vivos, havendo referéncia
de 1 pra 350 em nosso meio. Maior incidéncia ocorre na prole de pais na
faixa etaria acima da terceira década, e nos mais jovens, fato que explica
pelo maior nimero de maes jovens que sao, evidentemente mais
prolificas. Esses dados de nascimentos sdo confirmados por Aguiar et al.
em 2004.

Para Cruz*’, 1997, a incidéncia mundial é de 1 a 3% da
populacao, sendo 1 em cada 700 a 800 nascimentos é portador da SD.

De acordo com os dados do Centro para Prevencao e
Controle de Doenca dos Estados Unidos de janeiro de 2006, a
prevaléncia de criancas que nascem com SD naquele pais € de

aproximadamente de 1:733.(Musich®, 2006)

2.1.5 - Causas

Vamos agora abordar os aspectos das causas da sindrome.
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2.1.5.1 Aspectos Genéticos

Os cientistas da area médica do inicio do século buscavam
respostas e propunham muitas teorias sobre sua causa. Alguns autores
pensavam que a mal-formacdo ocorria no inicio da gestacdo pelo
resultado da influéncia do ambiente. Outros acreditavam que 0s aspectos
genéticos eram 0s responsaveis e relatérios sem fundamentos atribuiam
ao alcoolismo, siffilis, tuberculose. (Pueschel'®, 2006) Outros ainda
aceitavam o conceito de que a SD era uma regressado a um tipo humano
mais primitivo, o orangotango. (Coelho e Loevy®, 1982) Muitas hip6teses
falsas foram levantadas, mas no inicio de 1930, alguns médicos
suspeitavam que a SD pudesse ser resultado de um problema
cromossomico. Mas foi somente em 1959, que Jérébme Lejeune (Figura 5),
Gautier e Turpin, em Paris, descobriram 47 cromossomos ao invés de 46
esperados nas células dos individuos com SD. Em cada célula, no lugar
dos dois cromossomos 21 comuns, encontraram trés, o que levou ao
termo trissomia 21. Os descobridores deram o nome do Dr. Down a

sindrome, em sua homenagem. (Mustacchi®®, 1996, Pueschel*'®, 2006)

Figura 5: Dr. Jérébme Lejeune, o descobridor da Trissomia ho cromossomo
21, causa da sindrome de Down. Disponivel em:
http://www.portaldafamilia.org/artigos/artigo122.shtml
Acesso em 11 agosto 2007.
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2.1.5.2 Cariétipo

Cariétipo € o mapa dos cromossomos. (Figura 6) E o estudo
dos cromossomos dentro da célula e é também chamado de exame
citogenético. Este exame pode ser feito em qualquer momento da vida
desde a vida intra-uterina, e consiste na coleta de sangue ou outro tecido
que tenha células vivas com nucleo, como por exemplo bidpsia de pele.
O cariotipo normal tem 22 pares de cromossomos autossomos (1
cromossomo da méae e outro do pai, de cada um dos pares) e um par de
cromossomos sexuais: XX, se for mulher e XY se for homem. (Nahas®,
2004)

E somente o exame do Cari6tipo que realmente comprova o
diagnostico da SD, pela representacdo do conjunto dos cromossomos
totais de uma célula. (Cruz*°,1997, Rodini et al.***, 1998)
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Figura 6: Cariétipo de um individuo com SD. A seta indica 0 cromossomo
21, com um cromossomo extra. Disponivel em:
http://sindromedownpuc.blogspot.com/2007/05/sindrome-dodesafio.
html Acesso em 15 junho 2007.
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O cromossomo 21, o menor dos autossomos humanos,
contém cerca de 25 genes, de acordo com dados recentes do Projeto
Genoma Humano. A trissomia da banda cromossOmica 2122, referente a
1/3 desse cromossomo, tem sido relacionada as caracteristicas da

sindrome. (Moreira et al.®®, 2000)

2.1.5.3 Fenoétipo

Entende-se por fenotipo os pardmetros mensuraveis que
incluem componentes clinicos, fisicos, celulares e psicosociais. Por
“mapa fenotipo” nds queremos dizer uma definicAo molecular de uma
regido fisica que contém os genes cuja expressao € responsavel em parte
pelo fendtipo. Podemos dizer que o fendtipo representa as caracteristicas
fisicas do individuo. Seu estudo mostrou evidéncias que, embora a SD
seja considerada usualmente causada pela presenca de um cromossomo
extra no par 21, nds construimos um “mapa fendétipo” que mostra a
contribuicdo de genes fora da regido D21S55 que caracteriza o fenotipo
da SD, incluindo aspecto facial, microcefalia, baixa estatura, hipotonia e
retardamento mental. Isso sugere fortemente que a SD é uma sindrome
de genes contiguos e vai contra a idéia de uma simples regiao
cromossOmica ser responsavel pela maior parte dos achados fenotipicos
dos portadores de SD. (Korenberg et al.®®, 1994)

2.1.5.4 Tipos Genéticos
Para Cruz*, 1997, diferente do que muitas pessoas
pensam, a SD ndo € uma doenca, mas sim um acidente genético que

ocorre por ocasido da formacéo do bebé, no inicio da gravidez. De acordo

com 0 aspecto genético, existem trés tipos de SD: (Mustacchi e
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Rozzoni®t, 1990, Cruz*°, 1997, Nahas®, 2004, Batista et al.'®, 20086,
Pueschel**®, 2006)

1- Trissomia Simples: quando s&o observados trés
cromossomos no par 21 em todas as células do individuo, ou seja,
a pessoa tem de fato 47 cromossomos, ao invés de 46, que € o
normal (frequéncia de 90 a 95% dos individuos com SD);

2- Translocacao: em que se observa a trissomia, mas nem
todos 0s cromossomos trissémicos estdo no par 21. As vezes, o
Cromossomo extra se apresenta em outros pares, no 22 ou no 14,
por exemplo (frequiéncia de 3 a 4% dos individuos com SD);

3- Mosaicismo: em que, na divisdo do 6vulo fecundado,
algumas células ficam com 47, outras com 46 cromossomos (mais
raro, frequéncia de 1% dos individuos com SD).

al.'*®, 2003, avaliaram as caracteristicas

Ribeiro et
epidemiolégicas, clinicas e laboratoriais de 45 individuos com SD e
constataram com relagdo ao estudo cromossOmico a presenca da
trissomia simples na maioria dos individuos (91,1%), com 3 casos (6,7%)

de mosaicismo, e um caso (2,2%) de translocacao.

2.1.5.5 Chances de ter outro filho portador

Os pais devem saber que, uma vez tendo um filho com
trissomia 21, o risco de um outro filho nascer com SD € de cerca de 1 em
100. (Nahas®, 2004, Pueschel*'®, 2006)

Para Batista et al.'®, 2006, isso vai depender da sindrome
ser causada por trissomia simples ou por translocacdo. No caso da
trissomia simples, o risco depende da idade da mae. Isso porque a

chance de acontecer um erro na formacdo do Ovulo é maior com o

36



Avaliagdo da Instabilidade atlanto-axial em individuos com sindrome de Down

por meio de radiografias da coluna cervical

aumento da idade. Além disso, um casal que ja teve um filho com SD
causada por trissomia simples, o risco de ter outra crianga com a mesma
sindrome aumenta em mais ou menos 1%. Para translocacdo, se nao

existe outro caso na familia, o risco € muito pequeno.

2.1.5.6 Idade Materna

Como néo se sabe ainda o que causa a sindrome, costuma-
se pensar que a idade avancada da mae € um fator associado, embora se
saiba que a idade avancada da mae implica, muitas vezes, idade
avancada do pai, e a correlacdo com a idade deste ainda nao foi
clinicamente estabelecida. Entretanto, sabe-se que 80% das maes de
criancas com SD estao abaixo dos 35 anos de idade, visto que a gravidez
acima dos 35 anos nao € muito frequente. De qualquer forma, o que
importa € que os dados existentes em relacdo a idade materna como fator
associado indicam apenas a propensao de maior risco, mas nao
identificam a causa da sindrome. (Mustacchi e Rozoni’*, 1990,
Mustacchi®, 1996, Cruz*°, 1997, Batista et al.'®, 2006)

Para Nahas®, 2004, embora o cromossomo extra tanto
possa vir da mae quanto do pai, a estatistica mostra que em 80% dos
casos relacionados com a idade dos pais, 0 cromossomo é originario da
mae.

A idade materna € um fator bastante conhecido ha algum
tempo, ou seja, quanto mais velha a mae, maior o risco de ter uma
crianga com SD. Assim, o0os meédicos e geneticistas geralmente
recomendam que maes acima de 35 anos de idade facam exame pré-

natal para determinar se o feto esté afetado. ( Pueschel*'®, 2006)
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Para Batista et al.’®, 2006, e Mustacchi e Rozzoni®?, 1990,
qualquer casal pode ter um filho com SD, n&o importando a raga, credo ou
condicdo social. Entretanto, a chance de nascer um bebé com SD é
maior quando a méae tem mais de 40 anos, conforme pode ser visto a

sequir.

Quadro 1: Risco de que um recém-nascido tenha SD, de acordo com a
idade materna, no caso de méaes que nunca tiveram uma
crianca com esta sindrome (ocorréncia). (Batista et al.'®,

2007)
Idade Materna Risco de ocorréncia
(anos completos) (por cento)
15a 34 0,05 a 0,02%
35a39 0,27 a 072%
40 0,09%
41 1,2%
42 1,5%
43 1,9%
44 2,4%
45 a 49 4,4%

2.1.6 Diagnéstico

De acordo com o Aguiar et al.?, 2007, o diagnéstico da SD

pode ser feito durante a gravidez ou apdés o nascimento.
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2.1.6.1 Diagndstico Pré-Natal

O diagndéstico pré-natal permite, durante a gravidez, saber
se o feto tem ou ndo a SD. As principais indicacbes para o diagndstico
pré-natal sdo:

1- idade materna acima de 35 anos;

2- filho anterior com SD;

3- um dos pais portador de translocagdo cromossodmica envolvendo
0 cromossomo 21;

4- malformacdes fetais diagnosticadas pelo ultra-som;

5- testes de triagem pré-natal alterados.

2.1.6.2 Exames Pré-natal para comprovacdo através do

cariétipo

Para o Ministério da Satde?®, 1994, informacdes sobre SD
destinada a Profissionais e Unidades de Saulde, existem disponiveis
algumas técnicas para detectar a SD durante a gravidez. Dentre elas as

mais confiaveis sao:

1- Amniocentese: realizada entre a 142 e 162 semana de
gravidez. Consiste na coleta do liquido amnidtico através da aspiragcao por
meio de uma agulha inserida na parede abdominal até o utero. Este
liquido vai ser utilizado para analise cromossémica, cujo resultado sai
entre 2 a 4 semanas. Atualmente os riscos ao feto sédo pequenos.

2- Amostra de vilocorial: realizada entre a oitava e décima
primeira semana de gravidez. Consiste na retirada de amostra do
vilocorial, um pedaco de tecido placentario obtido por via vaginal, pelo
qual séo feitos estudos cromossomicos. Os resultados saem mais
rapidos, mas os riscos de aborto sdo maiores.

3- Ultrasonografia — este exame permite levantar suspeita

da SD através de alguns achados ultra-sonograficos.
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Em 1994, Macri’* apresentou um novo método n&o invasivo
por meio de coleta de sangue usando a andlise de beta HCG livre. Altas
porcentagens de beta HCG livre é indicativo ou mostra grande
possibilidade do feto ter SD. A vantagem desse método € que ele prediz
corretamente uma alta porcentagem de casos com fetos com SD com
uma taxa minima de falso-positivo, comparado com outros métodos e

processos, além de ndo causar riscos ao feto.

2.1.6.3 Diagnostico Pos-Natal

Para Aguiar et al.?, 2007, o diagnéstico da SD é
estabelecido com base em sua série de sinais e sintomas, sendo
posteriormente confirmado pelo estudo cromossdémico. E importante
salientar os seguintes aspectos:

1- geralmente o individuo com SD apresenta diversas
caracteristicas, mas algumas vezes ele apresenta somente poucas
delas;

2- nenhuma delas é essencial e/ou suficiente para o
diagnéstico;

3- nenhuma crianca tem todos os sinais e nenhum sinal

isolado é patognomaonico;

Mustacchi e Rozone®®, 1990, apresentaram os seguintes
sinais descritos por Hall em 1964 que sdo de facil verificagdo como
cardinais, por ocorrerem em mais de 40% dos atingidos. Na amostra
analisada por Hall, 87% dos individuos apresentaram 6 ou mais dentre
esses 10 sinais clinicos, o que permite firmar-se o diagnéstico quando o
recém-nato apresenta 6 sinais associados a sinais secundarios. Sao os

seguintes com suas respectivas incidéncias:
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1. auséncia do reflexo Moro 85%
2. hipotonia muscular generalizada 80%
3. face achatada 90%
4. fenda palpebral obliqua 80%
5. orelhas displasicas (pequenas, com rotacao

ou forma anémala) 60%
6. pele abundante no pescoco 80%
7. prega palmar transversa unica 45%
8. hiperelasticidade articular 80%
9. pelve displasica 70%

10. displasia da falange média do quinto dedo 60%

De acordo com relatério do Ministério da Satde®®, 1994,
geralmente a identificacéo do individuo com SD ¢ feita ao nascimento por
uma série de caracteristicas fisicas como:

1 - olhos apresentam-se com palpebras estreitas e
levemente obliqguas, com prega de pele no canto interno (prega
epicantica);

2 - iris freqientemente apresenta pequenas manchas
brancas (Manchas de Brushfield);

3 - a cabeca geralmente € menor e a parte posterior
levemente achatada. A moleira pode ser maior e demorar mais
para se fechar;

4 - a boca é pequena e muitas vezes se mantém
aberta com a lingua projetando-se para fora;

5 - as maos sao curtas e largas e as vezes nas
palmas ha uma Unica prega palmar transversa (Prega simiesca),
vista na Figura 7; (Tasso™*?, 2007);

6 - a musculatura de maneira geral é mais flacida

(hipotonia muscular);
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7 - pode existir pele em excesso no pescoco que
tende a desaparecer com a idade;

8 - as orelhas sdo geralmente pequenas e de
implantacéo baixa. O conduto auditivo é estreito;

9 - os dedos dos pés comumente sdo curtos e na
maioria das criancas ha um espaco grande entre o deddo e o

segundo dedo. Muitas tém pé chato.

Aguiar et al.?, 2007, acrescentou nesses sinais clinicos:
1 - reflexo de Moro débil;
2 - hiperflexibilidade articular;
3 - face de perfil achatado;
4 - clinodactilia de quintos dedos;

5 - arco tibial nas regides halucais.
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Figura 8: Caracteristicas nas méaos dos individuos com SD, mostrando a
prega simiesca. UNIFESP. Cursos on line. Genética:
aberracoes cromossOmicas. Disponivel em:
http://www.virtual.epm.br/cursos/genetica/htm/down.htm
Acesso em 30 abril 2007. (Tasso'*, 2007)
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Para o Ministério da Satde®, 1994, embora o bebé& com SD
possa apresentar algumas ou todas estas caracteristicas, é importante
ressaltar que, como todas as criancas, eles também parecerdo com seus
pais, uma vez que herdam os genes destes e assim algumas de suas
caracteristicas.

Tanto para Aguiar et al.?, 2007, quanto para o Ministério da
Saude?®, 1994, embora seja possivel o diagnéstico clinico, o resultado do
estudo cromossbmico é essencial para o aconselhamento genético e
ajuda os pais a aceitarem o diagnostico e superarem a fase de negacao
gue geralmente ocorre apds a transmissao do diagnadstico.

O Ministério da Salde®, 1994, apresentou essas
informacdes sobre diagnostico pré e pos-natal, técnicas de exames pré-
natais, cariotipo além de outras informacdes sobre a SD, direcionada a
profissionais de Unidades de Saude numa “apostila disponivel on line”.
Apresenta também on line, outra apostila com informacdes sobre SD

direcionada aos pais dos portadores.*

2.1.7 Deficiéncia Mental

Mustacchi e Rozoni®?, 1990, citaram, que a deficiéncia
mental foi relacionada por Lejeune et al.®®, 1959, com o metabolismo dos
monocarbonos no sistema nervoso central, que se encontraria alterado
nesses individuos. Varios metabdlitos apresentariam anormalidades em
suas rotas metabolicas, provavelmente devido a uma superdosagem
enzimatica, que teria sua génese no segmento (221 triplicado do
cromossomo humano 21. Essa hipétese ndao tem sido confirmada na
maioria dos laboratorios.

Para Perey e Markovic'™, 1993, e Rodini e Souza'*, 1998,
a caracteristica mais freqiente na SD é o0 atraso mental. O

desenvolvimento cerebral é deficiente, assim, ao nascer os portadores
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apresentam microcefalia. E observado um decréscimo do peso total do
cérebro. Exames neuropatolégicos demonstram que o cerebelo é menor
que o normal, além disso, sdo documentadas deficiéncias especificas em
areas que envolvem habilidades auditivas, visuais, de memdéria e de
linguagem.

Koremberg et al.®®, 1994, consideraram o retardo mental
como caracteristica patognomoénica na SD, quando argumentaram que
essa denominacédo define uma forma especifica de deficiéncia associada
a certas caracteristicas fisicas. Afirmaram que suas experiéncias
anteriores e registros na literatura mostram, entretanto, casos de
individuos de trissomia 21 com desenvolvimento intelectual limitrofe ou
mesmo normal. Deve também ser ressaltado que as habilidades
intelectuais dos individuos com SD tém sido historicamente subestimadas.
A melhor capacidade cognitiva tem sido atribuida ao mosaicismo
cromossbmico, além de outros fatores como o0 conjunto genético do
individuo e a influéncia de fatores ambientais.

De acordo com Pueschel™®, 2006, relatos recentes negam
os dados anteriores indicando que criangas com SD apresentam retardo
mental severo. Estudos contemporaneos tém mostrado que a maioria das
criangas tem um desempenho na faixa entre leve a moderado retardo
mental, conforme mostra a Figura 8. Assim, ha uma larga extensédo na

funcao cognitiva em criancas com SD.
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Figura 8: Area superior sombreada representa as criangas com
habilidades intelectuais médias. Quando as criancas
desempenham funcdo abaixo do “limite”, considera-se que
elas apresentam deficiéncia mental. A maioria das criancas
com SD apresenta funcdo entre as faixas leve e moderada de
deficiéncia mental, como indicado nas barras verticais.
(Pueschel'*®, 2006)

2.1.8 - Graus

Esta € uma pergunta que sempre se faz: A SD pode ter
graus diferentes?

N&o! Conforme relataram Mustacchi e Rozoni®!, 1990,
Aguiar et al.?, 2007, Nahas®, 2004, Batista et al.'®, 2006, Aquino™, 2007.

Para Aguiar et al.?, 2007, ndo existe grau da SD; o0 que n&o
guer dizer que o seu desenvolvimento seja homogéneo. Para Batista et
al., 2006, nao existe classificacdo em graus para a SD. Todavia, tanto os
sinais clinicos como o desenvolvimento motor e mental apresentam
variacfes. Assim, como cada crianca é diferente das demais, as criancas

com SD também se desenvolvem diferentemente umas das outras. Mas,
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apesar da variacdo entre as criancas, todas apresentam deficiéncia
mental. (Batista et al.'®, 2006)

No entanto, para o Comité de Genética da Academia
Americana de Pediatria'’, 2001, os graus da deficiéncia mental para SD
sao variaveis, ficando entre média (Ql: 50-70), e moderada (Ql: 35-50), e

ocasionalmente severa (QI:20-35).

2.1.9 Desenvolvimento Cognitivo

Para Mustacchi e Mustacchi®®, 2006, habilidade cognitiva é a
capacidade de entender o que esta subentendido. E devido a deficiéncia
no desenvolvimento cognitivo que o0s portadores de SD néo
compreendem textos como os que foram colocados nos agradecimentos
deste trabalho, intitulado “Como tudo comecgou”.

1.8 2000, mencionou o desenvolvimento

Moreira et a
cognitivo como decorrente da interacdo da crianca com o ambiente e da
experiéncia de aprendizagem mediada, proporcionada por pessoa
proxima, que leva a crianca a processar conhecimentos significativos para
seu crescimento intelectual. Com a estimulagdo pode ser construido um
novo padrdo de comportamento em pessoas com SD, levando as
modificacdes funcionais. Citou ainda que alguns estudos tem mostrado o
efeito da estimulagdo psicomotora sobre o QI de criangas com SD,
comparadas a grupo controle também com SD sem estimulacdo. Os
resultados mostraram diferencas significativas entre os dois grupos
estudados, favorecendo o desenvolvimento das criancas estimuladas. A
diferenca do QI médio entre os grupos apontou QI de 82,7 no grupo
estimulado e 66,4 no grupo controle.

Para Bissoto?®®, 2005, numa revisdo de relevantes
investigacdes verificou que o desenvolvimento cognitivo das criancas com

SD se mostra usualmente marcado por concepcbes errbneas e
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estereotipadas, necessitando serem revistas. Dentre algumas
caracteristicas do comportamento consta um crescente uso de estratégias
de “fuga”, quando confrontadas com a aprendizagem de novas
habilidades; relutancia para tomar iniciativa e sobre-dependéncia de
outros em situacdes cognitivas mais complexas. Algumas explicacdes
para tais condutas poderiam estar relacionadas as varias experiéncias
negativas de aprendizagem ou na concepcao errada que se tem de que,
apesar das dificuldades cognitivas, elas apresentam caracteristicas
comportamentais “compensatdrias’, como uma grande afetividade,
docilidade de comportamento e felicidade. Concluiu que, conquanto ainda
haja muita discussao quanto a natureza do processo de desenvolvimento
do individuo com SD, considerando “apenas” mais lento do que o
desenvolvimento neuropsicomotor tipico, ou normal em algumas fases,
diferenciando-se em outras, parece haver uma forte tendéncia em
considerar como balizado pelos efeitos das alteracdes cromossdmicas.
Isso leva e pensar que os individuos com SD devem se desenvolver com
limitacbes de aprendizagem e de desenvolvimento cognitivo, com
habilidades sociais e peculiaridades comportamentais até agora
conhecidas. Entretanto, varios estudos contrabalangam essa tendéncia,
apontando que o desenvolvimento do individuo com SD €, tanto quanto o
de qualquer ndo portador, como resultante de influéncias sociais, culturais
e genéticas. Deve-se entdo observar que, embora apresentem
caracteristicas peculiares de desenvolvimento, isso ndo se constitui numa
uniformidade a predizer comportamentos e potencialidades, além disso,
eles também possuem 22 outros pares de cromossomos, que lhe
conferem um pool de diversidade. Acredita-se que o desenvolvimento
cognitivo do individuo com SD sera tdo mais efetivo quanto menor forem

0s esteriétipos a limitarem as concepc¢des que se tem.
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2.1.10 Caracteristicas Gerais

Mustacchi e Rozone®!, 1990, descreveram detalhadamente

0s aspectos clinicos dos portadores de SD. Vamos colocar os mais

importantes e de maneira resumida:

1-

atraso do desenvolvimento pré e pds-natal, com peso e
estatura geralmente baixos ao nascer; em relagcdo ao
desenvolvimento pds-natal, o atraso € mais evidente a partir
do sexto més de vida;

baixa estatura; a altura média dos adultos afetados é de 154
cm para homens e 144 cm para mulheres;

frouxidao ligamentar;

hipotonia muscular classicamente € descrita na literatura, a
hipotonia dos mdusculos esqueléticos estriados no grupo
Down, relacionada ao retardo no desenvolvimento motor e
as hérnias umbilicais e inguinais, além das diastases dos
musculos retos abdominais. O mesmo tipo de repercussao
ocorre nos aparelhos que apresentam musculatura lisa,
como na arvore tradqueo-brénquea;

cerca de 40% apresentam cardiopatia congénita,
suscetibilidade aumentada as infeccbes do trato
gastrintestinal e das vias respiratérias, bem como do trato
urinario;

nos meninos evidenciam-se tamanho relativamente pequeno
do pénis e hipogonadismo; nas meninas pode encontrar-se
hipogonadismo e, menos freqlentemente, amenorréia
primaria. Anomalias do trato urinario sdo encontradas com
frequéncia;

doenca de Alzheimer é comum, com uma incidéncia de 26%

a 45% dos individuos, aparecendo nos jovens.
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2.1.11 Alteragdes sistémicas durante do desenvolvimento

Nas décadas passadas, muitos individuos com SD néao
recebiam cuidados médicos adequados. Muitas criangcas com SD eram
institucionalizadas e eram geralmente desprovidas dos cuidados
elementares. Certas anomalias congénitas geralmente necessitam de
atencdo imediata como anomalias do trato gastro-intestinais, cataratas
congénitas e cardiopatias congénitas. Durante a infancia, inumeras
desordens como anomalias dentarias, periodontites, apnéia do sono,
problemas visuais, deficiéncias auditivas, disfuncdo da tiredide e
problemas esqueletais podem ocorrer com alta prevaléncia. Durante a
adolescéncia, aspectos especificos como maturacdo e certas questdes
como infeccdes de pele, desordens da tiredide, aumento de peso, assim
como a saude mental devem ser levados em considera¢do. Enquanto
adulto, o mal de Alzheimer pode atingir alguns individuos com SD.
Atencédo especial precisa ser dada a esses individuos durante toda vida,
com cuidados meédicos apropriados garantindo sua qualidade de vida.
(Pueschel**®, 2005)

Durante a infancia, muitas desordens organicas sao mais
prevalentes nas criangcas com SD do que nas outras formas de deficiéncia
mental e nos ndo portadores. (Hayes e Batsaw®®, 1993, Desai**, 1997,
Mariano et al.”?,1999, Pueschel'®*, 1993). De acordo com os autores,
varios problemas podem ocorrer como:

Peso e Altura: geralmente menores que a populacdo né&o
portadora.

Aspecto Fisico: a maioria das caracteristicas faciais sdo a
manifestacéo de hipoplasia.

Problemas oftdlmicos: geralmente apresentam miopia e
necessitam usar oculos, além de estrabismo (50%), nistagmus (35%).

Perda de audicdo: otite média crénica cerosa produz perda da

audicdo em 60% a 90% das criancgas.
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Problemas Dentéarios: diversas questdes ligadas aos dentes
(serdo apresentadas separadamente).

Problemas na orofaringe: apnéia do sono é comum.

Doenca do Coracédo congénita: cerca de 40% das criancas.

Anormalidades Enddcrinas: a disfuncéo da tiréide e infertilidade
sdo as manifesta¢cfes enddcrinas mais comuns na SD.

Problemas de Pele: como pele sensivel e alopecia.

Anormalidades Musculo-esqueletais: como hipotonia e frouxidédo
das articulacbes. Eles também tem aumento do risco do deslocamento
das articulacdes do joelho, quadril e atlanto-axial.

Desordens gastroinstestinais: como obstrucdo do intestino sdo
evidentes em recém-nascidos.

Anormalidades Hematoldgicas: risco de leucemia.

Para Mariano et al.”, 1999, ao avaliarem 52 prontuarios de
individuos portadores de SD quanto as alteracbes sistémicas
encontraram, em ordem de frequéncia: cardiopatia, pneumonia, alergia,
bronquite, amidalite, convulséo e discrasias sanguineas.

Bromham et al.?®, 2002, verificaram a associacdo positiva
entre defeitos congénitos do coracdo e anomalias oculares, avaliando 58
criancas com SD. Criancas com SD e problemas cardiacos sdo mais
suscetiveis a miopia e nistagmus nos primeiros 9 anos de vida.
Pueschel''®, 1993, sugeriu que criancas com SD tém um alto risco de
prejuizo na visdo e que € importante que essas criancas sejam
examinadas por um oftalmologista regularmente e tratadas
apropriadamente se uma desordem visual for identificada.

Aguiar®, 1998, relatou que meninas com SD apresentaram
desenvolvimento 6sseo menor do que as sem sindrome, e também menor
do que os meninos com SD. Mas para 0s meninos com SD, o

desenvolvimento 6sseo foi semelhante aos meninos sem sindrome.
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2.1.12 Caracteristicas Cranio-Faciais
2.1.12.1 Crescimento Cranio-Facial

Frostad, et al.”®, 1971, Attizzanni e Aradjo™, 1980,
analisaram o desenvolvimento cranio-facial comparando as possiveis
diferencas entre as taxas de crescimento de algumas varidveis
cefalométricas segundo a presenca ou auséncia da SD. Pelos resultados
verificaram que os valores correspondentes as taxas de crescimento
encontradas para todas as variaveis lineares pesquisadas, foram menores
no grupo Down, porém n&o significativamente.

Fischer-Brandies et al.*®, 1986, analisaram 970 individuos
com SD, do nascimento a 14 anos e encontraram desenvolvimento da
base do créanio e parte média da face com hipoplasia ao nascimento e
que, mesmo durante o0 crescimento, 0s padroes de crescimento
apresentam-se reduzidos quando comparados aos néo portadores.

Allanson et al.?, 1993, ao fazerem um estudo antropométrico
dos padrbes cranio-faciais em 199 individuos com SD, com idades entre 6
meses a 61 anos, compararam com padrées de nao portadores. Seus
resultados confirmaram a braquicefalia e reduzido tamanho da orelha. O
crescimento da maxila era reduzido quando comparado com o da
mandibula. Clinicamente isto se manifestava por uma mudanca no
formato da face de uma caracteristica de uma face redonda na infancia
para um formato oval mais tarde. Seus achados demonstraram a
utiidade dos padrdes de perfil cranio-facial antropométricos em definir
dimensdes faciais anormais em sindromes e documentando as mudancas
gue ocorrem com a idade.

Quanto ao desenvolvimento dento-facial, Spitzer'*°, 1967,
relatou que comumente sao encontradas muitas anormalidades no
crescimento facial e dentario, com muitas desordens congénitas. A boca é

pequena, com micrognatismo da mandibula e palato com arco bem

o1



Avaliagdo da Instabilidade atlanto-axial em individuos com sindrome de Down

por meio de radiografias da coluna cervical

pronunciado, com macroglossia e lingua fissurada, que, em contraste com
a cavidade oral reduzida, constantemente projeta-se de maneira tipica

nos limites das comissuras labiais.

2.1.12.2 Aspectos Cranio-Faciais

Spitzer e Robinson*®, 1955, fizeram um estudo radiografico
em 55 individuos, 28 com SD e 27 com outras deficiéncias mentais para
analisar as alteragbes nos dentes e cranio. Os individuos com SD
apresentaram alta incidéncia de anomalias de desenvolvimento dentario
assim como auséncia de ambos os seios frontais. Gosman e Vineland™,
1951, Cohen e Winer®®, 1965, também descreveram diversas desordens
cranio-faciais e dentarias nos individuos com SD.

Fink et al.*8, 1975, realizaram um estudo quantitativo da face
em 67 homens com SD, e 873 como grupo controle, utilizando proporcdes
cefélicas, em radiografias cefalométricas, usando areas médias da face,
mandibula e endocranio obtidas em cefalogramas dos dois grupos. Seus
achados mostraram que todas as areas da face e do cranio sao
deficientes em individuos com SD. Os dados apontaram para a
possibilidade que as caracteristicas dessa sindrome e as deficiéncias
descritas tém origem poligénica.

Rey'*®, 1991, fez uma revisdo da literatura e abordaram as
principais alteracdes crénio-faciais nos portadores de SD, verificando que:

1- Os portadores de SD apresentam alteragdes cranio-faciais
importantes na oclusdo, além de apresentar varias
anomalias dentarias.

2- Verificou-se que h& unanimidade entre os autores quanto a
alguns aspectos Osseos e faciais como as formas
orbitarias destes individuos com seu aspecto amendoado

e seu desenvolvimento cranio-facial, apresentando
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divergéncias quanto as taxas de crescimento maxilar e da
pneumatizacao dos seios maxilares.

3- Em relacdo a oclusdo das arcadas sdo observadas
desarmonias oclusais importantes com ocluséo tipo Classe
Il de Angle e também mordida cruzada anterior e/ou
posterior, bem como mordida aberta anterior.

4- Quanto aos aspectos dentérios, sdo observadas auséncias
congénitas, anodondias, microdontias, retardo na
formacdo radicular, hipoplasias e fusbes, bem como

retardo de erupcéo dentaria, em ambas as denti¢des.

2.2.12.3 Anomalias Cranio-Faciais

Diversos autores relataram os aspectos cranio-faciais de
interesse ao Cirurgido-Dentista e descreveram diversas anomalias, tanto
congénitas como adquiridas relacionadas aos individuos com SD. (Brown
e Cunningham?’, 1961, Cohen et al.**, 1970, Gullikson55, 1973, Jensen et
al.’!, 1973, Middlemost et al.”®, 1977, Coelho e Loevy?®, 1982, Mustacchi
et al.?°, 1985, Desai*®, 1997, Oliveira et al.®®, 2001, Seagriff-Curtin et
al.**, 2006)

Coelho e Loevy?®, 1982, classificaram como anomalias
congénitas (macroglossia, lingua protrusa, lingua fissurada, hipertrofia
papilar, palato estreito, Gvula bifida, anomalias dentarias, ma-ocluséo); e
adquiridas (doenca periodontal, manchas dentarias, céaries dentarias,
candidiase oral). Sindor**, 1997, dividiu em anomalias do palato, lingua,
musculares, dentarias, de erupcéo, periodontais e de ocluséo.
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2.1.13 Caracteristicas Bucais

2.1.13.1 Anomalias Dentarias

De acordo com Seagriff-Curtin et al.**®, 2006, os portadores
de SD podem apresentar anomalias dentarias com bastante freqtiéncia.
Para os autores, as anomalias dentarias mais comuns encontradas nos
individuos com SD séo variacdo de numero e morfologia dos dentes. A
erupcdo dentéria pode estar atrasada, ocorrendo numa ordem néo usual
e pode ser dois a trés anos atrasada quando comparada aos nao
portadores. Os portadores apresentam alta incidéncia de caninos e pré-
molares impactados e hipodontia € um achado frequente, assim como
incisivos laterais condides e taurodontismo.

Quanto a anodontia, uma anomalia dentaria bastante
freqliente nos individuos com SD, Larmour et al.®’, 2005, reportaram que
a maioria dos estudos radiograficos indicaram taxas entre 2,6% a 11,3%
para os segundos pré-molares e incisivos laterais superiores. Ferreira et
al.*®, 1993, Kumasaka et al.?®, 1997, encontraram, em ordem decrescente,
anodontia nos incisivos laterais superiores, segundos pré-molares
superiores, incisivos laterais inferiores e segundos pré-molares inferiores
relacionada a SD.

Moraes et al.®2, 2004, Alpéz e Eronat’, 1997, estudaram
taurodontismo e encontraram alta freqténcia nos individuos com SD,

assim como Ferreira et al.*’

, 1998 relataram maior frequéncia de
giroversdes nesses individuos.

Moraes et al.?®, 2007, avaliaram as anomalias dentarias em
individuos com SD com idades entre 3 e 33 anos e encontraram alta
prevaléncia, verificando que todos os individuos da amostra analisada
com idades acima de 6 anos apresentavam, pelo menos, um tipo de
anomalia dentaria. Encontraram também alta prevaléncia de individuos

com mais de uma anomalia associada, sendo que as anomalias mais
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freqientes foram, em ordem decrescente: taurodontismo, anodontia
comprovada, suspeita de anodontia, dentes condides, dentes inclusos,

dilaceracao, fusédo, microdontia, atraso na formacgéo e erupgdo dentaria.

2.1.13.2 Erupcéo Dentaria

Pode-se verificar ligeiro atraso na erupcao dentéaria, tanto
dos dentes deciduos quanto dos permanentes, nas criancas com SD,
quando comparadas com as criancas ndo portadoras. (Orner'®, 1973,
Coelho e Loevy?®, 1982, Jara et al.?°, 1993, Silva e Aguiar**?, 2003) No
entanto, Orner’®, 1973, e Jara et al.’®, 1993, relataram que embora
atrasada, a sequéncia de erupcdo ndo era completamente diferente das
criangas ndo portadoras. O que havia era uma grande variacdo quanto a
época de erup¢cdo, mas mantendo certa similaridade quanto a sequéncia

de erupcéo.

2.1.13.3 Cérie

Geralmente € baixa a prevaléncia de carie nos individuos
portadores de SD, conforme relataram a maioria dos autores. (Johson et
al.®?, 1960, Brown e Cunningham?®’, 1961, Creigton e Wells**, 1966,
Gullikson®®, 1973, Coelho e Loevy®, 1982, Barnett et al.®, 1986, Oliveira
et al.*®, 2001, Moraes et al.®*, 2002., Choi et al., 2004)

De acordo com Coelho e Loevy, 1982, varias hipoteses tem
sido atribuidas para o esclarecimento desta baixa incidéncia, inclusive a
maior quantidade de fluor contida nos dentes e o aumento do pH salivar.
Também tem sido relatado aumento do sodio, célcio e bicarbonato na

saliva, proveniente da glandula parétida.

55



Avaliagdo da Instabilidade atlanto-axial em individuos com sindrome de Down

por meio de radiografias da coluna cervical

Lee et al.®

, 2004, estudaram a relacdo entre caries
dentarias e um anticorpo especifico contra o Streptococcus mutans da
saliva em criangas com SD. Verificaram que o baixo indice de cérie
aparenta ser devido a imuno protecdo causada pela elevada

concentracdo de IgA especifico na saliva contra o Streptococcus mutans.

2.1.13.4 Doenca Periodontal

E alta a freqiiéncia de doenca periodontal nos portadores de
SD, fato ja consagrado na literatura. (Johnson e Young®,1963, Shapiro et
al.”*!, 1969, Saxén et al.'?®, 1977, Reuland-Bosma et al.'*’, 2001, Alves
et al.”, 2004). Cohen e Winer®®, 1965, afirmaram que 96% dos individuos
com SD apresentavam doenca periodontal.

De acordo com Coelho e Loevy?®, 1982, sdo varios o0s
fatores predisponentes da doenca periodontal nos individuos portadores
de SD: gengiva com pobre potencial de cicatrizacao, fatores higiénicos e
dietéticos, caracteristicas dento-faciais hereditarias, anomalias buco-
faciais, interferéncia na erupcao dentéria, morfologia dentéria e defeito na
oclusdo. Existe ainda a diminuicdo da resisténcia a infeccdo bacteriana e,
portanto, maior incidéncia de infeccdes dos tecidos periodontais.

Mustacchi e Rozone®, 1990, afirmaram que a causa desta
alta frequéncia de problemas periodontais poderia ser atribuida a uma
maior suscetibilidade devido a um erro nos mecanismos auto-imunes.
Foram observados casos em que, segundo Johnson et al., 1963, a
evolucdo dos processos iniciava-se como uma gengivite grave
semelhante a da infeccéo de Vincent ou da gengivite Ulcero-necrosante.

Para Reuland-Bosma et al.*'’, 2001, a alta prevaléncia nos
individuos com de SD de doenca periodontal € provavelmente relacionada
ao prejuizo da resposta do hospedeiro (baixa resposta imune) e néo pela

ocorréncia de agentes patogénicos periodontais especificos.

56



Avaliagdo da Instabilidade atlanto-axial em individuos com sindrome de Down

por meio de radiografias da coluna cervical

Souza, 2003, citado por Alves et al.’, 2004, afirmou que a
doenca periodontal precoce e severa € freqlente em pacientes
portadores da SD, enfatizando que nesses individuos mostra-se com uma
progressao mais rapida e extensa quando comparada aos individuos néo
portadores.

Alves et al.® 2004, ressaltaram a importancia do
conhecimento clinico dessa condi¢cdo, uma das mais prevalentes nesta
sindrome, ja que esses individuos nao higienizam a boca de forma

adequada, 0 que acarreta em perda precoce dos dentes.

2.1.13.5 Cuidados com os dentes

Tanto para Fonseca e Bianchine®, 1997, quanto para
Allison e Lawrence’, 2004, individuos com SD enfrentram dificuldades
para encontrar dentistas que os atendam. Segundo Fonseca e
Bianchine®®, os pacientes com SD geralmente sdo déceis, podendo ser
tratados normalmente, apds cuidadosa preparacao psicologica.

Pilcher'%?, 1998, sendo méae e dentista de uma crianca com
SD, enfatizou que os problemas de saude relacionados a sindrome
podem afetar o tratamento dentario, assim como o fator emocional.
Relatou informacfes em como escolher o dentista certo para cada
criangca, como torna-la cooperativa com o tratamento e finalmente os

cuidados preventivos que se deve fazer em casa.

2.1.13.6 Lingua
Segundo Mustacchi e Rozone®, 1990, a lingua nos

individuos com SD é caracterizada por ser maior aceitando-se que esta

macroglossia € relativa, devido ao pequeno espago encontrado para o
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seu posicionamento. Varios mecanismos compensatorios conduzem a
protrusao lingual e abertura bucal, que determinam o hébito da respiracéo
bucal.

Para Aguiar et al.*, 2002, a caracteristica mais freqliente na
lingua dos individuos com SD consiste na lingua fissurada numa
prevaléncia de 38,75%. Relataram que tanto a macroglossia (13,17%) e a
lingua geografica (13,95%) ndo foram consideradas caracteristicas
marcantes nesses individuos.

Outras alteracbes linguais tém sido observadas como
hipertrofia papilar e lingua geografica, mas que parecem ocorrer
tardiamente e sem relacdo direta com a sindrome. (Coelho e Loevy®,
1982)

2.1.13.7 Labios

Como os labios sao freqlientemente sujeitos a um banho de
saliva devido a protrusdo da lingua, abertura bucal e respiracdo bucal,
irritac@o e fissuras nos cantos dos labios sdo observados, proporcionando
facilidade para a instalagcdo de processos infecciosos. Assim, a queilite
angular pode ser detectada com certa frequéncia nessa populacéo, e
deve-se avaliar a associacdo com fungos como a Candida albicans,
bactérias, hipovitaminoses entre outros fatores (Mustacchi e Rozoni®’,
1990).

Para Scully et al.'®

, 2002, as fissuras labiais foram
encontradas em, pelo menos, 25% dos individuos com SD. Queilite
angular foi encontrada também em porcentagem semelhante. A Candida
albicans foi isolada em wuma substancial proporcdo das lesdes
examinadas e estava presente mais freqientemente naqueles com lesdes

labiais, mas € incerto o quanto isso € causa ou efeito.
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2.1.13.8 Palato

Embora Westerman et al.'*®

, 1975, relataram que as
dimensdes do palato nos individuos com SD sdo menores em largura,
profundidade e altura quando comparados a um grupo controle de néo
portadores, Jensen et al.®*, 1973, descreveram que a altura do palato de
pessoas portadoras era menor do que o normal em todas as idades e em

ambos 0s sexos. Shapiro et al.**

, 1967, encontraram diferenca
significativa na altura da abdbada palatina dos portadores, entretanto
observaram palatos mais estreitos e curtos.

Quanto & Uvula bifida, Schendel e Gorlin*?’, 1974,
analisaram 389 individuos com SD e encontram uma porcentagem de

4,63% e 3 individuos exibiam fenda palatina sub-mucosa.

2.1.13.9 Ocluséo

Gullikson®, 1973, encontrou alta incidéncia de ma-ocluséo
Classe lll (50,0%), e menor incidéncia de Classe Il (14,3%), assim como
mordida aberta em 32,1% dos casos nos individuos portadores de SD, e
esse fato estd de acordo com a maioria dos autores. (Brown e
Cunningham?’, 1961, Cohen e Winer®®, 1965, Jensen et al.’*, 1973) No
entanto, ao contrario dos demais, Cohen et al.*°, 1970, encontraram 32%
de ma-ocluséo Classe Il e 22% de Classe Il

Backman et al.'®, 2003, verificaram que desvios
morfologicos e sub-desenvolvimento do terco médio da face, juntamente
com presenca de anodontias contribuem para o aumento da prevaléncia

de desarmonias oclusais nos individuos com SD.
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2.1.13.10 Habitos

De acordo com Gullikson®®, 1973, sdo notados os habitos da

propulsdo da lingua, de chupar os dedos e bruxismo.

2.1.13.11 Articulacdo Témporo-Mandibular (ATM)

Beltrame'®, 2001, estudou a articulagdo temporomandibular
em 50 individuos com SD, divididos em dois grupos: o primeiro, com
idades entre 12 e 14 anos, e o segundo com idades entre 20 e 30 anos.
Todos os individuos foram avaliados pelo exame anamnésico, clinico e
radiografico, quanto a presenca de sinais e sintomas de disfuncdo
temporomandibular (DTM). Seus resultados mostraram que os individuos
com SD apresentam sinais e sintomas de DTM, estando relacionada a
idade, além de existir correlacdo positiva entre a hipermobilidade articular
geral, hiperfrouxidédo condilar e DTM.

2.1.14 Parametros de desenvolvimento
2.1.14.1 Cronologia da Mineralizacéo

Santos'®, 2004, estudou a cronologia da mineralizacdo dos
dentes permanentes em 125 individuos com SD por meio de radiografias
panoramicas, avaliando os caninos, pré-molares e segundos molares
inferiores, utilizando a Tabela de Cronologia de Mineralizacdo de
Nicodemo, Moraes e Medici Filho'. Verificaram que n&o houve diferenca

estatisticamente significante entre os sexos feminino e masculino, mas

* Nicodemo RA, Moraes LC, Medici-Filho E. Tabela cronolégica da mineralizagdo dos
dentes permanentes entre brasileiros. Ortodontia. 1988;(58):179-186.
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gue os estadios da cronologia de mineralizacdo dos dentes estudados, na
faixa etaria de 6 a 14 anos, acontecem em épocas diferentes dos
resultados obtidos por outros autores. Em seus achados, concluiram que,
de acordo com a metodologia empregada, ocorreu atraso na cronologia

de mineralizacdo nos individuos com SD.

2.1.14.2 Idade dentéaria

Moraes et al.®*, 2007, avaliaram a idade dentaria em 102
individuos com SD, por meio de radiografias panoramicas, com um
software criado pela Disciplina de Radiologia da Faculdade de
Odontologia de Sao José dos Campos — UNESP. Os resultados
mostraram que 67,91% dos individuos do sexo masculino e 61,21% dos
individuos do sexo feminino apresentaram idades dentarias adiantadas.
Apenas 32,09% dos individuos do sexo masculino e 38,79% dos
individuos do sexo feminino apresentaram idades dentarias atrasadas,
mas tanto o adiantamento quanto o atraso sao consideradas dentro da
faixa do padrao de normalidade, quando comparadas a idade cronologica.
No entanto, relataram que as porcentagens encontradas foram
inesperadas devido ao fato desses individuos apresentaram indimeros
tipos de alteracbes de formagdo e desenvolvimento, inclusive dentérias,
seria esperado que a idade dentaria também se apresentasse com
valores bem diferentes do padrdo de normalidade. Entretanto, isso nao
aconteceu, pois as idades dentarias avaliadas nos individuos com SD se
apresentam, na maioria, dentro do padrédo de normalidade, com pequenas
porcentagens de anormalidade. Os autores sugeriram que a idade
dentaria sofra pouca variacdo nos individuos com SD, talvez porque
esses parametros ndo estejam ligados ao cromossomo 21 e por este
motivo ndo sofram tantas alteracdes, apresentando um desenvolvimento

da cronologia dentéaria préximos aos individuos ndo portadores.
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2.1.14.3 Idade 6ssea

Quanto ao desenvolvimento esquelético, Pozsonyi et al.'%,

1964, observaram em um grupo de 100 criangas com SD, com idade
cronoldgica entre 2 semanas e 15 anos, um atraso em relacdo as criancas
nao portadoras até os 8 anos de idade. No entanto, o desenvolvimento
0sseo se adiantou em relacdo a idade cronoldgica até se encerrar em
média aos 15 anos de idade. De acordo com os autores, isso significa um
adiantamento de aproximadamente 3 anos no desenvolvimento 6sseo nos
individuos com SD. Portanto, o periodo de desenvolvimento esquelético
mais curto se deve a fatores endégenos. E possivel, portanto, que esses
individuos possam apresentar envelhecimento precoce em relagdo aos
individuos nao portadores.

Sannomiya et al.'**, 1998, estudaram 81 criancas com SD,
53 do sexo masculino e 28 do feminino, com idades entre 6 e 15 anos de
idade e avaliaram a idade O6ssea desses individuos por meio de
radiografias de mao e punho, de acordo com o método de Greulich &
Pyle*, 1959. Observaram que, no Grupo | (idade cronolégica entre 72 e
119 meses), tanto em individuos do sexo masculino quanto do feminino, a
idade cronoldgica nao diferiu estatisticamente da 6ssea. No entanto, no
Grupo Il do sexo feminino (120 a 155 meses de idade cronoldgica) e no
Grupo Il do sexo masculino (156 a 180 meses de idade cronolégica), a
idade Ossea se apresentou adiantada em relacdo a idade cronolégica em
12 meses e 18,2 meses, respectivamente. Observaram ainda que o
processo de maturacao 6ssea se completa, em média, aos 15 anos da
idade cronoldgica.

Moraes et al.®®, 2007, avaliaram a idade 6ssea em 40
individuos com SD, com idades entre 6 e 16 anos, pelo método de
Greulich Pyle*, 1959, utilizando um grupo controle de 100 individuos nao

* Greulich WW, Pyle SI. Radiographic atlas of skeletal development of the hand and wrist.
Stanford: Stanford University Press, 1959. p. 1-49.
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portadores, da mesma faixa etaria. Os resultados mostraram que, por
volta dos 7 anos os individuos com SD apresentam idade 0ssea atrasada
em relacdo a idade cronoldgica (I0<IC), enquanto que por volta dos 15
anos eles apresentam idade Ossea adiantada em relacdo a idade
cronolégica (I0>IC). Isso significou que os individuos com SD possuem
um periodo de desenvolvimento 0sseo mais curto e apresentam
maturacdo &ssea precoce (aos 15 anos), quando comparados a

populacdo ndo portadores (aos 18 anos).

2.1.15 Proporcéo Aurea

Dotto**, 2006, verificou a existéncia de proporcdo &urea
entre algumas medidas cefalométricas laterais de individuos com SD, e
também observou se houve variacdes nas razdes avaliadas em diferentes
periodos de crescimento de acordo com a curva de crescimento puberal
(CCP) e entre sexos. Para tanto, analisou 52 radiografias cefalométricas
laterais e 52 radiografias de m&o e punho de individuos com SD entre 6 e
33 anos de idade. Das 17 razdes analisadas, 3 apresentaram tendéncia a
propor¢cao aurea em todas as fases, tanto para o sexo masculino gquanto
feminino. Para as outras razdes houve variagdo na ocorréncia da
propor¢cdo aurea durante as fases do CCP. O autor concluiu que os
individuos com SD apresentaram algumas medidas do cranio em
propor¢cao aurea e que para algumas razGes analisadas houve variacdes
na ocorréncia com relacdo as fases de crescimento e diferencas entre os

sexos foram observadas.

2.1.16 Sistema imunologico

Ribeiro et al.''®

, 2003, avaliaram as caracteristicas
epidemioldgicas, clinicas e laboratoriais dos individuos com SD e

infeccbes recorrentes e graves, bem como a avaliacdo da presenca da

63



Avaliagdo da Instabilidade atlanto-axial em individuos com sindrome de Down

por meio de radiografias da coluna cervical

imunodeficiéncia, no Departamento de Pediatria da FMUSP pelo periodo
de 1990 a 1999. Os dados relatados permitiram observar que as
infeccBes sdo manifestacdes clinicas freqientes em individuos com SD,
sendo decorrente de varios fatores associados. Em sua casuistica de alta
morbidade, as cardiopatias apresentaram estreita relacdo com a presenca
de infecgOes de repeticdo, e provavelmente as orientagbes gerais de
higiene ambiental, anti-infeccdes e de nutricdo fornecidas aos pais destes
individuos foram fatores fundamentais no controle da recorréncia dos
processos infecciosos. Embora a avaliagdo imunolégica ndo tenha sido
realizada de forma completa em todos os individuos, seu estudo permitiu
detectar alguns portadores de imunodeficiéncia na populacdo avaliada, o
que ressalta a importancia da pesquisa sistematica de imunodeficiéncias
em individuos com SD cujo controle das associac6es morbidas néo leve a

reducao dos processos infecciosos.
2.1.17 Reproducéao

N&o se conhecem casos de homens com SD que tenham se
reproduzido. As mulheres podem menstruar e engravidar. Entretanto, a
desaconselhavel a gravidez, porque a mae tera dificuldades em cuidar da

crianca adequadamente. Além disso, 0 risco de nascer uma crianca

também com SD é alto (cerca de 50%). (Batista et al.®, 2007)

2.1.18 Longevidade

Para Moreira et al.?®, 2000, geralmente os individuos com

SD apresentam obesidade e envelhecimento precoce.
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Ribeiro et al.’*®, 2003, se propuseram a verificar a presenca
da imunodeficiéncia nos individuos com SD e verificaram que varios
fatores contribuem para o envelhecimento precoce nesses individuos,
sendo um deles a imunodeficiéncia fagocitica diretamente proporcional a
idade.

Pueschel™'®, 2006, considerou que o declinio gradual de
habilidade mental alegado em criangcas com SD com o avanco da idade é
outra concepcdo errénea. Teixeira'®, 2007, explicou que as pessoas
com SD estéo vivendo mais. Relatou que o deficiente hoje tem uma vida
mais longa e saudavel, e que nos ultimos cinqiienta anos, a Medicina e os
cuidados especiais elevaram a expectativa de vida de pessoas com SD
de 18 para 56 anos. Explicou ainda porque viviam pouco, esclarecendo
quais os problemas que mais afetavam esses individuos e como tudo isso
é contornado hoje para aumentar a expectativa de vida. Apresentou casos
de individuos com SD com idades de 61, e até de 73 anos de idade.

2.1.19 Mortalidade

Yang et al.'*, 2002, estudaram as causas da mortalidade
em mais de 17.800 individuos com SD, que haviam morrido nos ultimos
15 anos e verificaram que a causa mais freqiente das mortes foi a
doenca congénita do coracao e infec¢des respiratorias. De acordo com 0s
autores, nos ultimos 50 anos, a sobrevida durante o primeiro ano de vida
desses individuos aumentou enormemente, de 50% para mais de 90%.

Hill et al.>”, 2003, verificaram que individuos com SD tem um
substancial aumento de mortalidade devido a causas especificas como
doencas respiratdrias, doencas do sistema circulatério, problemas
cardiacos e anomalias congénitas, podendo ter um elevado risco de

outros tipos de cancer além da leucemia.
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2.1.20 Integragédo Social — Incluséo

“Incluséo é a palavra rica que envolve um novo olhar

para o outro e sobretudo um olhar para nés...” (Instituto Ser>®, 2007)

Aquino®, 2006, abordou os aspectos da inclusdo das
criancas com SD na sociedade, na escola, nos parques e shoppings,
devido a discriminacdo que sofrem em qualquer lugar que frequientam.
Abordou a importancia da midia no efeito positivo e negativo que possa
passar das criancas com SD. Mostrou jovens com SD ativos que praticam
diversos esportes como judé, equitacdo, surfe, entre outros. (Figura 9)
Mostrou ainda, os jovens (25 e 26 anos) com SD, que se casaram em
2003. Relatou de maneira simples os mitos e verdades da sindrome,
assim como definicdo, causa, a ndo existéncia de graus, sexualidade,
consequUéncias e tratamento, dando uma abordagem geral aos leigos
sobre a sindrome, que esta conseguindo cada vez mais romper as
barreiras do preconceito e conquistar sua integracéo social.

Outras pesquisas também abordam o tema da inclusdo e
preconceito. (De Mari*?, 2000, Marques’?, 2005, Santos'**, 2006, Costa*?,
2007, Colégio Sdo Francisco®?, 2007)

Cada vez mais cresce a importancia do Esporte como
ferramenta de inclusédo social. Mostra disso é que 2005 foi escolhido pela
ONU (Organizacdo das Nacdes Unidas) como “Ano do Esporte para a
Paz e o Desenvolvimento”. Varios projetos foram desenvolvidos nesse
sentido com varias instituicdes envolvendo também os individuos com
deficiéncias fisicas e mentais, assim como os individuos com SD.
(Marques’®, 2005)
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Figura 9: Participacdo cada vez mais ativa dos individuos com SD na

pratica de esportes. (Aquino®®, 2006)
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2.1.21 Participacédo dos Individuos com SD nos Esportes

No Brasil, para poder se inscrever como atleta da Special

1'% o atleta deve ter 8 anos ou mais e ter sido

Olympics Brasi
diagnosticado por uma clinica ou profissional como portador de uma das
seguintes condicdes: deficiéncia mental, atrasos cognitivos medidos por
métodos formais ou dificuldades significativas no aprendizado devido a

um atraso cognitivo que requer ou tenha requerido instrucdo especial.

“Caso o atleta seja portador da sindrome de Down, sera
requerido uma exame de raios X para verificagdo da
presenca da fragilidade atlanto-axial antes de sua
inscricdo para que sejam observados o0s devidos

cuidados™.

A Special Olympics Brasil**® oferece treinamento e
competicbes durante o ano em 15 esportes do tipo olimpico: atletismo,
basquete, bocha, handebol, hockey sobre rodas, futebol, ginastica
artistica, ginastica ritmica, jud6, natacdo, patinacao sobre rodas, ténis e
ténis de mesa. O treinamento € dado por técnicos voluntarios inscritos na

Special Olympics Brasil**°

gue receberam treinamento de habilitacdo e se
comprometem a seguir a regras da Special Olympics, bem como seguir o
codigo de conduta do treinador. A Special Olympics Brasil**® garante a
participacdo de todo atleta independente de sua condicao financeira, além
de garantir treinamento e competicbes dentro das condicdes mais
favoraveis. O sistema de treinamento e competi¢cdes estd estruturado de
tal maneira a poder atender todos os niveis de habilidade do atleta. Este
sistema de sistema de “séries equitativas” € um processo pelo qual os
atletas ou equipes sao reunidos em niveis de habilidade, sexo, idade e

vao competir com outros individuos ou equipes com a mesma habilidade.
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Assim, a Special Olympics garante a cada atleta as mesmas condicfes de
vencer.

A Prefeitura Municipal de Campinas realiza anualmente,
desde 2004, um torneio esportivo para pessoas com necessidades
especiais, com a participacdo em 2006 de 800 atletas e 35 entidades. E o
Torneio Ser Desportivo Adaptado da Regidao Metropolitana de Campinas,
promovido pelo Instituto SER — Senso Educagédo Reintegrada Ltda. da
Secretaria Municipal de Cultura, Esportes e Lazer de Campinas.”® Esses
torneios tem por finalidade acGes de inclusdo social celebrando uma
construgdo coletiva de cidadania, beneficiando a convivéncia entre as
pessoas com deficiéncia mental em sociedade. (Figura 10) Alguns de
seus objetivos consistem em:

- fomentar o esporte entre alunos de ambos 0s sexos
que frequentem entidades, associagfes e instituicdes que
atendem pessoas com necessidades no estado de Sao
Paulo;

- desenvolver as habilidades motoras da pessoa com
deficiéncia especial;

- promover a incluséo social;

- valorizar e motivar a auto-estima do atleta especial;

- valorizar a pessoa com necessidades especiais como
individuo;

- fortalecer vinculos afetivos;

- fortalecer o espirito de equipe;

- difundir o potencial dos jovens atletas especiais;

- ser um evento terapéutico e de valorizacdo da

capacidade humana.
As modalidades oferecidas séo futebol de saldo, basquete

adaptado, natacdo adaptada e atletismo. No entanto, a Comissao

Organizadora deixa claro algumas regras quanto aos individuos com SD,
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alertando que atletas com sindrome de Down, com diagndstico de 1AA,
n&o poderao participar de algumas modalidades.>®

Outros campeonatos regionais como Jogos da Primavera
das Olimpiadas Escolares da Secretaria de Estado e Educacdo de

130 também destinados a portadores de deficiéncias também

Sergipe
estabelecem regras especificas aos individuos com SD, exigindo exames
para a participacdo dos atletas para cada categoria, através do relatério
meédico:

- Categoria Corrida 4x100m, Arremesso de peso,
masculino e feminino, necessitam de relatério médico
informando a perda significativa da funcionalidade
cognitiva, com o grau de deficiéncia mental. No caso da
sindrome de Down, devera também apresentar o exame

cardiovascular e 0 exame de investigacdo da IAA.

Figura 10: Pratica de esportes pelos individuos com sindrome de Down.
Disponivel em:
http://ww?2.prefeitura.sp.gov.br/albumdefotos/esportes/albumO
34/fotos /grandes/img 009 gde.jpg Acesso em 04 set 2007.
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2.2 - Instabilidade Atlanto-axial

2.2.1 - Importancia

O estudo da articulagdo atlanto-axial e avaliacdo da IAA

ganhou destaque depois que o Departamento das Olimpiadas Especiais

nos Estados Unidos, em marco de 1983, publicou um Boletim Especial*®’

proibindo os individuos com SD de participarem de esportes de alto risco
que envolvesse a regidao da cabeca e pescoco. O Boletim continha as

seguintes recomendacoes:

1- Os atletas das Olimpiadas Especiais com SD devem
ser afastados dos treinamentos desportivos e atividades
competitivas que, por sua natureza provoguem uma
hiperextensdo, flexdo méaxima e presséo direta sobre 0 segmento
superior da coluna cervical, até que sejam examinados para
detectar IAA;

2- Os individuos com SD diagnosticados com IAA devem
ser afastados, de forma permanente, da participa¢do no grupo de
atividades desportivas proibidas pelas Olimpiadas Especiais;

3- Recomenda-se o0 afastamento temporario dos
individuos com SD, de todo tipo de atividades violentas para o
pescogo, enquanto ndo se realizem exames para observacao
detalhada da articulagdo axial, através de radiografias cervicais

e avaliacdo médica.

No ano seguinte, levando em consideracdo as descobertas

a respeito da instabilidade, subluxacdo e deslocamento das duas
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primeiras veértebras cervicais nesses individuos, também o fato da IAA
raramente apresentar manifestacdes clinicas, atingindo uma faixa de 10%
a 20% da populacéo, e tendo como consequéncias graves a subluxagao
ou deslocamento da C-1 e C-2, e compressdo do corddo espinhal, a
Academia Americana de Pediatria, representada pelo Comité de Medicina
Esportiva'® ratificou o Boletim do Departamento de Olimpiadas
Especiais’®’ a respeito da IAA e adotou algumas medidas com relacéo a
pratica de certos esportes para os individuos com SD. Dessa maneira,
todos aqueles que quisessem participar de esportes que provocassem
stress na cabeca e pescogco como ginastica, mergulho, pentatlom,
natacdo estilo borboleta, mergulho inicial na natagéo, futebol, salto em
altura, exercicio de aquecimento que induzem stress na cabeca e nos
muasculos do pescoco, teriam que fazer exame meédico e radiografias
laterais da coluna com certificado de um especialista dizendo que nao
apresentavam IAA ou desordens neuroldgicas. Entdo, em 1984, o Comité
de Medicina Esportiva da Academia Americana de Pediatria'®, ap6s
consulta a secdo de Neurologia, Ortopedia e Radiologia, apresentou um

relatério com as seguintes recomendacdes:

1- Todas as criangas com SD que desejem participar de
esportes que envolvam possibilidade de trauma na cabeca ou
pescoco devem fazer radiografias laterais da coluna cervical em
posicdo neutra, flexdo e extensdo, antes de comecarem seu
treinamento ou competicdo. Esta recomendacéo se aplica a todos
0s participantes de esportes de alto-risco que previamente néo
tiveram achados nas radiografias da coluna cervical. Alguns
médicos podem preferir examinar todos pacientes com SD

rotineiramente entre 5 e 6 anos para investigar I1AA;
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2- Quando a distancia entre o processo odontoide do axis
e 0 arco anterior do atlas for maior do que 4,5mm ou o odontoide
for anormal, deverd haver restricdo nos esportes que envolvam
trauma na cabeca e pescogo, e O paciente devera ser
acompanhado em intervalos regulares;

3- No momento, repetices de radiografias ndo sao
indicadas para aqueles que tenham resultados previamente
normais. As indicacbes para repeticoes serdo definidas por
pesquisas;

4- Individuos com subluxacdo atlanto-axial ou
deslocamento e sinais e sintomas neuroldgicos deverdo ser
restringidos de todas as atividades extenuantes, e estabilizagéo
da espinha cervical devera ser considerada;

5- Individuos com SD que ndo tenham evidéncias de IAA
podem participar de todos os esportes. Acompanhamento néo é
necessario, a menos que sinais e sintomas neurologicos

aparecam.

Segundo publicacdo do Comité de Medicina Esportiva da

Academia Americana de Pediatria’®, 1984, inicialmente a reacdo da

populacdo americana foi de surpresa, pois pais dos portadores, médicos e

autoridades desportivas ndo entendiam o edital. Os pais ficaram

ressentidos com o preco* dos exames na época e descobriram que

muitos médicos desconheciam a anormalidade; alguns Radiologistas

* Preco do exame: De acordo com Forum Atlantoaxial Instability in individuals with Down
syndrome, 1984, entre $75-$150, lembrando que muitos grupos apresentavam
descontos e algumas instituicbes americanas faziam gratuitamente.

Referéncia: Cooke, RE. Atlantoaxial instability in individuals with Down’s syndrome.
Adapt Phys Activ Quant. 1984;(1):194-196.
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ndo estavam familiarizados com os procedimentos exatos para o exame.
Em geral, médicos estavam perplexos, pois durante os 15 anos de
Olimpfadas nunca haviam tido um problema sobre isso. %

A partir de entdo, a comunidade cientifica da época
comecou a ter opinides controversas a respeito das atitudes tomadas por
esses o0rgdos. Enquanto Pueschel et al.!®®, 1987, defendiam a
necessidade da obrigatoriedade dos exames para investigagdo da IAA
devido, aos riscos da compressdo do corddo espinhal, Cremers et al.*,
1993, alegavam a ndo necessidade baseados na raridade dos acidentes.

Foi entdo que em 1995, a Academia Americana de Pediatria
apresentou um novo relatério desobrigando os atletas da realizacdo dos
exames da coluna para a verificacdo da IAA. Mas o Departamento de
Olimpiadas Especiais manteve a obrigatoriedade publicada no Boletim
Especial de 1983. (Leshin®, 2007)

Nova reacdo da comunidade cientifica adveio, com opinifes
a favor (O’Connor et al.®, 1996, Pueschel'**, 1998) e contra (Taylor &
Walter'*®, 1996). No entanto, essa é a posicdo atual dos dois 6rgédos
norte-americanos e que tiveram repercussées mundiais sobre a I1AA.

Desde que o Departamento de Olimpiadas Especiais'®’ em
1983 publicou o Boletim Especial proibindo a participacdo dos individuos
diagnosticados com IAA em 1984 e o Comité de Medicina Esportiva da
Academia Americana de Pediatria’® apresentou as recomendacdes sobre
os individuos com SD para a participacdo das atividades esportivas,
Pueschel & Scola’®, 1987, e depois novamente em 1992, Pueschel et
al.'*?, autores que mais estudaram a IAA, levantaram algumas questdes

importantes a respeito da anormalidade:

1- E necessério o exame radiografico da coluna cervical de

toda crianca com sindrome de Down?
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2- Quais as técnicas apropriadas para obter as
radiografias da coluna cervical e em que constitue uma medida
acurada para a interpretacéo?

3- Devem as criancas com SD ser reexaminadas da
coluna cervical, e em caso positivo, qual o intervalo de tempo
que isso deve ser feito?

4- Se uma radiografia da coluna cervical de uma crianga
apresentar resultados de normalidade, é possivel que a condicdo
se desenvolva no futuro?

5- E finalmente, se uma crianca for identificada
apresentando IAA, quais recomendacdes devem ser feitas aos

pacientes para IAA assintomatica e sintomatica?

Sa0 esses aspectos que iremos abordar nesta parte da

revisao da literatura.

2.2.2 — Definicao

Inimeras séao as denificbes encontradas na literatura sobre
a IAA. De acordo com o Comité de Medicina Esportiva da Academia
Americana de Pediatria’®, 1984, IAA é a manifestacdo da fraca tonicidade
muscular e frouxiddo das articulagbes comumente encontrada em
individuos com SD.

Assim, Giblin e Micheli®*, 1979, apresentaram uma das
primeiras denificdes sobre IAA na qual descreviam como uma subluxacao
atlanto-axial incomum, sem precedentes de trauma, infeccdo, artrite

reumatoéide, espondilite anquilosante ou associada a medicacdo com
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esterdide. Para eles, esta instabilidade aparecia como resultado da
frouxiddo congénita do ligamento, associado a instabilidade da
articulacdo, com especifico envolvimento do ligamento transverso do
odontdide e articulagdo atlanto-occipital. Como resultado tem-se um
movimento anterior excessivo da C-1 para C-2 em flexdo. Apresentaram
uma revisdo de 5 casos da literatura mais 2 adicionais de subluxacéo
associados a deterioracdo neurologica sugerindo a fusdo e estabilizacdo
posterior ou entdo a intervencao cirargica para reducao da lesao.

Para Robert Cooke, presidente do Especial Olimpico, e
conselheiro da Divisdo Cientifica, em 1984, num Férum sobre 1AA definiu
como uma mobilidade maior que o normal das duas primeiras vértebras
C-1 e C-2, a qual expde os individuos a possiveis injurias sérias se
forcarem o pescoco, porque as vértebras podem comprimir severamente
o corddo espinhal.®

Para Crosby e Lui*, 1990, estabilidade é melhor definida
como a habilidade da espinha cervical, sob condicbes fisiologicas de
carga, de manter o relacionamento entre as vértebras, portanto ndo ha
dano nas estruturas neurais contidas dentro da coluna espinhal. A
instabilidade ocorre quando pressao fisioldgica causa deslocamento
vertebral que prejudica o cordao espinhal ou nervos.

Para Matos’’, 2005, IAA é caracterizada pelo aumento da
mobilidade da articulacdo C1-C2 devido a frouxiddo ligamentar alar,
sendo frequente em individuos com SD.

De acordo com Boéchat?!, 2006, a IAA é definida como uma
maior mobilidade da primeira vértebra cervical, o atlas, sobre a segunda,
0 axis, podendo ocorrer em diferentes situacdes clinicas, dentre as quais
a SD. Diferentes termos tém sido empregados para definir a perda da
estabilidade da articulacdo atlanto-axial, por exemplo, subluxacgéo,

entretanto a tendéncia atual € a utilizacdo de instabilidade.
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2.2.3 — Causas

A IAA é devida a frouxiddo do ligamento transverso que
mantém o processo odontdide do axis no lugar contra a parede anterior
do arco do atlas, mantendo a integridade da articulacdo das vértebras C1
e C2. (Figurall) Pode também ser devida a anomalias do processo
odontdide, tais como hipoplasia do odontdide, mal-formacao ou auséncia
total. (Academia Americana de Pediatria — Comité de Medicina Esportiva,

1984)*°

Ligatmetito eruciforme temovido, mostratdo
os Hgamentos mais profundos: vista posterior

Ligamento do dpice do dente

i Tubérculo anterior da atlaz
Ligamento alar /

g

Cavidades

BAtlas [C1)

Auiz (C2]

Face articular do dente para o
ligamento transverso do atlas
Ligamenta transverso do atlas

Atticulagio atlanto-adal
thediatia; vista superior

Figura 11: Ligamentos craniocervicais internos da C1 e C2. (Netter”,
2004)

De acordo com Pueschel e Scola'®, 1987, IAA é devido a
frouxiddo do ligamento transverso que normalmente segura 0 processo
odontdide préximo ao arco anterior do atlas mas os autores levantaram a
hipétese de que os individuos com SD tém um defeito intrinseco das
fibras de colageno que formam esses ligamentos, o que seria responsavel

por essa frouxidao.

77



Avaliagdo da Instabilidade atlanto-axial em individuos com sindrome de Down

por meio de radiografias da coluna cervical

Pueschel et al.'*®, 1990, sugeriram que as anomalias da
coluna cervical podem contribuir como fator patogénico para IAA, pois
foram observadas com mais frequiéncia em individuos com SD e com IAA,
do que naqueles sem IAA.

De acordo com Boéchat®!, 2006, as principais alteracdes
Osseas analisadas para diagnéstico de I1AA sao: hipoplasia do odontoide,
hipoplasia do arco posterior do atlas e os odontoideum.

Para Cremers et al.*®, 1993, existiria na SD uma alteracéo
estrutural genética do colageno que, modificando a estrutura dos
ligamentos, seria a responsavel pela frouxiddo ligamentar observada nos
pacientes com essa sindrome, ocasionando diferentes tipos de
instabilidade articular, entre elas a IAA, instabilidade atlanto-occipital e a

luxacdo coxofemoral.

2.2.4 - Sinais e Sintomas

De acordo com o Comité de Medicina Esportiva da
Academia Americana de Pediatria'®, 1984, os sinais e sintomas que 0s
individuos podem apresentar séo:

1- fadiga ao andar;

2- disturbio na marcha;

3- progressivo descontrole e falta de coordenacéo geral;

4- hiperreflexia,;

5- espasmos;

6- cloénus;

7- reflexo de extensado do dedo maior do pé;

8- outros sinais e sintomas da parte superior;

9- dor no pescoco;

10- inclinacao da cabeca;

11- torcicolo.
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Brockmeyer®®, 2005, especificou os sinais e sintomas que

caracterizam a |AA.

Sintomas:
1
2
3- dor no pescoco;
4
5

deterioracdo na marcha,;

descontrole urinério;

limitacdo no movimento do pescoco;

fragueza em algumas das extremidades.

Sinais:
1
(hipertonicidade);

aumento do tbnus, especialmente nas pernas,

2- superatividade nos reflexos, especialmente nos
joelhos e tornozelos;

3- clénus dos tornozelos.

De acordo com Mustacchi e Rozoni®, 1990, os sinais de
compressao medular do nivel cervical séo:
1- mistura de defeitos neuromotores mais elevados e
mais baixos;
2- perda de habilidade dos movimentos;
3- hiperreflexia das extremidades inferiores;

4- torcicolo.
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2.2.5 - Prevaléncia

De maneira geral, a prevaléncia da IAA tem sido relatada
entre 10 a 30% entre os diversos autores, sendo na maioria dos casos
assintomatica, com apenas 1 a 2% sintomatica. (Martel e Tishler’®, 1966,
Pueschel et al.'’, 1984, Pueschel et al.**°, 1990, Cremers et al.*’, 1993,
Ali et al.®, 2005, Matos’’, 2005, Boéchat et al.?*, 2006)

2.2.6 — Exames Radiogréficos

De acordo com o Protocolo Clinico de seguimento médico
em SD, indicado pela Academia Americana de Pediatria’®, 1984,
Pueschel et al.’®’, 1984, Pueschel et al.'**, 1992, pelo Prof. Dr. Zan
Mustacchi em Genética Médica — Pediatria®, 2007, Taylor e Walter'*,
1996, Boéchat et al.?*, 2006, toda crianca com SD com relacdo & IAA

deve fazer:

« Radiografias da dinamica da coluna cervical verificando a
articulagéo atlanto-axial, quando da capacidade de ficar em

pé com apoio;

* Repetir as radiografias dindmicas da coluna cervical aos 4

e aos 10 anos ou quando necessario.

O método proposto pelo Departamento das Olimpiadas
Especiais™®’ em 1983 e ratificado no ano seguinte pela Academia
Americana de Pediatria’® consiste em realizar radiografias da coluna
cervical em perfil em trés diferentes posicfes: neutra, flexdo e extensao.
O “screening” radiografico deve ser realizado em individuos com idades

variando de trés a cinco anos. Pueschel e Scola, 1987, também
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recomendaram que nas trés incidéncias deverdo ser feitas e avaliadas
sempre a menor distancia existente entre a face posterior do arco
anterior do atlas e a face anterior do processo odontdide do axis, citada
como DAO (distancia atlanto-odontéide). (Figura 12)

\q\""-._

F N

Figural2: (A) Desenho espaco DAO (Distancia atlanto-odontoide)
1- Atlas (C1); 2- Axis (C2).
(B) Radiografia;
(C) Desenho Cranio. (Netter %7, 2004)
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Pueschel e Scola'®, 1987, Pueschel, 1992, adotaram o
valor da DAO como normal sendo igual ou maior que 5mm. No entanto,
existem controvérsias entre os autores, variando entre 4,0 a 5,0mm. A
Academia Americana de Pediatria’® adotou a medida de até 4,5mm para
valor de normalidade.

De acordo com Pueschel e Scola'®, 1987, quando uma
crianca com SD for diagnosticada com IAA assintomatica (13% em sua
pesquisa) recomendaram tratamento conservador, sem intervencao
cirdrgica, mas com acompanhamento e exames radiograficos anuais e
precaucdes quanto a movimentos bruscos com o pescoco. Com relagéo
a IAA sintomética (cerca de 1% dos casos), recomendaram a
estabilizacdo cirdrgica para reduzir a subluxacao e previnir compressao
do corddo espinhal, além de acompanhamento radiografico e restricdo
nos esportes. Quanto a evolugcdo do processo, 0s autores relataram que
nao encontraram alteracdes significantes quando compararam a primeira
e a segunda radiografia realizada 3 anos depois (95 pacientes
reexaminados) e terceira radiografia, realizada 5 a 6 anos depois (24
pacientes reexaminados). Disseram que, dos 95 pacientes reexaminados
pela segunda e terceira, apenas 9 tiveram alguma alteracdo nas suas
funcBes neuroldgicas. Mesmo assim, adotaram o protocolo de reexaminar
os individuos com SD a cada 5 anos.

No ano seguinte, Pueschel*®

, publicou um boletim com
dados adicionais quanto as questdes levantadas em 1987. Relatou que
embora seus resultados de estudos longitudinais nao revelaram
alteracOes significantes quanto a DAO, Burke et al., haviam avaliado 32
pacientes e encontrado 7 pacientes com significante IAA diagnosticada 13
anos ap0s um primeiro exame. Relatou ainda, que esses autores
afirmaram que a IAA é uma lesdo gradual e progressiva em individuos
com SD.

Numa outra pesquisa em 1992, Pueschel et al.'*?, fizeram

um estudo longitudinal sobre a IAA e embora os autores citados na sua
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pesquisa anterior tenham relatado que a IAA seja progressiva, Pueschel

et al.'’?

, confirmaram n&o ter encontrado alteragbes significativas nas

avaliagoes da DAO. Mas mesmo assim, recomendaram a realizagdo dos

exames radiograficos e acompanhamento. Justificaram que ha uma série

de razbes para as criangas com SD fazerem os exames da coluna

cervical:

|
1

estd bem documentado na literatura médica a alta
prevaléncia de IAA nos individuos com SD;

e também fato conhecido o nimero de individuos com
IAA que tem desenvolvido sintomas neurologicos e
injarias na coluna;

tem sido recomendado, que antes de cirurgias,
individuos com SD tem de fazer radiografias da
coluna cervical por causa da manipulacdo do pescoco
durante a anestesia;

pesquisas tém mostrado associacdo entre anomalias
congénitas e 1AA,

a grande quantidade de pesquisas discutindo I1AA,;
muitos pais de criangas com SD estdo preocupados
com o aumento da prevaléncia da IAA e que suas
criancas possam ter essa condicao;

alguns individuos com SD, principalmente aqueles
mentalmente menos desenvolvidos, sdo incapazes de
verbalizar queixas especificas e relatar dificuldades

neuromotoras e desconforto no pesco¢o. Uma demora
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em reconhecer 0s sinais e sintomas, podem resultar

em futuros danos ao corddo espinhal.

Quanto as questdes formuladas por Pueschel e Scola’®® em
1987, voltaram a levantar nessa pesquisa**? de 1992, lembrando que até
esta data ainda nao tinham respostas satisfatérias para cada uma
daquelas questdes. No entanto, concluem que embora seu estudo
longitudinal n&o tenha encontrado alguma alteracdo significativa nas
avaliacbes da DAO, é importante que criangcas com SD facam a rotina dos
exames radiograficos para verificacdo da presenca da IAA a partir dos 2
anos e meio/3 anos, e mais tarde repitam na época de participar de
esportes. Naqueles em que forem identificados IAA assintomatica devem
ter acompanhamento especial, e as precaucbes recomendadas pelo
Departamento de Olimpiadas Especiais devem ser seguidas.

Em 1995 a Academia Americana de Pediatria lancou novo
boletim com varios argumentos contra 0s exames radiogréficos das
criangcas com SD para verificagdo da IAA, alegando que o resultado nao
oferece um diagnéstico perfeito sobre IAA. (Leshin "°, 2007)

O’Connor et al.®®

, 1996, apresentaram um editorial a
respeito das controvérsias sobre a necessidade dos exames radiograficos
nos individuos com SD antes da pratica de esportes. Os autores
apresentaram argumentos a favor da necessidade da rotina dos exames
nos individuos com SD alegando a necessidade de prevenir a ocorréncia
rara de uma catastrofe de compressao no cordao espinhal provocada pela
pratica de esportes em individuos com IAA assintomatica. Embora néo
haja consenso, pelas solicitagbes do Departamento das Olimpiadas
Especiais®®’ e a tentativa natural do estabelecido pelo Comité de Medicina
Esportiva da Academia Americana de Pediatria®®, nés sugerimos que se

continuem a fazer a radiografias laterais da coluna em flexdo. NOs
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apoiamos a sugestdo da Academia que seja formado um multicentro de
estudo e registro das injurias.

Pueschel*** em 1998, também publicou uma nota explicativa
defendendo a necessidade dos exames e justificando que ndo ha outro
método correntemente viavel para avaliar o risco da IAA. Além disso, ha
outro fator que precisa ser levado em consideracdo, pois muitos jovens
com |AA assintomética nem sempre se envolvem em atividades que
potencialmente podem levar a injurias no cordao espinhal. Esta medida
preventiva pode evitar que pessoas assintomaticas se tornem
sintométicas.

Ao contrario, Cremers et al.*®, 1993, apds pesquisa com
criancas com SD com um ano de pratica esportiva, concluiram que pelos
seus achados ndo ha necessidade dos exames radiograficos para a
pratica de esportes, alegando que ndo h& razdo para fazer as criancas
com SD pararem de praticar certos esportes.

Em outra pesquisa no mesmo ano, Cremers et al.*®, 1993,
afrmaram que o diagnoéstico da IAA pode ser feito apenas com as
radiografias da coluna cervical em flexdo ou posicdo neutra, quando a
DAO forma maior do 4mm.

Para Taylor e Walter'®, 1996, também consideraram
desnecessarios 0s exames, pois pelas suas conclusdes um individuo com
SD nao esta sujeito a sofrer injuria do corddo espinhal por um simples
acidente traumatico. Entdo, porque examinar as vértebras cervicais para
verificar a IAA? Os leitores devem tirar suas proprias conclusées.
Entretanto, os autores véem com muita razao a investigacdo de criancas
com SD que apresentem alguma sintomatologia de 1AA.

Em 2001, num relatério do Comité de Genética da Academia
Americana®!, em que foram abordados os problemas da SD, mantém-se
0s exames entre 3 e 5 anos para avaliar IAA antes da participacdo das

Olimpiadas Especiais.
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De acordo com Matos’’, 2005, a medida radiografica da
DAO tem sido considerada o indicador mais fidedigno para avaliacdo da
IAA.

De maneira geral, com todas as controvérsias entre 0s
pesquisadores, Boéchat et al.?*, 2006, relataram que S&0 muitos 0s
questionamentos em relacdo a IAA e ndo existe consenso sobre a
necessidade de submeter todas as criangas com SD ao “screening”
radiografico para IAA, sobre a idade em que deve ser feita a primeira
radiografia e sobre o acompanhamento desses pacientes, que
apresentem |IAA ou ndo. Entretanto, mesmo ndo havendo consenso,
pode-se observar que, estudos mais recentes, como a Academia
Americana de Pediatria'!, 2001, Pueschel et al.}*?, 1992, Boéchat et al.?*,
concordam sobre a importancia de se detectar precocemente a IAA nos
individuos com SD por meio do exame radiografico da coluna cervical em
perfil e de se avaliar se a evolugdo da IAA assintomética para a forma

sintomatica, apoiados, sobretudo, na avaliacdo neurologica.
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2.2.7 Resumo da avaliacao radiogréafica da articulacdo atlanto-axial
em radiografias da coluna cervical para verificacdo da presenca de
IAA

Exame indicado: coluna cervical em 3 posicbes -—
extensao, flexdo e neutra (todos os individuos com SD).

Idade: a partir dos 3 anos (Pueschel et al.**?, 1992, Boéchat
et al.?!, 2006), ou assim que conseguir ficar em pé (Mustacchi e
Rozoni’!, 1990).

O que avaliar: DAO - distancia atlanto-odontoide (Pueschel
et al.'*?, 1992, Boéchat et al.?, 2006).

Critério: Quando a distancia entre a face posterior do arco
anterior do atlas e a face anterior do processo odontdide do atlas
(DAO - distéancia atlanto-odontoide) for igual ou maior do que
4,5mm, serd indicativo de IAA. (Academia Americana de
Pediatria’®, 1984).

Repeticdes: A Academia Americana de Pediatria’®, 1984,
nao indica repeticbes nos casos com resultados normais. No
entanto Pueschel e Scola’®®, 1987, indica repeticdes a cada 5 anos
e Mustacchi e Rozone®™, 1990, indica repeticées aos 10 anos de
idade.

Controle: Todos os pacientes com diagnéstico de IAA,
necessitam de exames radiograficos periodicos, acompanhamento
especial e restricbes com esportes que forcem a regido da cabeca
e pescoco. (Academia Americana de Pediatria’®, 1984, Pueschel e
Scola'®, 1987, Mustacchi e Rozoni™*, 1990)
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2.2.8 - Novos métodos de exame por imagem

Com relac&o aos outros exames, Pueschel e Scola'™, 1992,
verificaram a IAA por meio de tomografias computadorizadas (TC) numa
sub-amostra de individuos com SD. As TC revelaram numerosas
anomalias esqueléticas das vértebras C1 e C2 assim como a compressao
do corddo espinhal que ndo eram visualizadas nas radiografias. Além
disso, uma aparente discrepancia no intervalo DAO entre os dois exames
foi observado. As medidas nas radiografias foram significantemente
maiores do que as obtidas pelas TC, devido a ampliagdo nas radiografias.
Isto quer dizer que, para a avaliacdo em TC deveria haver algum outro
estudo que estabelecesse os critérios com outra medida que ndo a de
5,0mm, pois provavelmente este valor esteja superestimado nas
radiografias cervicais, quando comparado com as TC.

White et al.**®, 1993, compararam radiografias coluna e
Ressonancia Magnética (RM) para avaliacdo da IAA, mas ndo indicam
RM como rotina. Recomendaram que pacientes sejam submetidos a RM
guando houver achados anormais nas radiografias convencionais, ou
aqueles casos para avaliacdo antes de intervengéo cirdrgica.

Num trabalho mais recente, Boéchat et al.**, 2006, relataram
que no IFF-FioCruz (Instituto Fernandes Figueira — Fundacdo Oswaldo
Cruz — Rio de Janeiro — RJ), emprega-se a rotina proposta pelo Comité
Paraolimpico Americano e a Sociedade Americana de Pediatria (3
incidéncias radiograficas). Os exames radiograficos s@o realizados em
todos os pacientes com trés anos de idade e a DAO é considerada normal
guando menor ou igual a 4mm. Se o0 primeiro exame € normal e o
paciente € assintomatico, ndo ha necessidade de repeticdo do exame
ou de complementacdo com outros métodos de imagem. No entanto,
quando é feito o diagndstico de IAA, o paciente passa a ser acompanhado
por neurologista e neurocirurgido, com orientacées para evitar atividades

fisicas que coloquem em risco a regido cervical. Pacientes com IAA
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assintomatica no primeiro exame radiografico deverdo ser acompanhados
por meio de exames neurolégicos frequentes, com a finalidade de
evidenciar precocemente sinais de compressdo medular. As atividades
fisicas ndo devem ser proibidas totalmente, devem ser evitados apenas
0s exercicios fisicos que coloqguem em risco a regido cervical. Nos casos
de IAA com sintomas neurolégicos os pacientes sdo encaminhados para
complementagdo com TC helicoidal para melhor avaliagdo do canal
medular, da medula e das caracteristicas morfolégicas do atlas e axis,
com particular interesse do odontéide, podendo o exame ser substituido
pela RM.

2.2.9 — Tratamento

O tratamento vai depender da gravidade da condicdo e da
presenca ou ndao de sintomatologia. Quando assintomatica, os autores
recomendam controle e acompanhamento radiografico anual, evitando
situacbes e esportes que coloquem em risco a regido do pescoco.
Quando sintomatica, indica-se 0 uso de colar cervical ou a cirurgia da
fusdo posterior das duas vértebras na posicdo de reducdo maxima,
parecendo ser esse 0 método de maior sucesso, com complicacdes
minimas. (Moore e McNicholas, 1987, Pueschel e Scola'® 1987,

Mustacchi e Rozoni®*, 1990, Rizzolo et al.*?°, 1995).

89



Avaliagdo da Instabilidade atlanto-axial em individuos com sindrome de Down

por meio de radiografias da coluna cervical

2.2.10 Evolucéo cronoldgica das pesquisas sobre IAA

Historicamente, o trabalho de Spitzer et al.**®, 1961, foi o
primeiro a verificar o deslocamento anterior da articulacdo atlanto-occiptal
em 9 dos 29 individuos com SD estudados e notar uma anormalidade na
forma da primeira vértebra cervical. Numa pesquisa sobre anormalidades
do cranio, dentes e cristalino, examinados em radiografias do cranio em
normas frontal e lateral, fizeram uma breve descricdo da anormalidade,
juntamente com outros aspectos relativos aos individuos com SD, mas
sua contribuicdo que ficou marcada na literatura foi com relacdo a analise
do atlas. Desde entdo, seu trabalho tem sido citado na maioria das
pesquisas sobre IAA, pois ele se tornou o pioneiro nessa investigacao.

Apoés essa constatacdo, se sucederam diversas pesquisas
mais abrangentes, que serdo citadas a seguir nesta revisdo, as quais
trouxeram informacfes quanto a prevaléncia, sexo, sinais e sintomas,
riscos da anormalidade e quais os exames mais indicados para a
verificacdo da IAA.

Assim, Tishler e Martel**®, em 1965, apresentaram pelo que
se sabe, o primeiro trabalho sobre deslocamento do atlas em SD, e em
seu titulo original usavam o termo, hoje inadequado, deslocamento do
atlas em “mongolismo”. Para a analise do deslocamento observaram a
distancia atlanto-odontdide maiores que 4 e 5mm em radiografias da
coluna cervical em posicdo neutra e flexdo de 18 individuos com SD.
Embora seus resultados confirmassem a anormalidade, os autores
suspeitavam da presenca de IAA e consideravam seus achados incertos.
Notaram auséncia de sinais e sintomas ou histéria de traumas
relacionados a condicdo que pudessem explicar essa anormalidade. No
entanto, verificaram que era bastante comum em criangas e adultos com
SD.

No ano seguinte, 0S mesmos autores continuaram

estudando o assunto e juntos publicaram outro artigo sobre observacoes
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na coluna em SD. Entdo, Martel e Tishler’*, em 1966, comecaram seu

artigo com uma citagéo de um trabalho de Bleyer*, de 1934:

“Olhar para os imbecis mongoldides é como olhar
para as estrelas; quanto mais se olha, mais se vé. Novas
coisas estdo sempre aparecendo e sugestdes despertam,

mas muito permanece escondido da vista”.

Os autores se relacionavam ao vasto numero de
anormalidades que haviam sido descobertas desde entdo. Nessa
pesquisa de 1966, procuraram estabelecer mais profundamente a
prevaléncia da condicédo e determinar a idade mais relevante, assim como
alguns provaveis fatores etioldgicos. Descreveram como, aparentemente
assintomatica, com lesdo caracterizada pelo estreitamento do disco
associado com irregularidades na extremidade articular.

Em 1979, Giblin e Micheli®®, fizeram uma revisdo da
literatura de 5 casos mais 2 adicionais de subluxacao atlanto-axial in SD
associados com deterioracdo neuroldgica, sugerindo que a estabilizacdo
e fus@o posterior deveriam ser feitas. Recomendavam exames
radiograficos da coluna cervical em flexdo e extensdo e estudos de
contraste para avaliar a reducdo da leséo e local do nervo afetado.

Em 1983, houve a publicacdo do boletim especial
apresentado pelo Comité das Olimpiadas Especiais*®’, obrigando todos
os individuos com SD que fossem participar de esportes que oferecessem
risco a regido do pescoco a fazerem exames medicos e radiografias da

coluna em posicao de flexao e extensdo para verificacdo da IAA.

*Bleyer, A. indications that mongoloid imbecility is gametic mutation of degressive type.
Am. J. Dis. Child. 1934, 47, 342-348.
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Pueschel'®, 1983, em uma de suas primeiras pesquisas
sobre IAA estudou 236 individuos com SD, com idades de 2 a 28 anos, e
encontraram medidas da DAO maiores do que 5mm, caracterizando a
presenca de IAA em 40 individuos(17%), dos quais 85% eram
assintomaticos. Dos 40 individuos com IAA, 34 eram assintomaticos e
eram acompanhados com exames radiograficos e exames neuroldgicos.
No entanto, os outros 6 individuos apresentavam sintomas neurologicos
como reflexos hiperativos dos tenddes profundos, clonus dos tornozelos,
sinal positivo de Babinski, fraqueza na musculatura, aumento no ténus
muscular, dificuldade na marcha, déficit ao caminhar e diplegia e
quadriplegia. Alguns tinham desconforto na nuca e torcicolo.
Recomendaram radiografias da coluna cervical para todos os individuos
com idades a partir dos dois anos ou mais. Afirmaram que as radiografias
evidenciavam a IAA, mas 0s sintomas precisariam ser acompanhados
mais cuidadosamente. Se houvesse deterioragdo neuroldgica progressiva
esses individuos seriam submetidos a cirurgia de fusdo posterior da
coluna.

Em 1984, o Comité de Medicina Esportiva da Academia
Americana de Pediatria’®, publicou o relatério classico ratificando e
acrescentado algumas consideracbes a respeito do Boletim das
Olimpiadas Especiais™®’ publicado em 1983. Alertou para o fato da IAA
ser encontrada em 10 a 20% dos individuos com SD e quando resultar em
subluxacdo pode comprimir o corddo espinhal e provocar injarias e trazer
sérias complicacdes.

Kobori et al.%*

, 1984, apresentaram dois casos de IAA
sintomatica em individuos com SD os quais foram tratados com sucesso
pela cirurgia de fusdo da C1 e C2 com reducdo completa. Afirmaram que
nos casos de IAA assintomatica com deslocamento, quando o corddo
espinhal corre risco, a estabilizacdo cirargica é a Unica escolha de

tratamento.
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Pueschel et al.'’, 1984, em outro estudo apresentaram sete
casos de individuos com SD que apresentavam IAA com DAO 25mm e
significantes achados neuroldgicos positivos. Foram realizadas
radiografias da coluna cervical em posicdo de flexdo e extenséo.
Abordaram o tratamento da IAA sintomatica. Encontraram IAA em 40 dos
236 portadores de SD estudados. Embora a maioria das 40 criancas
afetadas fossem assintomaticas, eles apresentaram 7 casos de pacientes
que exibiam varios sintomas neurologicos. Concluiram que a identificacao
precoce e tratamento cirdrgico apropriado, incluindo reducdo da
subluxacédo e fuséo posterior da coluna cervical, trardo em muitas vezes
resultados favoraveis. Entretanto, pacientes com sintomas crénicos e
danos neuroldgicos marcantes podem néao responder ao pos-operatorio.

Moore e McNicholas®®, 1987, apresentaram um caso clinico
de IAA de um menino com SD de 4 anos e meio, 0 qual apresentou
problemas para locomocao apds a realizacdo de uma cirurgia cardiaca,
passando a engatinhar. Com os exames por TC e mielografia da coluna
cervical revelou-se o estreitamento do canal espinhal o que evidencia a
sua compressao. O paciente submeteu-se a fusdo cirdrgica das vértebras
cervicais sem incidentes. QOito meses depois, 0 menino readquiriu o
padrdo da marcha e habilidades motoras.

Em 1987, Pueschel e Scola'®, publicaram um estudo com
404 individuos com SD avaliando a presenca da IAA por meio de
radiografias da coluna cervical em posi¢cdo de flexdo, extensdo e neutra,
considerando a DAO maior do que 5mm como presenca de IAA. Dos 404
individuos analisados, 59 (14,6%) tinham IAA, dos quais 53 (13,1%) eram
assintomaticos e recomendavam precaucfes especiais a esses
individuos. Seis individuos (1,5%) eram sintomaticos e iriam necessitar
de cirurgia para previnir injlrias no cordao espinhal.

No ano seguinte, Pueschel'®, 1988, apresentou um boletim
aprovando as medidas adotadas pela Academia Americana de Pediatria®®

em 1984 e também relatando dois casos de individuos com SD e |IAA
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assintomatica, que ao praticarem certos esportes se tornaram
sintométicos. Apresentou ainda seis casos de individuos que sofreram
injurias no corddo espinhal causadas pelo deslocamento atlanto-axial.
Em funcéo disso, recomendou que néo fizessem atividades com flexao
maxima do pesco¢o, como saltos ornamentais, trampolim, e outros
esportes enumerados pelo Departamento de Olimpiadas Especiais®®’.
Entretanto, enfatizou que os individuos com SD que tenham IAA nao
devem se tornar sedentarios, ou ser excluidos dos jogos recreativos nem
das competicdes, pois ha muitos outros esportes que eles podem
participar nessas Olimpiadas.

Aoki*?, 1988, apresentaram um caso de quadriplegia numa
menina com SD de 4 anos de idade, a qual havia apresentava
deslocamento atlanto-axial. Ela se submeteu inicialmente a imobilizacédo
cervical com cirurgia de fusdo posterior, resultando numa significativa
recuperacdo da funcdo. Para o autor, a catastréfica mielopatia que ocorre
nos individuos com SD enfatiza a necessidade de tratamento mesmo para
IAA assintomética.

Davidson*!, 1988, discutiu as medidas adotadas quanto &
obrigatoriedade dos exames da coluna cervical antes da prética de
esportes. Afirmou que por causa dessa implementacdo muitos
adolescentes com SD poderiam ser privados de atividades que iriam
beneficia-los fisica e emocionalmente e também pela raridade da
ocorréncia dos casos com deslocamentos associados com injarias.
Afirmou que ha fracos indicios que IAA seja fator predisponente para
deslocamento, embora enfatizasse a necessidade de estudos
longitudinais cuidadosos sobre isso.

Elliott et al.*>, 1988, avaliaram IAA e anormalidades do
odontéide em 67 criancas com SD com idades entre 4 e 15 anos. A
presenca da IAA foi definida com a DAO >4mm e encontrada em sete
(10%) criancas e dois (2%) adultos. A hipoplasia do odontéide estava

presente em 15 (22%) criancas e 14 (15%) adultos. Em nenhum dos
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individuos foram encontrados sinais ou sintomas clinicos de compresséao
do cordéo espinhal. Relataram que diferentes programas para o controle
da IAA e hipoplasia tem sido sugeridos, em termos de exames clinicos e
radiograficos. = Recomendaram que cuidados especiais devem ser
tomados com relacdo a ambos, tanto IAA como hipoplasia do odontéide,
pois eles tem um risco particular de provocar danos no cordéo espinhal.

Van Dyke e Gahagan'*’, 1988, avaliaram 34 individuos com
SD, com idades entre 5 e 21 anos, encontrando valores da DAO maiores
que 5mm em 3 (9%) individuos, indicando a presenca de subluxacado e
IAA. A analise da coluna cervical de adultos com SD com idades entre 26
e 42 anos, ndao mostrou subluxacdo mas significantes alteracdes
degenerativas da coluna cervical. Em ambos, criancas e adultos, a
coluna cervical pode ser uma regido potencial de problemas. Em todos os
casos, alguma queixa de dor na regido cervical ou historia clinica de
achados sugestivos de envolvimento neuroldgico devem levar a avaliacdo
da coluna cervical. Os estudos radiograficos da coluna cervical sao
indicados para todos os individuos com SD, com idades acima de 5 anos,
independente de ser adulto ou crianca.

Msall e Reese®, 1990, estudaram a IAA sintomaética
associada aos procedimentos médicos de reabilitagdo em criancas com
SD. Relataram que a Faculdade Canadense de Genética Médica
qguestionou a rotina dos exames radiograficos para a IAA em SD.
Reportaram quatro casos de criangcas com SD e com IAA sintomatica
acompanhados por de mais de 5 anos. Em todos o0s casos 0s
procedimentos meédicos ou de reabilitacdo foram associados com apnéia
significante, comprometimento cardiopulmonar, ou severa deterioracao
neurolégica e nenhum  desses individuos foi examinado
radiograficamente. Relataram sobre a controvérsia que existe na literatura
sobre a necessidade ou ndo da realizacdo dos exames radiograficos para
analise e verificacdo da IAA. No entanto, para os autores a necessidade

de protocolos para detectar IAA nessas criancas € esclarecida por esses
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casos. Sugeriram que os individuos com SD sejam examinados pelo
exame radiogréfico da coluna, em extensdao, flexdo e neutra, para verificar
IAA, entre 2 a 6 anos, pois antes dessa idade o processo odontdide ainda
nao esta totalmente mineralizado. Afirmaram que o exame neurolégico
cuidadoso de uma crianca com SD requer tempo, interesse e sofisticacao
por parte do médico, e que avaliacdes sem pressa e com gentileza sdo as
chaves para um diagndstico acurado nos problemas de desenvolvimento
nesses individuos.

Pueschel et al.*°,1990, analisando 78 individuos com SD,
verificou que 45 tinham anomalias na coluna espinhal. Dos 39 que tinham
IAA, 31 tinham maior frequéncia de anomalias na coluna, quando
comparados com os sem IAA. Concluiram que suas investigacdes
indicam que os individuos com SD tém significativo aumento de
anomalias da coluna cervical do que aqueles sem sindrome, 0 que pode
ser um dos fatores causais da IAA.

De acordo com Roy et al.'*?, 1990, a comunidade médica
tem orientado todos os individuos com SD para verificar se existe alguma
correlacdo entre anormalidades radiograficas e neurolégicas as quais
poderiam indicar a presenca de IAA. Verificaram que ndo ha diferenca na
proporgdo dos individuos com anormalidades neuroldgicas e condicdes
radiogréaficas sugestivas de IAA, guando comparadas com individuos sem
anormalidades observadas nas radiografias. As implicacdes éticas para
os exames nos individuos com SD sdo discutidas. Seu estudo foi feito
numa comunidade onde as pessoas com SD tinham muito mais
autonomia e sua cooperacao era essencial. Para uma consulta adequada
a ajuda de um adulto é importante assim como exame heurologico e
radiografico. Em conclusdo, para a avaliacdo da IAA e possivel
deslocamento em individuos com SD € preciso ajuda da familia, cuidados
com o individuo para que ele consiga relatar o0s sintomas
adequadamente, exame clinico e radiografico e identificacdo das

anormalidades.
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Pueschel et al.**?, 1992, fizeram um estudo longitudinal da
avaliacdo da articulacdo atlanto-axial para verificar se a IAA é progressiva
ou ndo. Dos 400 individuos com SD avaliados em suas pesquisas
anteriores, apenas 141 foram reavaliados para este estudo. Os
resultados mostraram que ocorreu apenas uma minima mudanca (de 1 a
1,5mm) da DAO ao longo do tempo em 130 (92%) dos individuos com
SD. Oito individuos (8%) tinham mudancas com intervalos acima de 2 a
4mm, entretanto, nenhum desses individuos apresentou sintomas
clinicos. A andlise dos dados obtidos pelos varios grupos (masculino,
feminino, varias idades, com e sem IAA) ndo mostraram alteracdes
significantes nos valores da DAO nas sucessivas radiografias.

Pueschel e Scola'!, 1992, verificaram a IAA por meio de TC
numa sub-amostra de individuos com SD. As TC revelaram numerosas
anomalias esqueléticas das vértebras C1 e C2 assim como a compressao
do corddo espinhal que ndo eram visualizadas nas radiografias. Além
disso, uma aparente discrepancia no intervalo DAO entre os dois exames
foi observado. As medidas nas radiografias foram significantemente
maiores do que as obtidas pelas TC, devido a ampliagdo nas radiografias.

Cremers et al.®

, 1993, discutiram a relagdo entre a
frouxiddo generalizada e IAA em criangas com SD. Os autores testaram a
hipotese se a frouxiddo generalizada de outras articulacbes poderia
prever a IAA. Pelo fato dessas criancas serem proibidas de participarem
em esportes devido a suspeita do risco de injurias no cordao espinhal
provocado pela IAA, muitos estudos tem sido apresentados sobre a
freqiéncia e precaucdes que devem ser tomadas. Se a IAA pode ser
prevista a partir de dados de frouxiddo, entdo um simples exame de
frouxiddo pode ser usado para avaliar IAA. No entanto, pesquisas tém
sido feitas para determinar o risco de injarias nas criancas que desejem
participar de esportes. Outro aspecto das pesquisas € sobre a relacéo
entre a frouxidao e a distancia atlanto-axial. Qual seria a distancia para

avaliar adequadamente os indices de frouxiddo nas criangcas com SD? E
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se a frouxiddo poderia ser usada como exame para avaliar a IAA
prevenindo injurias que poderiam ser causadas pela IAA. Muitos estudos
tém sido feitos em frouxiddo generalizada em articulagbes, também
chamada de hipermobilidade. O grau de frouxiddo é determinado pela
idade, sexo, e origem étnica e podem estar associados com fatores
genéticos. Quanto aos exames, 0s autores concluem que o diagndstico
da IAA pode ser feito apenas baseado nas radiografias da coluna cervical.
Os resultados dos exames radiograficos descreveram a real medida da
distancia entre o atlas e 0 axis. Em sua pesquisa, definiram IAA quando a
distancia entre o odontéide e o atlas fosse >4mm nas radiografias da
coluna cervical em incidéncias em posi¢do neutra ou flexdo. Concluiram
que a IAA nao pode ser prevista a partir da medida da frouxidao de outras
articulacbes. O Unico método de avaliacdo para IAA é ainda o
radiogréfico.

Cremers et al.®®

, 1993, em outra pesquisa avaliando a
presenca da IAA e o risco da pratica de esportes em criancas com SD,
avaliou 282 radiografias da coluna cervical em posicdo neutra e flexao,
considerando a DAO para IAA >4mm. Sua prevaléncia de IAA foi de 91
criancas (32%). Essas criancas foram divididas em dois grupos
aleatoriamente, no qual um grupo as criangas continuariam a fazer seus
esportes e exercicios habituais, enquanto no outro grupo foi advertido
para ndo fazer esportes de risco (como definido pelo Comité Olimpico) e
nao fazer movimentos bruscos com o pescog¢o. Os resultados mostraram
apos um ano que, nao houve diferencas entre os dois grupos na funcéo
motora e frequéncia dos sinais neurolégicos ou mudancas da distancia
atlanto-axial. A funcdo motora de um terceiro grupo com 44 criancas com
SD, mas com distancia atlanto-axial normal era similar as criancas dos
outros dois grupos, assim como a frequéncia dos sinais neurolégicos.
Esses achados sugerem que nao ha razéo para fazer as criangcas com SD
pararem de praticar certos esportes e que ndo ha necessidade de fazer

exames radiograficos antes da pratica de atividades esportivas.
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Cremers et al.’, 1993, avaliaram 279 criancas com SD, de 6
a 17 anos, com exames radiograficos da coluna cervical em posi¢cdes
neutra e em flexdo para verificar se elas poderiam participar de esportes.
Apoés o fator de correcdo de magnificagcdo de 15% os individuos foram
avaliados se a distancia atlanto-axial era maior do que 4mm. No entanto,
0S autores nao relataram a distancia foco-filme nas incidéncias
radiograficas para utilizarem o fator de correcdo. A méxima distancia
encontrada na avaliacdo da IAA foi de 6,5mm. Encontraram IAA, sem a
correcdo da magnificacdo um resultado de 88 (32%) individuos. Quando
este fator foi considerado, a prevaléncia de IAA foi de 41 (15%) das 279
individuos analisados. Para eles, o exame radiografico € o melhor método
para detectar IAA e € melhor do que pela avaliagcdo da frouxiddo das
articulacdes.

White et al.**®, 1993, estudaram a juncdo cranio-cervical,
verificando a correlagdo entre radiografias cervicais e RM avaliando a
DAO em 17 individuos com SD e com alto risco de compresséo no cordao
espinhal. Foram realizadas radiografias da coluna cervical e RM em todos
0s pacientes em posi¢cOes de flexdo e extensdo. A avaliacdo do canal
neural prediz melhor o risco de compressao do cordao espinhal do que o
intervalo DAO e deve ser enfatizado esse exame do que as radiografias
da coluna cervical. No entanto, afirmaram que a RM ndo é o exame
apropriado devido ao alto custo e pela necessidade de sedacdo na
maioria dos pacientes. Concluiram que pacientes com a diminuicdo do
canal neural ou evidéncia de marcante IAA devem ser avaliados por RM
antes da restricao de atividades, intervencao cirdrgica ou ambos. Em sua
opinido esses pacientes com intervalo DAO no limite ou evidéncia de
subluxacdo média, mas com canal neural normal devem ser seguidos
com exames radiogréficos, entretanto futuros trabalhos sdo necessarios
para estabelecer esses casos de risco. Recomendaram que pacientes
sejam submetidos a RM quando houver achados anormais nas

radiografias convencionais. A RM é particularmente apropriada para a
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avaliacdo dos pacientes antes de intervencdes cirurgicas devido ao alto
risco de complicagcfes da cirurgia de fixagao cervical posterior.

Morton et al.®’, 1995, fizeram um estudo longitudinal sobre
IAA por meio de radiografias da coluna cervical, avaliando 90 criancas
com SD de 4 a 19 anos em 1986. Sete criancas tinham IAA com medida
DAO acima de 4mm, mas nenhuma apresentava sinais. Cinco anos
depois, essas criancas foram reexaminadas clinica e radiograficamente e
seus resultados apresentaram significante reducdo no espaco atlanto-
axial. Nenhuma desenvolveu IAA na repeticdo dos exames. Uma crianca
gue apresentava radiografia normal desenvolveu IAA sintomatica apo6s
cirurgia de ouvido/nariz/garganta. O controle da IAA na SD é discutido a
luz desses achados. A radiografia pode detectar com confiabilidade
criancas com IAA crbnica que correm o risco de desenvolver sintomas
gradualmente. Isto pode justificar a necessidade dos exames
radiograficos para essas crian¢as. A IAA como processo patologico, deve
ser analisada separadamente dos casos em que apresentaram
sintomatologia depois de trauma agudo ou anestesia para 0s quais as
precaucdes especificas e exames radiograficos com intencdes
preventivas nao iriam adiantar.

Com relagdo ao tratamento da IAA sintomética, Rizzolo et
al.’® 1995, relataram casos de nove criancas submetidas a cirurgia de
fusdo posterior da espinha cervical. No acompanhamento todos os
pacientes tiveram estabilizacdo ou melhora dos seus sintomas
neurologicos. A avaliacdo da coluna usando radiografias laterais em
flexdo ndo mostrou instabilidade na area fusionada ou nos segmentos
moveis adjacentes. Unido fibrosa estavel, sem significado clinico foi
notada em trés dos nove pacientes. Recomendaram a fusdo espinhal
posterior com imobilizagdo externa como o mais seguro e efetivo meio de
estabilizacdo cirargica nos pacientes com SD que tenham IAA

sintomatica.
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O'Connor et al.?®, 1996, discutiram sobre as controvérsias
da necessidade dos exames radiograficos da coluna para verificar 1AA
antes da pratica desportiva preconizada pelo Departamento de
Olimpiadas Especiais em 1983, e o estatuto da Academia Americana de
Pediatria de 1995. Concluiram que Pediatras radiologistas irdo
provavelmente continuar pedindo e interpretando os exames e que uma
simples radiografia em flexdo é adequada para a avaliacao.

Taylor e Walter**®, 1996, descreveram sobre a necessidade
de realizacdo dos exames para avaliacdo da IAA em criangcas com SD
antes da participacdo de esportes e abordaram as questdes que
justifiguem sua realizagdo. Afirmaram que a Associacao de Anomalias da
Austrdlia (RDA) alega que a IAA ndo pode ser diagnosticada
acuradamente até os 6 anos de idade. Recomendam a realizacdo dos
exames aos 10 anos de idade e a cada 10 anos depois. Alegaram o alto
custo do exame e ndo véem bases logicas para examinar criancas dom
SD assintomaticas antes delas participarem de esportes, pois 0 custo nao
€ baixo. Relataram ainda que, as criancas com SD né&o sofrem injarias do
corddo espinhal por um trauma dnico. Por isso ndo véem razao para
examinar a coluna. Entretanto, para eles existem varias razfes para
investigar uma crianga com SD que relata dor no pescoc¢o, que tem uma
postura anormal ou mostra outras evidéncias de inicio de mielopatia.

Martin®, 1997, estudando os diferentes tipos de
retardamento mental, relatou que certas doengas como hepatite B,
leucemia e IAA sdo muito mais comuns em individuos com SD do que os
deficientes mentais causados por outros motivos. Relatou que o uso de
radiografias da coluna cervical para andlise da IAA é controverso, pois as
radiografias ndo provaram ser possivel identificar pacientes com alto risco
de injuria.

Barros Filho et al.'’

, 1998, apresentaram casos de dez
pacientes com SD e IAA que foram submetidos a cirurgia de contencéo

por via posterior. Dos dez pacientes, se (70%) evoluiram com
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consolidacdo da contencdo apdés a primeira cirurgia e trés (30%)
necessitaram de uma segunda intervencdo para assegurar um bom
resultado final. Esses trés casos apresentavam anomalias congénitas
associadas a IAA e, nesses casos, 0s autores chamam a atencédo para a
necessidade de imobilizacdo mais rigida no pds-operatério para evitar a
néo consolidacdo da contengéo.

Brockmeyer?®, 1999, relatou que o diagndstico e avaliacéo
da IAA em individuos com SD representam um desafio para os Pediatras
quanto as cirurgias da coluna cervical. Apresentou as seguintes

consideracgdes a respeito:

1- a DAO ndo avalia verdadeiramente o quanto o
corddo espinhal esta em risco pelos exames radiogréaficos
da coluna cervical em flexdo e extensdo. Ela indica se a
IAA pode estar presente, mas é uma medida indireta;

2- esta claro que individuos com anomalias na juncao
atlanto-ocipital e processo odontdide representam grupo
de risco e devem ser estudados cuidadosamente;

3- embora esteja claro que TC mostre valores
diferentes da DAO e anomalias dsseas que ndo sdo vistas
nas radiografias, poucas dessas anomalias sdo
biomecanicamente significantes. Entretanto a TC ndo é
feita rotineiramente;

4-  instabilidade occiptoatlantal provavelmente néo é
reconhecida e necessita de outros estudos em conjunto
com 1AA.

Para o autor, de qualquer maneira, todos os individuos com
SD que desejem participar de esportes de alto risco devem fazer os

exames de acordo com o guia das Olimpiadas Especiais. Os individuos
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com IAA assintomatica serdo analisados para verificar anomalias 6sseas
ou possiveis injurias no corddo espinhal. Individuos com subluxacdo
devem se submeter a cirurgia de fusdo. Quando a IAA for sintomética,
deverdo fazer radiografias e se houver subluxacéo deverao fazer cirurgia.
Porém, ha um grupo que é sintomatico, mas sem subluxacao e exame de
RM deve ajudar a definir esse grupo.

Cros et al.®, 2000, estudaram parte da populacdo com SD
para estabelecer a incidéncia e variedade de alteragcbes da coluna
cervical e esclarecer os critérios de diagnoéstico preventivos,
aconselhaveis em relacdo a IAA. Para isso, numa primeira fase, utilizaram
radiografias laterais da coluna em posicdo neutra e flexdo de 188
individuos, utilizando 5mm como parametro para a DAO. Numa segunda
fase, utilizaram TC e reconstrucdo tridimensionais em 25 pacientes
(13,3%) escolhidos aleatoriamente. Os cortes axiais desde a porcéo
superior de C3 até o forame occipital de 3mm de espessura com 3mm de
intervalo e com algoritmo de reconstrucéo padrdo. Em seus resultados a
incidéncia de IAA ndo foi maior do que relata a literatura, com menor
incidéncia (4,2%) e sem variacao entre as radiografias de flexado e neutra.
Observaram também maior incidéncia de mal-formacdes do que as
observadas por outros autores, bem como 100% de assimetria dos
condilos occipitais analisados por TC. Concluiram que o estudo revelou
um desenvolvimento deficiente e assimétrico do occipital, determinando
uma diferenca de altura dos condilos occipitais, recomendando a
substituicdo das radiografias pelas TC nos casos de anomalias 0 mau
posicionamento dos condilos.

Taggard et al.***, 2000, descreveram que a intervencédo da
instabilidade da juncao craniovertebral (JCV) em individuos com SD tem
sido controversa, com baixa incidéncia de disfuncdo neuroldgica e altas
taxas de morbidades cirurgicas. Para isso, avaliaram 36 individuos com
SD com anormalidades da JCV, com exames radiograficos da coluna

cervical em flexdo, RM, TC com reconstrucdo em 3D. As queixas mais
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comuns incluiam dor no pescoco (15 pacientes) e torcicolo (12 pacientes).
Hiperflexia foi relatada na maioria dos pacientes (24 casos) e 13 sofriam
de graus variados de quadriplegia. A IAA foi a anormalidade mais comum
(23 pacientes) observada nas radiografias, com componente de rotacéo
presente em 14 pacientes. Instabilidade occiptoatlantal foi também
observada (16 pacientes) e coexistia com deslocamento atlanto-axial em
15 pacientes. Vinte e sete pacientes foram submetidos a procedimentos
cirdrgicos sem subsequente deterioracdo neuroldgica. Do total, 24
pacientes tiveram boa ou excelente recuperacdo. Concluiram que o0s
individuos com instabilidade JCV com SD respondem satisfatoriamente a
cirurgia de fuséo posterior.

O Comité de Genética da Academia Americana de
Pediatria'’ apresentou um relatério em 2001, como supervisdo da salde
para criangas com SD, na qual eles relataram os cuidados e exames que
se deve fazer desde a gestacdo até os 21 anos. Relataram também a
suscetibilidade a certas doencas, cuidados e precaucdes. Dentre eles
consta a posicdo atual da Academia em que indica na época da primeira
infancia, a realizacdo entre 3 a 5 anos, dos exames radiogréaficos para
verificar a IAA ou subluxagéo. Os exames podem ser obtidos a primeira
vez durante os anos da pré-escola. Relataram que a necessidade desses
exames tem sido questionada, mas eles podem ser solicitados para a
participacdo nas Olimpiadas Especiais. Esses estudos sdo mais
importantes para criangas que desejem participar de esportes e séo
indicados para aqueles que sdo sintoméaticos.

Platt’®*, 2001, analisou as condicées médicas e ortopédicas
determinadas para os atletas das Olimpiadas Especiais em varias
condi¢des patologicas, entre elas a IAA. Afirmou que, nos EUA, cerca de
13% dos atletas dessas Olimpiadas apresentam SD e que esta estimado
também que aproximadamente de 10% a 20% desses individuos
apresentam IAA. Todos os atletas com SD precisam fazer radiografias da

coluna cervical em posi¢cdo neutra, extensdo méxima e flexdo maxima
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para poderem participar. Aqueles que tiverem achados radiograficos com
IAA estado eliminados dos esportes de contato como mergulho, ginastica,
hockey sobre patins e futebol e s6 participam de competicdo sem contato
como boliche, natacdo. Nadadores com IAA sdo impedidos de iniciar com
mergulho do bloco de partida e devem iniciar de dentro da piscina.

Masuda et al.”®, 2003, afirmaram que a subluxacéo atlanto-
axial resultando em mielopatia cervical em pacientes com SD tem sido
bem documentada. O risco dessa alteracao é relatado como decrescendo
com a idade e relatos de casos em adultos sdo limitados. Os autores
apresentaram um caso de um individuo adulto com SD desenvolveu
mielopatia e foi tratado cirurgicamente com sucesso. Devido a pequena
quantidade de informacdes desta condicdo em adultos foram descritos 0s
aspectos radiograficos. Cuidados particulares de longo prazo devem ser
tomados naqueles que tem subluxacéo atlanto-axial porque eles tem um
risco particular de desenvolver mielopatia cervical, mesmo em idade
adulta.

Moguel e Kinsella™, 2003, apresentaram um caso de uma
paciente com SD com 60 anos de idade com compressao do cordao
espinhal causada pela IAA, cuja descompressao foi resolvida por cirurgia.
O mecanismo da doenca pode provocar danos seletivos as fibras
autbnomas descendentes. Dentre 0S seus sintomas estava a
incapacidade de andar ha 8 meses, mas era impossivel saber se era uma
limitag&o fisica ou falta de &nimo. Ela apresentara também incontinéncia
urinaria. Concluiram que a IAA foi a causa da compressdo do cordao
espinhal, pois geralmente ocorre em SD devido ao aumento da frouxidao
ligamentar e maior freqiiéncia das anormalidades das estruturas dsseas.

Ali et al.’, 2005, avaliaram as anomalias da coluna cervical
associadas a SD em 44 individuos com idades acima ou igual a 15 anos
por meio de exames clinico e radiografico da coluna cervical em posicéo
neutra, flexdo e extensdo. Encontraram IAA assintomatica em 8(18%)

individuos e anomalias congénitas das vértebras C1-C2 foram
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encontradas em 5(12%) individuos. Trés individuos com IAA tinham
anomalias no odontdide contribuindo para a condicdo. Verificaram que as
mudancgas degenerativas aumentaram com a idade, ocorriam mais cedo
do que na populacdo sem sindrome e afetavam as veértebras cervicais
mais altas. Metade dos pacientes com IAA tinha espondilose cervical,
uma doencga que coloca o cordao espinhal em risco.

Matos’’, 2005, avaliou a freqiiéncia de IAA e sua associacéo
com hiperfrouxiddo ligamentar em 80 individuos com SD, com idades
entre 5 e 15 anos. Os pacientes foram avaliados por questionario e
radiografia em perfil da coluna cervical em flexdo. Encontrou
sintomatologia clinica em 58%, comumente relatada como fraqueza em
membros inferiores. A DAO até 4,5mm foi encontrada em 77,5% dos
casos. Os pacientes com hiperfrouxiddo ligamentar generalizada néo
apresentaram maior frequéncia de IAA em relagdo aos nédo portadores de
hiperfrouxiddo. O autor concluiu que a IAA apresenta alta freqiéncia nos
individuos com SD, ndo havendo associacao direta com hiperfrouxidao
ligamentar generalizada.

Nader-Sepahi et al.”®, 2005, tiveram como objetivo estudar
0s ajustes do tratamento para a IAA sintomatica em SD e verificar 0s
fatores associados com o fracasso da cirurgia de fusdo nesse grupo de
pacientes. Os autores reviram casos de 12 criancas com SD com IAA
sintomatica que se submeteram a cirurgia de fixacdo e fusdo. Os valores
da DAO entre os individuos variou entre 5 e 13mm. O sucesso da cirurgia
de fusao foi demonstrado em 7 pacientes na primeira operacéo. Trés dos
cinco pacientes com injurias no corddo espinhal fizeram significante
recuperacdo funcional e ficaram sem problemas ou com problemas de
pequena intensidade. Nas suas conclusdes recomendaram tratamento
para todas as criancas com SD que tenham sintomas clinicos e
radiogréaficos da IAA. Experiéncias anteriores, permitiram planejar alguns
principios que podem ajudar no tratamento. Em todos os casos, é

essencial estabelecer a redutibilidade antes da fixagao posterior.
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Boéchat et al.?*, 2006, abordaram a IAA levando em
consideragao os aspectos que o radiologista precisa conhecer quanto aos
exames para a verificacdo da IAA. Relataram que tiveram como
motivacdo o grande numero de pacientes com SD acompanhados no
Departamento de Genética Médica do IFF-Fiocruz e certo conhecimento
dos radiologistas gerais e demais profissionais de saude que prestam
assisténcia a esses individuos sobre IAA, com prevaléncia de 10% a 30%
e pode ter evolucao desfavoravel com paraplegia ou tetraplegia em 1% a
2% dos casos. Os autores apresentaram uma revisao bibliografica sobre a
IAA em individuos com SD, descrevendo as principais caracteristicas
dessa sindrome e de sua associacdo com essa anormalidade.
Apresentaram particularidades anatdmicas das primeiras vértebras
cervicais da crianca, descrevendo a técnica do exame e 0s principais
pontos para uma correta interpretacdo dos achados radiograficos, e
apoiados na literatura consultada, sugeriram algumas diretrizes para o
acompanhamento desses pacientes quer tenham resultados radiograficos
normais ou com indicacdo de IAA.

Casas et al.?%, 2006, verificaram a progressdo da IAA e sua
relacdo com a pratica esportiva em individuos com SD, avaliando 37
pacientes que praticavam esportes, sem restricbes de frequéncia ou
modalidade, fazendo uma reavaliacdo de 13 deles apos cinco anos. O
estudo incluiu anamnese, exame fisico e neurolégico completos, além de
exame radiografico da coluna cervical para aferir a DAO. Trés pacientes
apresentaram IAA, dois novos casos e um remanescente, sendo que
todos permaneceram neurologicamente assintomaticos. Concluiram que
a pratica de esportes, mesmo na presenca de IAA deve ser incentivada
nestes individuos e a triagem radiografica preconizada pela Divisdo
Médica das Olimpiadas Especiais ndo é necessaria.
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A Cura da Sindrome Down

Relatério* recente, datado de julho de 2007, apresentou uma
pesquisa de cientistas da Escola de Medicina da Universidade de
Stanford e do Hospital Infantii da Califérnia em que sugerem uma
anormalidade genética nas moléculas que regulam o crescimento dos
neurbnios pode ser a origem da SD, e possivelmente de doencas
neurolégicas como o mal de Alzheimer. Afirmaram que a descoberta
ajudaria a encontrar uma formula para frear e até reverter a deficiéncia
mental provocada pela sindrome. “Se pudéssemos identificar a expresséo
genética do gene, poderiamos proporcionar algo mais do que
atendimento de apoio aos que sofrem da SD”, disseram 0s neurologistas
William Mobley e Lucile Packard. Para essa pesquisa, utilizaram ratos
geneticamente configurados para encontrar 0 gene identificado como
“App”, nome que corresponde a sigla em inglés de proteina precursora do
amiloide”. Segundo Mobley, 0 passo seguinte na pesquisa € encontrar a
forma de desativar o gene. Para isso deve ser determinada a forma com
que o App funciona na SD. “Nem sequer é necessario desativa-lo
totalmente. O que necessitamos é reduzir sua atividade em um terco, de
150% para 100%, disse Ahmad, diretor do estudo. O relatério afirmou que
em outro artigo da mesma revista escrito por cientistas da Universidade
de Helsinki assinalou que, “embora os resultados destes estudos estejam
longe de sugerir alguma estratégia terapéutica para a SD, é possivel que,
no futuro, os remédios que influam nas neurotrofinas ajudem a deter as

deterioracfes cognitivas da sindrome”.

Observacao: Dos autores consultados para esta Revisao, informaram em
suas pesquisas que sao pais de individuos com SD: Siegfried Pueschel,
Sindor Desai, Francisco de Assis O. da Cruz, Ana Beduschi Nahas,

Rosamunde Pilcher.
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3 - Proposicao

O objetivo nesta pesquisa consiste em:

1) fazer um trabalho de prevencdo junto a trés instituicdes de
assisténcia aos individuos com SD, com relac&o a orientacao e avaliacao
da I1AA;

2) verificar a prevaléncia da IAA nos individuos com SD dessas

instituicdes, pela analise da DAO em radiografias laterais da coluna

cervical.
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4- Material e Método

Esta pesquisa foi aprovada pelo Comité de Etica e
Pesquisa-Local Universidade Estadual Paulista - Campus de Séo Joseé
dos Campos - Faculdade de Odontologia — UNESP, sob o Protocolo n°
064/2006-PH/CEP, e esta de acordo com os Principios Eticos, seguindo
diretrizes e normas de pesquisa envolvendo seres humanos, conforme
Resolucdo n® 196/96 do Conselho Nacional de Saude, tendo sido

aprovado em 25 de setembro de 2006. (ANEXO 1)
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4.1 Primeira Parte - Trabalho Assistencial

Foi realizado um trabalho de prevencdo junto as
instituicbes APAE (Associacdo de Pais e Amigos de Excepcionais) e
ASIN (Associagdo de sindrome de Down), ambas de S&o José dos
Campos e ASPAD (Associacdo de Pais e Amigos de sindrome de Down)
de Jacarei, com relacdo a orientacdo e avaliacdo da presenca ou nao da
IAA. Para isso, entramos em contato com as assistentes sociais das trés
instituicées, as quais aceitaram a proposta e se propuseram a contactar
0S pais ou responsaveis, solicitando que acompanhassem os individuos
com SD até a nossa Faculdade para a orientacdo e realizacdo dos
exames radiograficos da coluna cervical. Todos foram informados da
necessidade da assinatura de um termo de consentimento (Figura 13)
para aprovacao e realizacdo dos exames.

Quando os pais ou responsaveis vinham para o exame,
recebiam orientacdo quanto a IAA, de acordo com um Folheto de
Informacdo (Figura 14) criado especialmente para esse fim, com a
linguagem apropriada para entendimento da populagdo leiga,
independente da crianga ter ou n&o a anormalidade.

Os exames radiograficos da coluna cervical foram
oferecidos a todos os individuos das trés instituicdes que comparecerem,
nas trés incidéncias radiograficas (extensao, flexdo e neutra). No entanto,
mesmo com todo incentivo e boa vontade, alguns deles ndo aceitavam o
exame, deixando alguns prontuarios incompletos ou com condi¢des
insuficientes para interpretacao.

Apos realizagdo dos exames o diagnostico inicial era dado
logo em seguida, devido a ansiedade dos pais ou responsaveis. Para
agueles individuos que havia a presenca da IAA, houve uma atencao
especial. Fizemos um aconselhamento mais detalhado aos pais ou

responsaveis e assistente social das instituicdes quanto a orientacdo da
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anormalidade, seus riscos e necessidades de consulta mais aprimorada a
um neurologista e realizacdo de exames complementares, uma vez que
nossa instituicdo nao oferece tratamento a esse tipo de condicéo
patoldgica.

No entanto, o diagndéstico da analise da presenca da IAA
para esta pesquisa foi dado por meio de um laudo baseado nas
avaliacbes computadorizadas criadas especificamente para esse fim.
Todas as avaliagbes foram feitas por duas vezes, e 0s casos com
presenca de IAA, foram cuidadosamente confirmados, com uma terceira
avaliacdo, a qual ndo foi considerada para a avaliacdo estatistica da parte
experimental do trabalho.

Foram enviados os laudos (Figura 15) de cada paciente
sobre o resultado dos exames, para que constasse na ficha da instituicdo
a que pertence, assim como o envio de todas as radiografias escaneadas,
gravadas num CD para que pudessem ser consultadas a qualquer
momento e, em caso positivo da presenca da IAA, a entrega das
radiografias para envio a um neurologista.

Dessa maneira, a realizacdo dos exames radiograficos se
justificou ndo apenas com fins de pesquisa, mas a pesquisa se justificou
com fins preventivos e assistenciais, atendendo a necessidade da

populacdo carente.
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Figura 13: Termo de Consentimento apresentado aos pais ou

responsaveis para a realizacdo dos exames radiograficos.
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Figura 14: Folheto de Orientacdo apresentado aos pais ou responsaveis

guando vinham para a realizagdo dos exames radiogréficos.
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Figura 15: Laudo entregue as Instituicdes, pais ou responsaveis apos a
realizacdo dos exames radiograficos.
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4.2  Segunda Parte - Trabalho Experimental

42.1 Amostra

Foram convidados a participar do projeto todos os
membros das trés instituicbes que tivessem idades acima de 3 anos.
Notamos total desconhecimento desta anormalidade por parte da APAE e
da ASPAD, mas conhecimento da ASIN, que se prop6s a encaminhar
agueles que ainda néo tinham realizado o exame.

Dessa forma, foram atendidos 82 pacientes das trés
instituicdes, no entanto, 14 pacientes mesmo comparecendo a Faculdade,
nao se deixaram radiografar; outros pacientes fizeram radiografias apenas
de uma ou duas posicbes propostas, deixando 0s prontuarios
incompletos; em outros as radiografias ndo apresentaram qualidade
suficiente para interpretacdo adequada, conforme ja foi explicado na
primeira parte do Material e Método.

Assim, nossa amostra ficou composta por 68 pacientes
com sindrome de Down, sendo 39 individuos do sexo masculino e 29 do
sexo feminino, com idades variando entre 2 anos e 11 meses a 34 anos e

oito meses.

4.2.2 Auséncia de Grupo Controle

N&o foi utilizado grupo controle, devido a impossibilidade
da realizacdo dos exames radiograficos nas mesmas condicbes desta
pesquisa em individuos ndo portadores, uma vez que ndo sado permitidas
radiografias sem indicacdo para diagndstico e, além disso, a Disciplina de
Radiologia da UNESP Sao José dos Campos néo realiza radiografias da

coluna cervical como atendimento de rotina.
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Além disso, ja esta estabelecido e consagrado na literatura
(Academia Americana de Pediatria’®, 1994) o padrdo de normalidade
quanto a avaliacdo radiografica da IAA, de modo que nos sentimos
seguros para nortear o Material e Método desta pesquisa baseados

nesses padrdes consagrados mundialmente.

4.2.3 Realizacdo dos exames radiograficos

4.2.3.1 Aparelho

O aparelho utilizado para a obtencao das radiografias foi o
FUNK - Orbital X-15, fabricado pela Funk - Brasil, que trabalha com tempo
de exposicao de 0,4 segundos para criancas e 0,5 segundos para adultos,
com maximo de 80 kVp e 10 mA. Os filmes utilizados foram da marca
KODAK T — MAT G/RA Film, no tamanho 18 x 24cm, com chassi
apropriado e ecram LANEX da KODAK.

4.2.3.2 Técnica da coluna cervical

A técnica utilizada para obtencdo das radiografias da
coluna cervical, foi descrita por Bontrager®?, 2003.

O exame constou de 3 incidéncias radiograficas em norma
lateral da coluna cervical, sendo nas posi¢cdes de hiperflexdo (flexao),
hiperextensdo (extensdo) e neutra (cabeca e coluna ereta). (Figura 16)

Para a realizacéo das trés incidéncias o paciente deve se
posicionar de forma ereta lateral, sentado ou em pé, com os ombros

contra o porta-filme vertical. A técnica original descrita pelo autor faz
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recomendac¢des quanto ao alinhamento do plano coronal médio aos raios
X centrais e ao filme como também quanto a centralizacdo do filme, mas
esses dados nao foram levados em consideracdo para a execucado das
incidéncias radiograficas deste trabalho devido a utilizacdo do cefalostato.
Dessa maneira, 0s raios X centrais foram direcionados para o centro do
filme obedecendo os critérios da técnica cefalométrica.

Durante a incidéncia, deve-se solicitar ao paciente para
abaixar os ombros e para isso sugere-se a utilizacdo de pesos iguais de
um kg, em ambos o0s bracos, pedindo para ele abaixar e relaxar,
colocando os ombros para baixo o maximo possivel. Além disso, é
solicitado também que o paciente prenda a respiracdo por alguns
instantes para que, na expiragao total, facilite o rebaixamento maximo dos
ombros. Esse deve ser o Ultimo passo recomendado antes da exposicao,
pois essa posicdo é dificil de ser mantida, principalmente em pacientes
especiais. O queixo deve ser estendido levemente para frente a fim de
evitar a sobreposicéo da regiao cervical superior pela mandibula.

A distancia foco-filme recomendada pelo autor € de 150 a
180 cm. Foi utilizada neste trabalho a distancia de 158 cm.

No caso dos critérios de técnica adotados nesta pesquisa,
para cada incidéncia radiogréfica era necesséario fazer os ajustes na

posicdo do cefalostato.
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Figura 16: Exemplo da paciente no momento das incidéncias
radiograficas em (A) posicdo extensédo, (B) flexdo e (C)

neutra. Fofografias com autorizagéo da responsavel (méae).
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4.2.3.3 Processamento

O processamento foi feito na processadora automética da
marca MACROTEC - Sao Paulo, que trabalha pelo sistema seco-seco,
com tempo de trabalho de aproximadamente 4 minutos, com solucfes de
processamento da marca KODAK, trocados automaticamente. Dessa
maneira, foi possivel obter uma padronizacdo das radiografias, uma vez
que foram feitas nas mesmas condi¢cfes. Esses equipamentos de técnica
e processamento radiografico pertencem a Disciplina de Radiologia da

Faculdade de Odontologia de Sao José dos Campos — UNESP.

4.2.4 Avaliacdo da articulacdo atlanto-axial para verificagdo da

presenca da IAA

Para facilitar a avaliagdo da articulacdo atlanto-axial é
preciso o conhecimento da anatomia radiografica da regido para melhor
compreensao e interpretacdo radiogréfica.

Apds a anatomia vamos descrever a parte da analise, na
qual foi utilizado o programa RADIOCEF 4.0 da empresa
RADIOMEMORY® (Belo Horizonte — MG, Brasil), o qual necessita das
radiografias digitalizadas.
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4.2.4.1 - Anatomia das Vértebras Cervicais

Coluna Vertebral

A revisdo anatbmica da coluna cervical que se segue esta
baseada no Tratado de Técnica Radioldgica e Base Anatbmica de
Bontrager®?, 2003. A coluna vertebral, comumente chamada de coluna
espinhal, € uma complexa sucessdo de muitos o0ssos chamados
veértebras. Ela garante uma coluna de sustentacao flexivel para o tronco
e a cabeca e também transmite o peso do tronco e da parte superior do
corpo aos membros inferiores.

A coluna vertebral € dividida em cinco regifes: vértebras
cervicais, toracicas, lombares, sacro e coccix (Figura 17). Em cada uma
dessas regides as vértebras possuem caracteristicas distintas.

Figura 17: Coluna vertebral. (Bontrager®?, 2003)

123



Avaliagdo da Instabilidade atlanto-axial em individuos com sindrome de Down

por meio de radiografias da coluna cervical

Vértebras Cervicais

As sete primeiras vértebras da coluna espinhal sé&o
conhecidas como vértebras cervicais e embora possa haver uma pequena
variagdo entre a altura de cada vértebra entre os individuos, o ser
humano em condi¢Bes normais tem sete vértebras cervicais.

Pelo fato deste trabalho estar relacionado apenas as duas
primeiras vértebras cervicais, vamos nos ater apenas a anatomia das

vértebras cervicais, principalmente as duas primeiras.

Anatomia tipica da vértebra

Embora as vértebras nas diferentes regides variem em
tamanho e formato, todas s&o similares na estrutura basica. Uma
vértebra tipica consiste em duas partes principais: o corpo e 0 arco
vertebral.

O corpo é a parte anterior espessa capaz de sustentar o
peso da vértebra. Suas superficies superior e inferior sdo planas e nao-
cortantes para a insercao dos discos intervertebrais.

A segunda parte da vértebra tipica consiste em um anel ou
arco 0sseo estendendo-se posteriormente a partir do corpo vertebral. A
superficie posterior do corpo e o arco formam uma abertura circular, o
forame vertebral, que contem a medula espinhal. Quando um numero
de vértebras esta empilhado, como na coluna vertebral articulada normal,
a sucesséo de forames vertebrais forma uma abertura tubular, chamada
de canal vertebral (espinhal), que inclui e protege a medula espinhal.
(Figura 18)
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Figura 18: Vértebra tipica, em visdo anterior e posterior. (Bontrager?,
2003)

Caracteristicas das Vértebras Cervicais

As vértebras cervicais mostram pequena semelhanga com
as vértebras lombares e toracicas, que sao mais tipicas em sua
aparéncia. Enquanto a maioria das partes que formam a vértebra tipica
estd presente, varias vértebras cervicais tém caracteristicas singulares
tais como forame transverso, processo espinhoso bifido na
extremidade e corpos vertebrais sobrepostos. Cada vértebra cervical
e corpo vertebral aumenta de tamanho, conforme a progressdo em
direcdo a sétima vértebra cervical.

As vértebras C1 (atlas) e C2 (axis) sao bastante incomuns
e por isso sdo descritas separadamente. Da terceira até a sexta vértebra
sdo tipicas vértebras cervicais. A sétima e Ultima vértebra cervical é a
vértebra proeminente e possue caracteristicas das vértebras toracicas.
(Figura 19)
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Figura 19: Sete vértebras cervicais, em visao obliqua posterior.
(Bontrager®?, 2003)

Atlas (C1)

A primeira vértebra cervical, o atlas, um nome derivado do
deus grego que carrega o0 mundo nos ombros, lembra minimamente a
vértebra tipica. Anteriormente, ndo ha corpo, mas simplesmente um arco
espesso chamado arco anterior. O arco anterior inclui um pequeno
tubérculo anterior.

O dente ou processo odontbéide € a parte da segunda
vértebra cervical (Figura 21), mas é demonstrado numa perspectiva
superior de C1 (Figura 20) a fim de mostrar sua localizacado e como ele é
mantido em sua posicao pelo ligamento transverso do atlas.

Em vez de duas laminas e um processo transverso
encontrados na tipica vértebra C1, possui um arco posterior com um
pequeno tubérculo posterior que apresenta uma extremidade bifida na
linha média (Figura 20).
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Cada processo articular superior, esquerdo e direito, de
C1 apresenta uma grande superficie deprimida chamada faceta superior
para articulagdo com os respectivos condilos occipitais esquerdo e direito
do cranio. Essas articulacdes entre C1 e os condilos occipitais do cranio
sdo chamados de atlantooccipitais.

Os processos transversos de Cl sdo menores mas
ainda contém o forame transverso caracteristico de todas as vértebras
cervicais.

Os pilares articulares, os segmentos 0sseos entre 0s
processos articulares superior e inferior, sdo chamados de massa
laterais em C1. Devido as massas laterais de C1 suportarem o peso da
cabeca e ajudarem na rotacdo da mesma, essas por¢cdes sdo a parte

mais solida e volumosa de C1.

Figura 20: Primeira vértebra (C1) — atlas, visdo superior. (Bontrager?,
2003)
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Axis

O aspecto mais caracteristico da segunda vértebra
cervical, o axis, e clinicamente importante € o dente ou processo
odontdide, um processo coOnico projetado da superficie superior do
corpo. Embriologicamente, o dente €, na verdade, o corpo de C1, mas ele
se funde a C2 durante o desenvolvimento. Logo, € considerado parte de
C2 nos esqueletos maduros.

A rotacdo da cabeca ocorre principalmente entre C1 e C2,
com o dente agindo como um pive. As facetas superiores dos processos
articulares superiores articulando com o cranio também ajudam na
rotacao da cabeca.

Estresse grave como possivel resultado de uma flexao-
hiperextensao forgada, injaria do tipo “chicote” podem causar fratura do
dente. Qualquer fratura da coluna vertebral nesse nivel poderia resultar
também em dano a medula espinhal.

Como visto na Figura 21, o processo articular inferior
para a articulagdo com C3 esté inferior a lamina. Abaixo e lateral ao
processo articular superior estd 0 processo transverso com seu forame
transverso. O processo espinhoso aspero com sua extremidade bifida

estende-se posteriormente.

Figura 21: Segunda vértebra (C2) — &xis, visdo superior. (Bontrager®,
2003)
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Relacédo de Cl e C2

Demonstrar radiograficamente a relagdo entre C1 e C2 e
de C1 com a base do cranio é clinicamente importante, pois injaria tdo alta
no canal medular pode resultar em grave paralisia e morte.

Normalmente, articulagdes entre C2 e C1, as articulagdes
zigapofisérias sdo perfeitamente simétricas. Da mesma forma, a
relacdo entre o dente e C1 deve também ser perfeitamente simétrica.
Tanto a injaria quanto o posicionamento inadequado podem tornar essas
areas assimeétricas. Por exemplo, rotaces do cranio podem alterar a
simetria desses espacos e articulacbes, imitando assim uma injaria.
Logo, o posicionamento acurado dessa regido € essencial. As partes sao

descritas na ilustracédo da Figura 22, como se seguem:

Figura 22: C1 e C2 — Visdo posterior obliqua. (A) Dente centralmente
localizado, (B) Processo transverso esquerdo de C1, (C)
Massa lateral esquerda de C1, (D) Superficie articular inferior
de C1, (E) Articulacdo zigapofisaria esquerda, (F) Corpo de
C2, (G) Superficie articular superior direita de C2.
(Bontrager®?, 2003)
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Anatomia radiografica da coluna cervical

Para Bontrager’?, 2003, a radiografia mais importante
clinicamente em uma série para coluna cervical € uma imagem lateral
bem-posicionada. Todas as sete vértebras cervicais devem ser
demonstradas em qualquer radiografia lateral da coluna cervical. Isso é
dificii em pacientes com ombros espessos, musculosos ou largos e
pescocos curtos. Incidéncias adicionais podem ser necessarias para
suplementar a imagem lateral rotineira. C1 e C7 tém estruturas
posteriores caracteristicas que tornam facil a identificacdo delas nas
imagens radiograficas. O tubérculo no arco posterior de C1 lembra um
processo espinhoso e é facilmente identificado. O processo espinhoso de
C2 é longo e proeminente, tornando também facil a sua identificacao.

A seguir apresentamos na Figura 23 a anatomia
radiografica numa radiografia da coluna cervical, de acordo com
Sobotta*®, 1995.
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Figura 23: Anatomia das vértebras cervicais em radiografia da coluna

cervical, em norma lateral. (Sobotta'®, 1995)
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No crescimento

Completando essa parte da anatomia, Freyschmidt™,
2005, explicam as diferencas das caracteristicas anatdbmicas radiograficas
da relacéo entre C1 e C2 em norma lateral, no crescimento e no adulto.

As vértebras C1 e C2 diferenciam-se das demais no que
diz respeito ao seu desenvolvimento ésseo. A ossificacdo do atlas parte
de trés centros. Em recém-nascidos, séao identificados apenas os dois
nacleos do arco vertebral responsaveis pela formacdo do arco posterior
do atlas e das massas laterais. O arco posterior do atlas ossifica-se e é
fechado no mais tardar até o fim do 4~ ano de vida. O terceiro nlcleo de
ossificacdo do atlas localiza-se no arco anterior e encontra-se
estruturado no momento do nascimento em cerca de 20% dos casos. Em
80% dos casos, esse nicleo desenvolve durante o 1~ ano de vida. Sua
ossificagdo nédo é uniforme e seus nucleos de ossificacdo se fundem entre
05" e 9" ano de vida.

A formacdo do corpo e do arco vertebral do axis
corresponde a das vértebras toracicas e lombares. No momento do
nascimento vé-se, na regido ao arco vertebral do axis, dois nucleos
6sseos que se fundem até o 4" ano de vida. Os nucleos 6sseos do

processo odontdide e do corpo fundem-se entre 3* e 7" ano de vida.
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No adulto
A distancia atlanto-dentaria normalmente é de 2mm em

adultos, e a medicdo é feita na margem articular inferior. A altura média
do processo odontdide do axis € de 18mm em homens e 19,6mm em
mulheres.

Odontoid process

of axis (dens) Superior articular
\

facet of atlas
1 |

Anterior
articular

surface of dens><- Inferior articular

Lfacet of atlas
__-Posterior arch of atlas

Fovea for dens~

Superior process and
superior articular
e surface of axis

Body of axis—

1
\ Spinous process
kY of axis

4
Transverse foramen’ i
1 Ay
! \ Arch of axis
1
1

A Transverse process

v
‘Inferior articular process

Figura 24: (A) Articulagdo atlanto-axial, Fig. 466 Articulated Atlas and Axis,
Median Sagittal Section. (Netter®’, 2004)
(B) Radiografia da coluna vertebral, mostrando C1 C2 C3.
(Bontrager %%, 2003)
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4.2.4.2 Verificagdo da presenca de IAA
(avaliacéo da distancia atlanto-odont6ide DAO)

Escaneamento das Radiografias

Para digitalizacdo das radiografias foi utilizado o scanner
HPScanjet 4C/T (Hewlett-Packard, Washington, USA), com adaptador de
transparéncia e seu respectivo programa (DeskScan Il) para captura de
imagem.

Todas as radiografias foram digitalizadas de acordo com
as recomendacOes para utilizacdo do programa RADIOCEF, com
resolucao fixa de 75 DPI (pontos por polegada), e escala de 1:1 no modo
Sharp Black and White Photo;

As imagens foram armazenadas no formato PCX (PC
Paintbrush) e ap0s transferidas para o programa RADIOCEF para a

realizacdo da avaliacdo da DAO.

Programa utilizado e criacdo da analise

Foi utilizado o programa RADIOCEF 4.0 da empresa
RADIOMEMORY® (Belo Horizonte — MG, Brasil), o qual foi desenvolvido
especialmente para tracados e avaliacdes radiograficas. O programa
oferece recursos para facilitar a visualizagdo das estruturas no momento
da marcacdo dos pontos anatdmicos, tais como alteracdo de brilho e
contraste, ampliacdo ou reducdo da imagem (zoom), realce de bordas,
pseudocoloragédo e inversdo da imagem. O programa disponibiliza a
criacdo de novos tracados e medi¢cOes individualizadas, por meio da
ferramenta chamada Mixcef. Esta ferramenta permite a criacdo de
analises personalizadas a partir de pontos anatébmicos e fatores pre-

existentes ou ainda a criacdo de novos pontos e fatores que fardo parte
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da nova andlise. Se novos pontos forem criados, o programa solicita que
seja dado um nome para o ponto, uma abreviatura e uma definicdo da
localizagcdo anatdbmica. ApOs a determinacdo dos pontos a serem
utilizados, sdo construidos novos fatores.

Para o presente estudo, foram criados dois novos pontos

anatdbmicos conforme estéo descritos no Quadro 2.

Quadro 2: Pontos utilizados para a avaliacdo da DAO para verificacao da

presenca da IAA.

N° Sigla Descricao

1 | AntOd Anterior do odontéide: ponto localizado na parede

anterior do processo odontdide da vértebra C2

2 | AntC1l Arco anterior de C1: ponto localizado na parede interna
do arco anterior de C1

A partir dos pontos acima descritos, foi criado um fator
(distancia linear) para avaliacdo da DAO indicando ou ndo a presenca de

IAA, conforme apresentado no Quadro 3.

Quadro 3: Fator (Distancia linear) para a avaliacdo da DAO e verificacao
da IAA.

N° Sigla Descricao

1 | AntOd-AntC1 Distancia atlanto-odontéide anterior: menor

distancia entre os pontos AntOd-AntC1
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Critério de avaliacdo da DAO e verificagdo de IAA

Para a avaliagdo da DAO e verificagao da IAA foi adotado o
critério estabelecido pelo Comité de Medicina Esportiva da Academia
Americana de Pediatria’®, 1984, o qual considera que “se a distancia entre
o arco anterior do atlas e o processo odontéide (DAO) for maior do que
4,5mm, ser& considerada a presenca da IAA”, devendo ser avaliada pelo
exame radiografico da coluna cervical nas posi¢cdes extenséo, flexdo e
neutra.

Para critério de avaliacao e analise estatistica foram
considerados duas condicdes:

Condicdo de Normalidade - quando o individuo
apresentou as medidas DAO abaixo de 4,5mm necessariamente
nas trés incidéncias radiograficas (extenséao, flexao e neutra);

Condicado de Alterado — quando o individuo apresentou as
medidas DAO igual ou acima de 4,5mm em uma, duas ou nas trés
incidéncias radiogréficas.

Dessa maneira, era condicdo de normalidade quando as trés
medidas estavam abaixo do limite 4,5mm. No entanto, para ser condi¢c&o
de Alterado bastava ter uma das trés medidas maior ou igual a 4,5mm.

Outro fator importante a ser considerado neste capitulo,
corresponde ao local exato a ser medido. Como pbde ser notado pela
anatomia radiografica, a area analisada corresponde radiograficamente, a
uma faixa radioltcida. Isso as vezes pode levantar dlvidas, pois essa
imagem nem sempre se apresentava dessa maneira, ora apresentando
imagem conica ao invés da faixa, podendo levar a interpretacdes
equivocadas. Quando isso acontecia, foram seguidas as instrugcoes do
Dr. Zan Mustacchi em encontro pessoal na conferéncia realizada Jornada
de Estudos de Sindrome de Down - Salide e Direitos®, realizada em 30
de setembro de 2006, em Sao José dos Campos, e também seguidas as

recomendacdes conforme Pueshel e Scola'®, 1987 e Boéchat et al.?,
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2006, em gue deve-se medir sempre o local de menor distancia entre o
atlas e o axis, conforme foi mencionado na Revisdo da Literatura. Isso
poderia levar a interpretacdes incorretas e prejudicar a analise

radiogréfica.

Figura 25: Exemplo de individuos com intervalo DAO com imagem conica.

A avaliacdo das medidas DAO foi feita por um udnico
examinador, autor deste trabalho, o qual passou por um periodo inicial de
treinamento e adaptagcdo ao meétodo proposto, para evitar analises
incorretas. As analises foram feitas por duas vezes em cada incidéncia
radiografica, num intervalo minimo de uma semana cada avaliacdo e
entdo submetida a andlise estatistica para verificar o erro intra-
examinador.

Em todos os individuos em que foram encontradas medidas
DAO que indicavam a presenca de IAA, houve um aconselhamento mais
detalhado aos pais e responsaveis quanto a orientacdo da anormalidade,
seus riscos, necessidades e exames complementares. As avaliacoes,
nesses casos, foram cuidadosamente confirmadas com uma terceira
avaliacdo, a qual nao foi utilizada para a avaliacdo estatistica, uma vez
gue essa terceira analise foi feita apenas para os casos com risco de ter

ou com IAA, com medidas préximas ou acima de 4,5mm.
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Analise das medidas pelo programa RADIOCEF

Uma vez no programa, inserimos a radiografia digitalizada a ser
analisada. Digitamos os dados do paciente na coluna a direita. Depois,
entramos na analise criada para avaliacdo da DAO. Com o mouse,
clicamos nos dois pontos criados e delimitamos entdo a regidao que
representa a menor distancia entre a cortical do bordo interno do arco
anterior de C1 e o processo odontbéide da vértebra C2. (Figura 26) O

programa calcula automaticamente a distancia.

Figura 26: Pagina do Programa Radiocef com a radiografia inserida e os

dados do individuo com IAA.
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Depois, entramos na analise criada para a avaliacdo da
DAO. Com o mouse, clicamos nos dois pontos criados e delimitamos
entdo a regido que representa menor distancia entre a cortical do bordo
interno do arco anterior de C1 e a parede anterior do processo odontoide

de C2. (Figura 27) O programa calcula automaticamente a distancia.

Figura 27: Pagina do Programa Radiocef com os pontos delimitados num

individuo com IAA.
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Esse calculo pode ser impresso na forma de um relatério, o qual foi
fornecido para as instituicdes correspondentes a cada paciente em forma
de laudo, conforme demonstrado anteriormente (Figura 28).

Figura 28: Laudo emitido pelo Programa Radiocef, ap6s a andlise da DAO
em flexdo, em individuo do sexo masculino, de 6 anos e 4

meses, com medida DAO de 4,61mm.
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4.2.5 Exemplo de Individuo com sindrome de Down com |IAA

C

Figura 29: Exemplo de IAA, em individuo com SD do sexo feminino (n.68
GD), com 34 anos e 8 meses. (A) Posicao de extensdo com
medidas DAO de 6,51/6,43mm; (B) em flexdo com medidas
de 6,16/7,33mm; e (C) em neutra com medidas de
7,25/6,72mm.
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4.6 Andlise Estatistica

Para todas as andlises estatisticas elaboradas neste
trabalho foi estabelecido um nivel de significancia (Qquanto admitimos errar
nas conclusdes estatisticas, ou seja, 0 erro estatistico que estamos
cometendo nas analises) de 0,05 (5%). Lembramos também que todos 0s
intervalos de confianca construidos ao longo do trabalho, foram
construidos com 95% de confianca estatistica.

Foram utilizados os testes ndo paramétricos, pois as
suposicfes iniciais para se utlizar testes paramétricos, como a
normalidade da distribuicdo e a homocedasticidade (homogeneidade das
variancias) nao foram consideradas satisfeitas. Desta forma, tivemos que
optar pela utilizacdo de testes ndo paramétricos.

Para medir a fidedignidade das medic¢des foi utilizado o teste
de Wilcoxon para comparar a 1* e 2* avaliacdo nas trés incidéncias
radiogréficas.

Foi utilizado também a média, mediana, desvio padréo
coeficiente de variagao, quartis e intervalo de confiangca. Lembrando que
0 teste ndo paramétrico ndo faz a comparacdo dos grupos pela média e
sim pela posi¢cdo dos dados. Mesmo ndo tendo utilizado a média para a
comparacdo, podemos utilizd-la como estatistica descritiva para
entendermos o que ocorre nos resultados.

O indice de Concordancia de Kappa foi utilizado para medir o
grau de concordéancia entre as duas avaliagdes, onde os valores obtidos
das avaliacdes da DAO de cada individuo foram classificados em Normal
(até 4,5mm) e Alterado (24,5mm), de acordo com a metodologia
aplicada. Essa foi mais uma das formas de verificarmos a homogeneidade
das medigoes.
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Para verificar a prevaléncia da suspeita da IAA
primeiramente foi apresentamos a porcentagem e estatistica “Var”, ou
seja, o indice de variacdo em relacdo a média, ou seja a amplitude
necessaria para construir o intervalo de confiangca. Podemos dizer que
seja a margem de erro da propor¢édo encontrada na amostra. Na verdade,
esta estatistica € o que chamamos de erro padrao.

Para a andlise da prevaléncia de acordo com as faixas
etarias a andlise foi feita em duas etapas. A primeira mostrando a
distribuicdo proporcional em todos os niveis de resposta (quantidade,
porcentagem e indice de variacdo dois grupos). A segunda apresenta 0s
p-valores destas comparacdes. Esta andlise foi feita com relacao as faixas
etarias, sexo e trés incidéncias radiograficas utilizadas (extenséo flexao e
neutra).

Para finalizar foi realizada a Regressdo Logistica para
determinarmos um modelo (férmula) com a qual poderemos predizer a
razdo de chances de um individuo vir a ter IAA. Como variaveis
explicativas foram utilizadas: sexo, idade, extensao, flexdo, neutra.

A seguir mostraremos os coeficientes das variaveis para o

modelo de Regresséo Logistica.

Quadro 4: Coeficientes das varidveis do modelo de

Regressao Logistica.

Variavel Coeficiente
Constante  -27,9855
Sexo -0,8005
ldade 0,0526
Extenséo 2,0785
Flexao 2,5670
Neutra 3,3580
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Com estes coeficientes conseguimos elaborar o seguinte
modelo:

eXp*27’9855*0’8005* Sexo+0,0526+* Idade+2,0785+Extensdo+2,5670* Flexdo+3,3580* Neutra

1-exp

—27,9855-0,8005+Sex0+0,0526* Idade+2,0785+* Extensdo+2,5670* Flexdo+3,3580* Neutra + gi

IAA =

Para testar a confiabilidade e/ou adequacdo do modelo, nés
temos as estatisticas de Curva Halk e KS (Kolmogorov-Smirnov). Quanto
mais proximo de 1 forem estes valores, melhor a adequabilidade do

modelo. Assim, temos 0s seguintes valores:

Quadro 5: Valores de curva Halk e KS.

Estatistica | Valor

Curva
Halk 0,977
KS 0,999

Referéncias utilizadas para Estatistica:

- Fonseca JS, Martins GA. Curso de Estatistica. 62 ed. Sdo Paulo: Editora Atlas; 1996;
320 pag.

- Spiegel MR. Estatistica Colecao Schaum. 32 ed. Sdo Paulo: Editora Afiliada; 1993;
640 pag.

- Vieira S. Bio Estatistica Topicos Avancados. 22 ed. Rio de Janeiro: Editora Campus;
2004; 212 pag.

- Vieira S. Introducéo a Bioestatistica. Rio de Janeiro: Campus. 1991

- Maroco J. Andlise Estatistica com utilizacdo do SPSS. 22 ed. Lisboa: Editora Silabo;
2003; 508 pag.
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Resultados
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5- Resultados

Apresentaremos a seguir os gréficos e tabelas com os

resultados, descrevendo a andlise estatistica aplicada em cada etapa.
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Comecaremos apresentando com a distribuicdo da amostra,

de acordo com as faixas etarias e sexo.

Tabela 1: Distribuicdo dos individuos da amostra, de acordo com as faixas

etarias e sexo.

Masculino Feminino Total
Crianca 15 6 21
Até 12 anos
Jovem 13 14 27
De 12 a 20 anos
Adulto 11 9 20
Acima 20 anos
Total 39 29 68

Distribuigdo da amostra pelas faixas etarias

29,4%

39,7%

A B Adulto O Jovem @ Crianga

Distribui¢do da Amostra de acordo com sexo

42,6%

57,3%

B B Maculino O Feminino

Figura 30: Distribuicdo da amostra de acordo com as faixas etarias (A) e
de acordo com sexo (B).
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A seguir apresentamos a tabela geral com todos os
individuos da amostra, independente da idade e sexo, classificados por
ordem de idade cronolégica, com aqueles sem marcacao
correspondendo as medidas consideradas dentro do padrdao de
normalidade (até 4,5mm) e em vermelho aqueles com incidéncia de 1AA
(24,5mm) .

Tabela 2 - Primeira e segunda Medicdo da DAO, nas trés incidéncias

radiograficas (extensao, flexdo e neutra).

Individuo Idade Entensdol  Extensdo2 Flexdaol Flexdo?2 Neutral

Neutra2

1. GAFF  02a1lm 1,50 1,85 2,00 2,33
2. HTCJr = 03a 10m 3,03 3,54 2,58 3,65
3,07 3,19 2,79 3,03

6. FLF  05a7m 2,73 321 3,3

o 1% i
8. JVNs

9. RCMF  06a9m 2,17 2,37 273 2,44

10.CAAG  06a9m 4,00 4,09 182 193

11. TCOM ~ 07a4m 227 219 217 1,98

07a7m 2,27 217 2,69 247

300 273 500 472

289 365 424 431

1,92 2,25 2,17 2,33
2,79 2,58 3,03 3,19
1,44 1,73 3,60 3,89
10a 9m 1,50 1,72 2,00 2,12

20. TSRJr 11a Om 2,58 2,89 4,40 4,29
21. VDVA 11la 8m 2,44 2,02 2,73 2,58
22. CMS 12a 11m 2,27 2,17 1,82 1,97
23. DR 12a 7m 2,44 2,74 2,65 2,37
24. JGMM 12a 7m 2,17 2.07 2,65 2,85
25. FMA 12a 9m 2,17 2.07 1,97 1,47
26. IMSM 13a 11m 3,03 3,19 2,65 2,87
27. RSO 13a 1m 3,39 3,05 3,57 3,89
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BB

30. LDRP

33. KFBC
34. SAMA
35. ERO
36. KCS
37. VAS
38. MWM
39. SMG
40. LAMA
41. JESS
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5. SFF
6. VMS
7. MSSG
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60. RSB
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W
(ﬂ>
> 0

66. ALAS

o
3
I>
@
T

por meio de radiografias da coluna cervical

14a 6m 1,69 1,82 2,17 1,92
15a0m 2,73 258 481 479
15a2m 551 452 636 7,33
15a 3m 2,39 2,45 3,49 3,65 1,40 1,93
16a Om 3,19 2,91 2,27 2,44 3,39 3,34
16a 3m 0,96 1,12 1,02 1,18 1,69 1,43
16a 4m 2,65 2,63 2,65 2,70 2,73 2,71
17a 0m 2,14 1,97 1,97 1,61 2,14 2,38
17a 1m 1,92 1,57 2,27 2,47 2,71 2,65
17a2m 1,69 1,89 2,79 2,57 2,89 2,93
18a Om 2,06 2,37 1,97 2,45 2,27 2,07
18a10m 2,39 2,17 2,39 3,19 2,37 3,39
18a2 m 1,69 1,53 2,68 2,53 2,27 2,33
18a 7m 1,51 1,71 1,51 1,62 2,79 2,63
18a 7m 1,51 1,71 1,22 1,42 1,82 1,62
18a 7m 1,82 1,97 2,65 2,44 3,07 3,07
19a 10m 2,17 2,07 2,44 2,67 2,06 2,18
20a 1m 1,69 1,73 2,44 2,27 2,36 2,15
20a 7m 1,51 1,32 1,82 1,93 2,39 2,18
21a2m 1,97 2,42 2,39 2,57 2,14 2,37
21a 8m 2,39 2,73 0,76 1,12 1,40 1,35
22a 1m 1,97 2,08 2,44 2,63 1,07 1,35
23a 0m 1,97 2,25 1,82 1,57 1,69 1,77
23a 6m 2,27 2,37 1,69 1,75 1,73 1,61
23a 6m 1,97 1,93 1,44 1,57 1,35 1,63
24a 3m 1,44 1,75 2,44 2,58 2,58 2,73
24a 4m 1,69 1,89 2,44 2,34 2,06 2,04
24a 8m 2,17 2,58 2,44 2,93 1,40 1,75
25a 8m 1,97 2,22 2,44 2,64 2,03 2,00
26a 6m 3,12 3,39 2,65 2,59 2,71 2,69
28a3m 2,17 2,27 2,73 2,53 2,06 2,17
- . 4,09 3,95 3,96 . .
291 577 508
31la7m 3,12 2,72 3,09 2,57 1,69 1,87
32a1m 1,44 1,32 2,14 2,03 1,40 1,42
32a3m 651 643 816 733 479 512
32a7m 1,82 1,72 2,17 2,37 2,44 2,34
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Em seguida, apresentamos os resultados medindo a
fidedignidade das medi¢cdes da DAO, para as quais foram utilizados o
teste de Wilcoxon para comparar a 12 e 22 avaliacdo para as trés

incidéncias radiogréaficas (extensao, flexdo e neutra).

Tabela 3 - Comparacéo das duas avaliagdes pelo teste de Wilcoxon para

valores quantitativos das medidas DAO nas trés incidéncias.

- Extensao Flexao Neutra
Avaliacbes
12 Aval 22 Aval 12 Aval 22 Aval 12 Aval 22 Aval
Média 2,52 2,56 3,08 3,12 2,79 2,87
Mediana 2,22 2,26 2,65 2,575 2,44 2,61
Desvio 1,06 1,02 1,60 1,52 121 1,20
Padréo
CVv 42,2% 40,0% 51,8% 48,7% 43,5% 41,8%
Q1 1,82 1,88 2,17 2,32 2,06 2,07
Q3 2,92 2,90 3,51 3,71 3,06 3,29
N 68 68 68 68 68 68
IC 0,25 0,24 0,38 0,36 0,29 0,28
p-valor 0,148 0,300 0,095#

Podemos verificar que, em nenhuma das trés incidéncias
radiogréficas (extensao, flexdo e neutra) existe diferenca estatisticamente
significante entre as duas avaliacées. Podemos afirmar que as medi¢cdes
sao homogéneas e/ou coesas. Sendo assim as medidas sao confiaveis.

Estes resultados estédo representados no gréafico a seguir.
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Comparacao entre a 1a. e 2a. Avaliagdes da DAO
4,0
3,5 1

3,p8 3,12

3,0 4 F JFi 279 zp7

2,-F2 2,-F6 J— J_ J_
2,5 J_ J_
2,0 |
15 |
1,0
0,5 1
0,0

Extensédo Flexdo Neutra
O 1@ Avaliacéo O 22 Avaliacéo

Figura 31: Comparacdo entre as duas avaliacbes da DAO, pelas trés
incidéncias radiogréaficas, mostrando a homogeneidade e

confiabilidade entre as duas avaliagdes.

Abaixo, apresentamos o0s resultados do grau de
concordancia entre as medidas, onde os valores obtidos das avaliacdes
da DAO de cada individuo foram classificados em Normal (até 4,5mm) e
Alterado (maior ou igual a 4,5mm). Para isso foi utilizado o Indice de
Concordancia de Kappa, o qual foi mais uma das formas de verificarmos a

homogeneidade das medic¢des.

Quadro 6: indice de Concordancia de Kappa

12 Avaliacao vs. 22 Avaliacao
Kappa 100%

p-valor <0,001*

Podemos notar que o indice de Kappa € altamente significativo,
pois é igual a 100,0%, ou seja, € 6timo. Isso indica que ndo houve nenhuma
discordancia entre as duas avaliacbes. Esta é mais uma maneira de

provarmos que as avaliacdes sdo consistentes.
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Vamos apresentar agora a prevaléncia de IAA, ou seja,

agueles individuos com medidas DAO =24,5mm.

Tabela 4 - Prevaléncia de IAA.

Padrao Qtde % var p-valor
Alterado o
>4 5mm 15 22,1%
N I 9,9% <0,001*
orma 0
Até 4,5 mm 53 77.9%
Total 68 100%

Verificamos que existe diferenca  estatisticamente
significante entre os percentuais de Alterado (22,1% %= 9,9%) e de
Normais (77,9% + 9,9%), como mostra a Figura 32. Assim, o indice de
IAA na amostra € de 22,1% * 9,9%.

Distribuicdo da Prevaléncia

22,1%

77,9%

W Alterado B Normal

Figura 32: Prevaléncia de 1AA.
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Apresentamos a seguir a distribuicdo da prevaléncia de

IAA, de acordo com 0 sexo.

Tabela 5 - Prevaléncia de IAA, de acordo com sexo.

Alterado Normal
Sexo
Quantidade % Quantidade %
Feminino 4 13,8% 25 86,2%
Masculino 11 28,2% 28 71,8%
Total 15 53
p-valor 0,156 0,156

Verificamos que nao existe diferenca estatisticamente
significante entre os sexos, embora 0os homens possuam percentual de
IAA (Alterados) um pouco maior do que as mulheres, mas que a diferenga

ndo é considerada estatisticamente significante.

Comparacdo da Prevaléncia entre os Sexos

100%

86,2%

80% -

71,8%

60% -

40%
28,2%

20% - 13,8%

0%

Alterado Normal

O Feminino @ Masculino

Figura 33: Prevaléncia de IAA de acordo com o0 sexo.
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Tabela 6 - Distribuicdo da prevaléncia de acordo com o sexo.

Alterado %

Feminino 4 26,6%

- = *
Masculino 11 7339 | P-valor=0011
Total 15 100%

Distribuicéo da Prevaléncia de IAA de acordo com sexo

26,6%

73,3%

O Feminino @ Masculino

Figura 34: Distribuicdo da prevaléncia de IAA de acordo com sexo.
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Apresentamos a seguir, a distribuicdo da prevaléncia de IAA,

de acordo com as faixas etarias.

Tabela 7 - Prevaléncia de IAA, de acordo com as faixas etarias.

Alterado Normal
Faixa Etéaria
Quantidade % Quantidade %
Crianca 7 33,3% 14 66,7%
Jovem 4 14,8% 23 85,2%
Adulto 4 20,0% 16 80,0%

Quadro 7: p-valores

Faixa Etaria Adulto Crianca
Crianca 0,335
Jovem 0,640 0,130

Como esta varidvel possui mais do que um nivel de
resposta, a andlise é feita em duas etapas. A Tabela 7, nos mostra a
distribuicdo proporcional entre todos os niveis de resposta. No entanto,
para determinar se existe ou ndo diferenca entre eles, é preciso compara-
los todos dois a dois. Desta forma, o Quadro 7 traz somente os p-valores
destas comparagdes. Neste Quadro, basta cruzar a informacéo de linha
com a coluna para se obter o p-valor da comparacao desejada.

Averiguamos que a faixa etaria com maior porcentagem de
Alterados sdo as Criancas (33,3%), mas que segundo o quadro de p-
valores, ndo pode ser considerado um percentual estatisticamente
diferente das faixas de Jovens (14,8%) e Adultos (20,0%).
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O grafico abaixo mostra a prevaléncia de IAA e normais

entre os trés grupos de faixas etarias, na qual foi dividida a amostra.

Comparacao da Prevaléncia entre Faixas Etarias

100%

85,2%

80,0%

80% -

66,7%

60%

40% - 33,3%

20,0%

20% - 14,8%

0%
Alterado Normal

OAdulto BECrianca EJovem

Figura 35: Prevaléncia de IAA, de acordo com as faixas etarias.
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Apresentamos a seguir a distribuicdo da prevaléncia de

IAA, de acordo com cada incidéncia radiografica (extensao, flexédo e

neutra)

Tabela 8 - Distribuicdo da prevaléncia de IAA em cada incidéncia

radiogréfica.

Extensao Flexao Neutra
Medidas
Qtde % Qtde % Qtde %
Alterado 5 7,4% 12 17,6% 10 14, 7%
Normal 63 92,6% 56 82,4% 58 85,3%
Quadro 8: p-valores
Medidas Extensao Flexao
Flexao 0,070#
Alterado
Neutra 0,171 0,641
Normal 0,070#
Normal
Risco 0,171 0,641
p-valores
Legenda:

* p-valores considerados estatisticamente significativos perante o nivel de

significancia adotado.

# p-valores que por estarem préximos do limite de aceitagdo, sédo considerados

que tendem a ser significativos.
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Como esta variavel possui mais do que um nivel de
resposta, a analise € feita em duas etapas. A primeira (Tabela 8), nos
mostra a distribuicdo proporcional entre todos os niveis de resposta. No
entanto para determinar se existe ou nao diferenca entre eles, é preciso
compara-los todos dois a dois. Desta forma, o segundo quadro traz
somente 0s p-valores destas comparacdes. Neste quadro (quadro 8),
basta cruzar a informag&o de linha com a coluna para se obter o p-valor
da comparacao desejada.

Verificamos que na classificacdo de Alterado, a maior
propor¢ao ocorre na posi¢cao de Flexdo com 17,6%, mas que segundo o
quadro de p-valores, ndo pode ser considerado estatisticamente diferente
dos percentuais das medidas de Extenséao (7,4%) e Neutra (14,7%).

Para a classificacdo de Normal, a medida com maior
percentual é Extensdo com 92,6%, seguido por Neutra (85,3%) e Flexao
com 82,4%, mas que segundo o quadro de p-valores, ndo existe diferenca

estatistica entre estes percentuais.

Comparacgédo Medidas por Classificacao

120%

100% - 92,6%

82.4% 85,3%

80% -
60%
40%

20% 4 17.6% 14,7%

7,4% —‘
0%

Alterado Normal

O Extensdo O Flexdo O Neutra

Figura 36 - Prevaléncia de IAA de acordo com as incidéncias

radiogréficas.
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Apresentamos abaixo, apenas os individuos com medidas

DAO 24,5 mm, ou seja, aqueles com a IAA.

Tabela 9 - Individuos com medidas DAO 24,5 mm, com IAA.

Individuo Idade Entensdol Extensao2 Flexdol Flexdo2 Neutral Neutra2
09LFL l4a1m Bl 5,59 6,76 6,47 485 526
11LNS 15a2m  EiSA 4,52 6,36 7,33 6,00 546
14RFG | 32a3m (i 6,43 8,16 7,33 479 512
15GD 34asm 08 4,88 6,68 6,75 725 6,72
04JVNS 06a 4m 1,73 1,75 4,61 4,81 4,54 4,29
05CAAG 06a 9m 4,00 4,09 1,82 1,93 4,68 4,52
0BAVS 08a 2m 3,00 2,73 5,00 4,72 4,50 4,75
08EFC 13a 9m 1,69 1,51 8,83 7,80 5,40 6,44
03GIS 06a 1m 4,31 4,54 4,52 4,79 2,71 2,71
O7TEDT 11a 0m 4,01 4,54 4,81 4,88 4,12 4,45
02LAS 05a 5m 2,71 2,39 5,09 5,46 3,03 3,12
13RMGN | 30a4m 2,58 2,91 5,77 5,08 3,45 3,27
10APOR 15a Om 2,73 2,58 4,81 4,79 2,71 3,05
12MAA 30a 2m 4,85 4,09 3,95 3,96 5,00 5,12
01GF 05a10m 3,24 2,89 3,47 3,40 4,81 4,52
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Além dos dois grupos, normal e alterado, foi feito uma
analise com os individuos que apresentaram medidas entre 3,5 e 4,5 mm,
0s quais foram considerados grupo de risco. Para efeito da analise
estatistica estes individuos estdo incluidos no grupo do padrdao de

normalidade e correspondem a 5 individuos da amostra (7,4%).

Tabela 10 - Individuos na faixa de risco com medidas entre 3,5 e 4,5 mm.

Individuo | Idade Entensdol Entensdo2 Flexdol Flexdo2 Neutral Neutra2
01HTCJr | 03a1l0m 3,03 3,54 2,58 3,65 3,83 3,54
02ASL 08a 5m 2,89 3,65 4,24 4,31 3,05 3,45
O3RCF 10a 7/m 1,44 1,73 3,60 3,89 3,03 3,19
O4TSFJr | 11a Om 2,58 2,89 4,40 4,29 3,79 3,54
05RSO 13a 1m 3,39 3,05 3,57 3,89 2,03 3,05

Distribuicdo da Classificagdo de IAA

7,4%

22,1%

70,6%

B Alterado B Normal [ORisco

Figura 37: Classificacao de IAA, considerando o grupo de risco.
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Para finalizar, apresentamos na Figura 38 0 modelo criado
conforme as especificagbes no capitulo Material e Método com a analise
estatistica para predi¢do da chance do individuo vir a ter IAA.

Simulacgéo

Variavel Valor Probabilidade

Sexo #N/D

Idade

Extensao

Flexdo

Neutra

Figura 38: Modelo para predicao da chance do individuo vir a ter I1AA.

Podemos verificar que a adequabilidade do modelo é 6tima,
ou seja, ele esta conseguindo prever com precisdo a probabilidade do
sujeito vir a ter IAA.

Por fim, nés executamos o modelo nos dados encontrados e
medimos o percentual de concordancia e discordancia dos valores
preditos para os valores observados. Com isso obtivemos uma
Concordancia de 99,4% e Discordancia de 0,6%, o que demonstra mais
uma vez que o modelo € muito bom.

Apresentamos a seguir alguns exemplos do modelo

desenvolvido (Figuras 39, 40 e 41).
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Simulacéo
Variavel Valor Probabilidade
Sexo Homem 0,34%
Idade 5,70

Extenséo 2,73

Flexdo 3,21

Neutra 2,65

Figura 39: Exemplo da simulacgdo do individuo da amostra n® 6 (FLF), do
sexo masculino, com idade de 5 anos e 7 meses (GRUPO DE

NORMAU.
Simulacao

Variavel Valor Probabilidade
Sexo Mulher 100,00%
Idade 5,10

Extensdo 3,24
Flexdo 3,47
Neutra 4,81

Figura 40: Exemplo da simulacdo do individuo da amostra n® 4 (GF), do
sexo feminino, com idade de 5 anos e 10 meses (GRUPO DE
IAA).
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Simulacéo
Variavel Valor Probabilidade
Sexo Homem 42.72%
ldade 8,50

Extenséo 2,89

Flexao 4,24

Neutra 3,05

Figura 41: Exemplo da simulacéo do individuo da amostra n® 14 (ASL), do
sexo masculino, com idade de 8 anos 5 meses (GRUPO DE
RISCO).
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Discussao
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6 — DIscussao

Primeira Parte — Trabalho Assistencial

Para ajudar a manter saude, promover a inclusdo social e
elevar a auto-estima, a pratica de esportes tem sido recomendada aos
individuos com SD e para isso a maioria das instituicdes sociais oferece
algum tipo de atividade fisica como entretenimento e lazer.

Os individuos com SD apresentam inUmeras alteracfes
fisicas e mentais e algumas delas podem levar a sérias consequéncias,
gue, muitas vezes nao apresentando sinais ou sintomas, podem levar a
danos irreversiveis.

E com esse pensamento que se justifica a realizacido dos
exames radiograficos da coluna cervical para avaliar a presen¢a ou nao
da IAA, pois ela é uma anormalidade, quase sempre assintomatica, mas
com consequéncias graves, podendo levar a hemiplegia ou quadriplegia.

Sabendo da existéncia das instituicbes com SD na regido,

sabendo também que essas instituicbes geralmente oferecem atividades
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esportivas e recreativas a seus participantes, e ja tendo visto
apresentacoes teatrais de danca de individuos com SD, surgiu a idéia de
oferecer o atendimento preventivo.

A ASIN de S&o José dos Campos ja conhecia o problema,
pois foi presidida durante 20 anos por um médico pediatra experiente,
conhecedor da anormalidade e que cuidou para que seus membros
realizassem o0s exames, mesmo porque a ASIN oferece um tipo de
atividade recreativa com apresentacfes de teatro fora da instituicdo, além
da atividade fisica que é a “Danca de rua”, em que 0s participantes fazem
movimentos bruscos e rapidos com a cabeca e pescoc¢o. Muitos de seus
colaboradores séo pais dos deficientes.

A APAE, é a instituicdo com maior numero de usuarios, e
trabalha em parceria com a Prefeitura de Sdo José dos Campos num
sistema de convénio. A coordenadora técnica ndo conhecia a
anormalidade e a instituicdo possue apenas um Psiquiatra contratado, e
toda assisténcia médica é feita fora da APAE pelo atendimento normal
que a Prefeitura oferece.

A ASPAD também nado conhecia a anormalidade. No
entanto, a receptividade foi maior e a instituicio se mostrou mais
interessada em participar do trabalho. O exame foi realizado com quase
todos os associados da sua instituicdo. Ela € mantida pela Secretaria de
Assisténcia Social da Prefeitura de Jacarei e Governo Federal, mas
mesmo assim faltam recursos. Para ajudar nas despesas, mantém uma
barraca diaria na cidade com venda de bolinhos que € feito na propria
instituicdo. Para atendimento das criancas, eles mantém contratadas uma
Psicéloga, duas Fonoaudiélogas e uma Fisioterapeuta. Além disso, €&
mantida uma piscina aquecida na instituicdo onde recebem aulas com
professor quatro vezes por semana, onde todos participam. Para
assisténcia médica, contam com a ajuda de médicos voluntarios que se

dispdem a atender os individuos com SD, quando necessario.
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Segundo o depoimento de uma advogada, mae de um
jovem com SD da ASPAD, quando o trouxe para o atendimento: “Sao
tantos os problemas que as criangas apresentam quando nascem, que a
nossa preocupacao maior € saber se eles vdo andar, se vao falar, como
vao crescer, que outras doencas acabam sendo deixadas de lado. Mas
nem por isso devemos ignora-las...”

Como sao instituicbes mantidas pelo governo municipal e
federal, faltam recursos, e nem sempre € possivel atender todas as
necessidades. Houve muita dificuldade em poder oferecer o atendimento
e fazer chegar a informacdo até os pais, que era feito por meio da
assistente social e envio de cartas. Para a realizagdo dos exames
radiograficos era necessaria a autorizacado prévia dos responsaveis e
além disso, muitos pais ou responsaveis trabalhavam e era dificil trazer o
deficiente até a Faculdade. Muitas vezes, havia falta de interesse, talvez
por total desconhecimento do problema.

Assim, chegamos a atender 82 pacientes das trés
instituicdes, mas 15 dos prontuéarios foram eliminados do total da amostra,
conforme esclarecido no capitulo do Material e Método.

Como resultado final, pudemos sentir um retorno positivo,
principalmente da ASPAD. Todos receberam orientagdo e atendimento
preventivo, e acreditamos que o trabalho tenha ajudado, principalmente
agueles que apresentaram a anormalidade, pois irdo fazer suas

atividades fisicas, recreativas e esportivas com mais cuidado.
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Segunda Parte — Trabalho Experimental

Discutiremos agora a parte experimental onde abordamos

cada Tabela e Grafico apresentado no capitulo dos Resultados.

Amostra

Pode-se verificar pela Tabela 1 e Figura 30 que a amostra
com 68 individuos, apresenta 39 (57,3%) individuos do sexo masculino e
29 (42,6%) do sexo feminino, distribuidos em trés grupos de idade:
crianca (até 12 anos); jovem (de 12 a 20 anos) e adulto (acima 20 anos),
de acordo com dados demograficos do IBGE.

Na Tabela 2, estdo representados todos os individuos da
amostra, classificados por idade cronoldgica, com as duas avaliagfes da
DAO em extenséo, flexdo e neutra, dando uma visao geral da amostra,
onde estdo marcados em vermelho aqueles individuos com medidas

=24 5mm, com |AA.

Metodologia — programa RADIOCEF

Para obter uma medida mais acurada da DAO optamos por
utilizar um método computadorizado, uma vez que em toda a literatura
consultada para esta pesquisa 0s autores nao relataram o método
utilizado para avaliacdo das medidas. Optamos em adotar 0 programa
Radiocef, 0 qual ja existe no mercado odontolégico ha bastante tempo e
tem bastante credibilidade, além de permitir a criagdo de novas
ferramentas de avaliacdo. Todos os trabalhos consultados se restringem
apenas em dizer que fizeram a avaliacdo, e as controvérsias giram em

torno do valor adotado para isso.
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Valor da DAO utilizado

Os valores adotados na literatura para considerar a
presenca de IAA variam entre 4 e 5mm. Tishler e Martel***, 1965, os
primeiros a estabelecer medidas consideravam a IAA quando a DAO
fosse =5mm, assim como Pueschel e Scola'®, 1987, Van Dyke et al.**’,
1988, Nader-Sepahi et al.®, 2005. Outros estudos como os de Elliott et
al.**, 1988, Cremers et al.®’, 1993, Morton et al.®’, 1995, adotaram medida
24mm. No entanto, o Comité de Medicina Esportiva da Academia
Americana de Pediatria’®, 1984, Msall e al.28, 1990, Brockmeyer®, 1999,
Matos’’, 2005, adotaram valores =4,5mm para considerar a presenca de
IAA. Nesta pesquisa foi adotado como critério para avaliacdo da DAO o
valor estabelecido pela Academia Americana de Pediatria’®, ou seja,
24,5mm.

Existem alguns autores que adotaram medidas diferentes
para criancas e adultos. Barros Filho et al.'’, 1998, utilizaram dois
parametros em suas avaliaces, adotando 25mm nos individuos menores
de 15 anos e =3mm nos com mais de 15 anos de idade. Ali et al.?, 2005,
também reconheceram como limite de normalidade da DAO valor de 4mm
até 15 anos, e acima de 15 anos valores =23mm. Entretanto, néo
justificaram o motivo desse critério de avaliacéo.

De acordo com Matos’’, 2005, a medida radiografica da
DAO tem sido considerada o indicador mais fidedigno para avaliacdo da
IAA. Adotou em sua pesquisa outra classificacdo para DAO e considerou
medidas até 4,5mm como padrdes de normalidade (Tipo [); entre 4,5 a
6mm como sugestiva de IAA (Tipo Il); e acima de 6mm como IAA franca
(Tipo IlI).

Por outro lado, para Morton et al.®’, 1995, a avaliacdo da
IAA pela medida DAO é em certo ponto de vista incorreta, pois a definicao
aceita para IAA é de uma medida entre 4 e 4,5mm, entretanto uma

distancia absoluta menor que 4,0mm numa crianca deve ser entendida
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como estavel. Mas isso ndo é tdo facil assim, pois estabilidade ou
instabilidade é um processo dinamico e uma DAO de 5mm que
permanece constante entre flexao e extensdo ndo € uma IAA, no entanto,
uma DAO de 1,0mm em extensdo e 4mm em flexdo é considerada
instavel, segundo os autores.

Apesar das controvérsias, mesmo alguns autores terem
adotado medidas diferentes para criancas e adultos (Barros Filho et al.'’,
1998, Ali et al.’>, 2005), a maioria utilizou uma Unica medida nas suas
pesquisas (Puerschel e Scola’®, 1987, Academia Americana de
Pediatria®®, 1984, Puerschel et al.'*?, 1988, Elliott et al.**, 1988, Cremers
et al.**%", 1993, Matos’’, 2005). Mesmo nos trabalhos mais recentes de
Ali et al.°, 2005, Boéchat et al.?*, 2006, Casas et al.?®, 2006, nota-se que
ainda ndo existe uma unica medida estabelecida internacionalmente para
a avaliacdo da DAO e, de maneira geral, os valores estao entre 4 e 5mm,

tanto para criangas quanto para adultos.

Fidedignidade das avaliagdes

A partir dos valores das medidas DAO estabelecidas como
normal até 4,5mm e alterado 24,5mm, as avaliacbes foram feitas por
duas vezes. Conforme apresentado na Tabela 3 e Figura 31, o teste de
Wilcoxon aplicado para medir a fidedignidade das medi¢cdes para
comparar a 12. e 22, avaliagdes para as trés incidéncias ndao apresentou
diferencas estatisticamente significantes, mostrando que as medicfes sao
homogéneas e portanto confiaveis.

Os valores foram submetidos também a outro teste,
conforme mostra o Quadro 6, para verificar o grau de concordancia entre
as medidas, em que o indice de concordancia de Kappa foi altamente
significativo, indicando que ndo houve discordancia entre as duas

avaliacdes, mostrando que as avaliagcdes sao consistentes.

170



Avaliagdo da Instabilidade atlanto-axial em individuos com sindrome de Down

por meio de radiografias da coluna cervical

Prevaléncia IAA

Sendo assim, podemos verificar pela Tabela 4 e Figura 32,
que dos 68 individuos analisados, a prevaléncia de IAA encontrada neste
trabalho foi de 15 (22,1%) individuos e 53 (77,9%) sem IAA, consideradas
as medidas =24,5mm.

Para facilitar as comparagfes com a literatura consultada, a
prevaléncia de IAA encontrada entre os diversos autores pode ser

analisado no Quadro 9, a seguir:

Quadro 9: Prevaléncia de IAA entre alguns autores pesquisados.

Autor n ldade n 1AA % DAO
Spitzer et al."*, 1961 29 8 a 49 9 31% N&o adotou
Tishler e Martel **, 1965 18 2a56 4 2204 5mm
Martel e Tishler 7, 1966 70 2a56 15 27% 5mm
Pueschel et al."”’, 1984 236 2 a 28 40 17% 5mm
Pueschel e Scola'®, 1987 404 2a42 59 14,6% 5mm
Elliott et al. *°, 1988 67 4 ail15 7 10% 4mm
94 >15 2 2%
Van Dyke et al.**’, 1988 34 5a21 3 9% 5mm
Cremers et al.**, 1993 282 4 a20 91 32,2% 4mm
Cremers et al.”',1993 279 6al7 41 15% 4mm
Com fator magnificag&o
88 32%
Sem fator magnificagdo
Ali et al., 2005 44 15 a 45 8 18% 3mm
Matos", 2005 80 5als5 18 22,5% 4,.5mm
Casas et al.%%, 2006 37 5ad47 3 8,1% 4,5mm
Nesta Pesquisa, 2007 68 2a34 15 22.1% 4.5mm
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Nossos resultados estdo estdo de acordo com a literatura
consultada, pois de maneira geral a IAA foi encontrada numa faixa entre
10 a 30%.

Spitzer et al.**®, 1961, encontraram 31%, mas se limitaram a
verificar a anormalidade, sem estabeler qualquer critério para analise. A
partir dos trabalhos de Tishler e Martel**>, 1965, foi adotado um primeiro
valor para DAO como anormal. Os autores encontraram 22% da DAO
acima de 5mm em sua primeira pesquisa com uma amostra de 18
individuos. Em seguinda, no ano de 1966, ampliaram a amostra para 70
individuos encontrando IAA em 27%, em ambas pesquisas, valores
proximos aos encontrados neste trabalho.

Em 1984, Pueschel et al.'%/, apresentaram uma pesquisa
com 236 individuos tendo encontrado IAA em 40 (17%) individuos,
utilizando a DAO de 5mm. Dos 40 afetados, 7 tinham IAA sintomatica com
significantes achados neuroldgicos positivos, como anormalidade na
marcha, hiperreflexia, inclinacdo da cabeca, torcicolo e outros sintomas.
Ralataram que é importante identificar as criangas sintomaticas com esta
desordem tdo cedo quanto possivel para que a intervencdo cirlrgica
apropriada possa prevenir futuras injurias neurolégicas. Se as criancas
com SD e IAA sintomética forem atendidas com medidas médicas
corretas e servigos cirargicos, elas estardo aptas para ter suas funcdes
normais.

Pueschel e Scola'®, 1987, apresentaram outra pesquisa,
com 404 individuos com SD e encontraram IAA em 59 (14,6%), dos quais
53 (13,1%) eram assintomaticos e 6 (1,5%) eram sintomaticos. Nas duas
pesquisas destes autores, a prevaléncia de IAA foi menor que nossos
resultados (22,1%), embora tenham estabelecido a DAO de 5mm, mas
mesmo assim sua prevaléncia esta na faixa dos 10 a 30% abordado na
literatura.

Targgard et al.***, 2000, ao avaliarem 36 individuos com SD,

em que todos apresentavam anormalidades na junc&o cranio vertebral
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(JCV), encontraram 23 casos de IAA, o que mostra que das
anormalidades da JCV, a IAA é a mais comum. Embora os autores
tenham encontrado prevaléncia de IAA, ndo é possivel comparar com 0s
resultados desta pesquisa, devido a caracteristica da amostra utilizada
pelos autores, uma vez que nado analisamos as anormalidades da
articulagdo cranio vertebral. Apenas comprova que a presenca de
anormalidades aumenta a possibilidade do individuo apresentar IAA ou
outras instabilidades das articulagdes cranio vertebrais.

Em outro trabalho, Cremmers et al.*’, 1993, foi o Gnico autor
que estabeleceu fator de magnificacdo para analise radiogréfica da IAA.
Assim, adotando medida DAO >4mm, encontraram prevaléncia de 1AA de
15% quando consideraram o fator de magnificacdo, mas prevaléncia de
32% sem o fator de magnificacao.

Numa pesquisa mais recente realizada no Kuwait, Ali et al.’,
2005, encontraram IAA em 8 (18%) dos 44 individuos analisados, embora
tenham utilizado medida DAO >3mm, num grupo apenas acima de 15
anos, resultados menores que os encontrados nesta pesquisa.

Matos’’, 2005, avaliando 80 criancas da cidade de Salvador
- BA, entre 5 e 15 anos, encontrou IAA em 18 (22,5%) individuos,
resultados, em porcentagem, iguais aos deste trabalho. Encontrou entre
os 80 individuos com SD avaliados, 6 individuos (7,5%) com DAO maior
do que 6mm (Tipo 1l1),12 individuos (15%) entre 4,5 e 6mm (Tipo II) e 62
individuos (77,5%) tinham DAO menor do 4,5mm (Tipo 1), portanto sem
IAA.

Casas et al.?®, 2006, fizeram um estudo longitudinal,
avaliando 37 individuos com SD entre 5 a 47 anos na cidade de
Floriandpolis - SC. Dos 37 individuos, 13 retornaram para reavaliacao
apés 5 anos. Encontraram trés individuos com IAA, sendo que um deles
ja apresentava a anormalidade na primeira avaliacdo. Afirmaram que
apesar dos dois novos casos de IAA, ndo houve quaisquer alteracées no

exame neurologico. De acordo com a opinido dos autores, a IAA é uma
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alteracéo peculiar da SD e ndo apresenta relacdo com a pratica esportiva.
Também ndo h& evidéncias cientificas da necessidade do “screening”
radiografico preconizado pela Divisdo Médica das Olimpiadas Especiais,
sendo que o exame clinico é o mais importante para 0 acompanhamento
desses pacientes. De acordo com os autores “A presenca ou ndo de IAA
radiografica ndo deve ser utilizada como parametro para afastar esses
pacientes das atividades esportivas, pois isto sé prejudica a socializacéo e
o desenvolvimento neuropsicomotor desses individuos.”

Assim também para Davidson*!, 1988, Cremers et al.*®,
1993, apds pesquisa com criangas com SD com um ano de prética
esportiva, concluiram que pelos seus achados ndo ha necessidade dos
exames radiograficos para a pratica de esportes, alegando que ndo ha
razdo para fazer as criangcas com SD pararem de praticar certos esportes.
Para Taylor e Walter’*®, 1996, também consideraram desnecessario os
exames, pois pelas suas conclusdes um individuo com SD n&o esta
sujeito a sofrer injaria do corddo espinhal por um simples acidente
traumatico.

Tanto Pueschel e Scola'®®, 1987 quanto Elliott et al.**, 1988
assim como O'Connor et al.® 1996, afirmaram gue existem
recomendacdes suficientes para indicar os exames radiograficos para
avaliar a IAA nos individuos com SD. Com isso é possivel prevenir 0s
danos no corddo espinhal antes que ocorra, principalmente nos casos
assintomaticos. Cerca de 85% dos individuos com SD nédo sao atingidas
pela IAA e podem praticar qualquer tipo de esporte. Os outros 15%
geralmente sdo assintomaticos e devem ser restringidos de esportes de
contato que cologuem em risco a regido da cabeca e pescoco. Eles
recomendam os exames a partir dos 5 anos em todas crianca com SD e
repeticdo aos 10 anos. Cuidados especiais devem ser tomados com
aquelas que apresentarem anormalidades anatémicas como hipoplasia do
odontbéide ou os acessorium. Concluem que mais de 85% da populacdo

com SD que nédo apresenta IAA e pode participar de todos os programas
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de educacéo fisica e atividades esportivas, e que o Especial Olimpico™®’

deve tomar as precaucdes necessarias antes das atividades esportivas.
Embora as controvérsias persistam até o momento entre os

autores, tanto o Departamento das Olimpidas Especiais dos Estados

1**6 continuam solicitando os

Unidos™’, como o Special Olympics Brasi
exames radiograficos da coluna cervical para inspe¢cdo da IAA antes da

participacéo dos atletas com SD.

Prevaléncia de acordo com sexo

Quando avaliamos a prevaléncia de acordo com 0 sexo,
podemos verificar pela Tabela 5 e Figura 33 a prevaléncia da IAA neste
trabalho, distribuidas de acordo com o sexo. Dos 39 individuos do sexo
masculino pesquisados, 11 (28,2%) apresentam IAA, e dos 29 individuos
do sexo feminino encontramos 4 (13,8%) com IAA, portanto maior
prevaléncia no sexo masculino do que feminino.

Pela Tabela 6 e Figura 34, podemos notar que do total dos
15 individuos com IAA encontrados nesta pesquisa, 11 (73,3%) séo do
sexo masculino e 4 (26,6%) séo do sexo feminino.

Comparando com os outros autores, podemos verificar que
Pueschel & Scola, 1987, encontraram 57,1% para o sexo masculino e
42,8% para o sexo feminino, assim como Elliott et al.*>, 1988, que
encontraram no total da pesquisa entre criancas e adultos, 55,5% de I1AA
entre os homens e 44,4% entre as mulheres. Ambos encontraram maior
prevaléncia no sexo masculino, como os resultados desta pesquisa.

Ao contrario dos nossos resultados, Matos’’, 2005,
encontrou maior prevaléncia para os individuos do sexo feminino com 12
individuos com IAA (66,6%) e 6 do sexo masculino (33,3%), de um total
de 18 individuos com IAA.
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Ali et al.’, 2005, encontraram maior tendéncia nos homens
(20,6%) do que mulheres (13%), mas afirmaram que a diferenca ndo é
estatisticamente significante. Os autores ndo especificaram o nimero de

atingidos em cada sexo.

Prevaléncia de acordo com faixas etarias

Podemos verificar pela Tabela 7 e Grafico 35 a prevaléncia
de IAA encontrada neste trabalho de acordo com as faixas etérias. Assim,
encontramos IAA em 7 (33,3%) das 14 criancas, 4 (14,8%) dos 23 jovens
e 4 (20,0%) dos 16 adultos analisados.

Verificamos que proporcionalmente existe uma porcentagem
ligeiramente maior nas criangcas do que nos jovens e adultos. Uma
provavel explicacdo para isso é que em alguns casos pode acontecer do
processo odontdide ndo estar totalmente formado.

Pueschel et al.**?, 1992, num estudo longitudinal para avaliar
se a IAA é progressiva ou ndo avaliaram 141 individuos. Os resultados
mostraram que ocorreu apenas uma minima mudanca (de 1 a 1,5 mm) da
DAO ao longo do tempo em 130 (92%) dos individuos com SD. Oito
individuos (8%) tinham mudancas com intervalos acima de 2 a 4mm,
entretanto, nenhum desses individuos apresentou sintomas clinicos. A
analise dos dados obtidos pelos varios grupos (masculino, feminino,
varias idades, com e sem IAA) ndo mostrou alteracdes significantes nos
valores da DAO nas sucessivas radiografias. Relataram que em trés
pacientes em que as radiografias iniciais foram feitas de 3 a 6 anos de
idade mostraram o processo odontéide ndo totalmente desenvolvido o
que dificultou a interpretacdo acurada. Mesmo assim, 0s autores
recomendam os exames radiograficos da coluna para averiguar I1AA a

partir dos 5 anos de idade.
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Martel e Tishler™, 1966, ao analisarem 70 individuos,
encontraram IAA entre 2-15 anos em 10 individuos (14,2%), entre 16-37
anos em 4 (5,7%) e 42-56 anos em 1 (1,4%), ou seja, encontraram maior
prevaléncia entre os jovens.

Puerschel e Scola’®, 1987, ao analisar 404 individuos, ndo
encontraram diferengas estatisticamente significante entre os varios
grupos de idades, tendo encontrado para as idades entre 6-10 (n=87)
17,2%; 11-15 (n=54) 14,8%; 16-20 (n=80) 13,8%; 21-25 (n=76) 14,5% e
26-30 (n=59) 16,9%. O grupo entre 1-5 foi excluido por apresentar
namero pequeno de criangas.

Para Elliott et al.**, 1988, analisando individuos com SD
encontraram no grupo até 15 anos (n=67) 10%. Do grupo com idade
acima de 15 anos (n=94) encontraram apenas 2%. Nesse caso, também
encontraram prevaléncia maior nas criangas do que adultos, resultados
semelhantes aos desta pesquisa.

Taylor e Walter**3, 1996, alegaram que a IAA ndo pode ser
diagnosticada acuradamente antes dos 6 anos, mas que a RDA (Riding
for the Disabled Association of Australia) ndo permite participantes antes
dessa idade e solicita que um formulario seja preenchido por um médico
antes que as criangas com SD participem de esportes. Radiografias da
coluna cervical sdo obrigatorias e de acordo com o formulario, devem ser
feitas por razdo de seguranca baseadas em razfes meédicas e legais.

Para Boéchat et al.?!, 2006, é importante salientar que o
primeiro  “screening” radiogréfico ndo deve ser realizado muito
precocemente, por causa das caracteristicas da ossificacdo do atlas e do
axis, que podem provocar erro de interpretacdo da DAO e do aspecto do
odontéide levando, em alguns casos, a repeticbes do exame e,
consequentemente, a exposi¢cao aos raios X. No entanto, relataram que
no IFF-Fiocruz exames radiograficos sado realizados em todos os
pacientes com trés anos de idade e a DAO é considerada normal quando

menor ou igual a 4mm.
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Prevaléncia de acordo com extensao, flexdo neutra

Na Tabela 8 e Figura 36 estdo apresentadas a prevaléncia
de acordo com as trés incidéncias radiograficas utilizadas. A posicédo de
flexdo com 17,6% € que mais apresenta valores DAO acima de 4,5mm,
caracterizando IAA, seguida da posi¢cao neutra com 14,7% e em extensao
com 7,4%.

Na pesquisa de Pueschel e Scola'® 1987, dos 404
individuos avaliados, encontraram valores da DAO maiores que 5mm em
12,4% em flexdo, em 9,6% em neutra e em 5,4% em extensdo. Para os
autores, como na posicado de flexdo o atlas se move anteriormente e 0s
ligamentos transversos do atlas ficam estreitados ao maximo, essa
posicdo pode ser considerada a mais apropriada para identificar a IAA do
as que outras posi¢cdes. O aumento da frouxiddo do ligamento transverso
pode ndo ser visto nas radiografias que sé@o obtidas em posi¢cdo neutra e
extensdo. Entdo, para evitar radiacdo desnecesséria, n6s poderiamos
arguir que seria suficiente utilizar radiografias apenas em flexao para fazer
o diagnéstico da IAA. Entretanto, em 15 pacientes, foi encontrado DAO
=5mm em posicdo neutra e/ou extensdo, quando em flexdo era <Gmm.
Esses 15 pacientes néo teriam diagndéstico de IAA se fosse feita apenas
radiografias em flexdo. Portanto, os autores sugerem que sejam feitas as
trés incidéncias para um correto diagnostico da IAA.

Conforme pode ser visto na Tabela 9, em nossa pesquisa,
encontramos 4 individuos com IAA, com valores DAO >4,5mm nas 3
posicdes; 4 individuos com IAA em flexdo e neutra; e 2 individuos com
IAA em flexdo e extensao. Trés individuos apresentam IAA apenas em
flexdo, mas em 2 individuos em flexdo nao ocorreu. Portanto,
concordamos com as observacdes de Pueschel e Scola’®, 1987, da
necessidade da realizacdo das trés incidéncias, pois embora a posicao de

flexdo seja a que mais evidencia a IAA, pode ocorrer algum caso em que
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ela ndo evidencie, ocorrendo apenas nas outras posi¢des. Entdo, como
0s proprios autores relataram, se fizéssemos apenas em flexdo, alguns
casos passariam desapercebidos.

Ali et al.>, 2005, também concordam com esse ponto de
vista, pois tendo encontrado IAA em 8 (18%) individuos, em 5 deles a IAA
ocorria apenas em flexdo e em 3 ocorriam tanto em flexdo como em
neutra. Consideraram que, desde que a verificagdo da DAO foi maior em
flexdo, pode ser suficiente uma radiografia lateral da coluna em flexao
para o diagndstico da IAA. Entretanto, a posi¢cdo neutra oferece melhor
visualizagdo das anormalidades congénitas ou degenerativas. Relataram
ainda que, inexplicavelmente, alguns pacientes tinham IAA em posi¢cao
neutra ou extensdo, mas era ausente em flexdo. Uma possivel explicacéo
€ uma falha no encurtamento da hiperflexdo do pescoco o qual maximiza
a fenda atlanto-axial. Por isso, recomendam uma avaliacdo inicial com
incidéncias em posic¢des neutra e flexdo e subsequiente acompanhamento
apenas em flexao.

Para Casas et al.8, 2006, num estudo longitudinal com 37
individuos com SD de 5 a 47 anos, a distancia DAO em posi¢do neutra
variou de 2 a 6mm (3,3mm) na primeira avaliacdo e depois de 5 anos
variou de 2 a 5mm (3,5mm). Na posicao de flexdo, a DAO inicial era de 2
a 8mm (4,1mm) na primeira avaliacdo e variou de 3 a 7mm (4,3mm) apos

5 anos.

Maiores Valores DAO

Ainda com relagdo a Tabela 9, podemos verificar que ela
apresenta apenas os individuos com IAA, em que os valores DAO sé&o
sempre 24,5mm. Pode-se notar que os valores variam entre 4,50 a
8,83mm. Todos esses individuos receberam atencédo especial e foram

indicados para a consulta a um neurologista para realizagdo de outros
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exames, assim como cuidados com as atividades fisicas, principalmente
aguelas que colocassem em risco a regido da cabeca e pescoco.
Podemos verificar que, nesta pesquisa, 0s 5 casos mais acentuados sao
os individuos numeros 8EFC de 13 anos com 8,83mm; 9LFL de 14 anos
com 6,76mm, 11LNS de 15 anos com 7,33mm; 14JRFG de 32 anos, com
8,16mm, todos em flexdo e 15GD com 7,25mm em neutra.

Tishler e Martel***, 1965, encontraram valores da DAO entre
3 a 10mm. Nader-Sepahi et al., 2005, encontraram medidas DAO de 12
pacientes com IAA entre 5 e1l3mm.

Pueschel e Scola’®, 1987, de 404 individuos examinados
encontraram valores de IAA, variando entre 5 e 10,9mm, com 7 casos de
IAA sintomatica.

|.95

Nader-Sepahi et al.”, 2005, apresentaram 12 casos de

criangas com IAA sintomatica e mostraram valores DAO entre 5 e 13mm.

Grupo derisco

No entanto, mesmo as medidas DAO nesta pesquisa terem
sido cuidadosamente avaliadas; mesmo as avaliacdes terem sido
consideradas estatisticamente confidveis e consistentes; e também
levando em consideracdo as controvérsias das medidas DAO abordadas
na literatura despertou certa inquietude quanto as medidas que se
encontravam préximas, mas abaixo dos 4,5mm. Convém lembrar que a
Estatistica € uma ciéncia légica e foi determinado para considerar como
normais, e portanto sem IAA, todos aqueles individuos com valores
imediatamente abaixo de 4,5mm. Entdo, pela logica estatistica um
individuo com valor DAO de 4,40mm ndo apresenta IAA. Mas surge a
pergunta se pela logica da Biologia ele ndo estaria muito proximo de vir a

ter IAA? Foi pensando dessa maneira que foram classificados aqueles
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individuos com medidas DAO com valores entre 3,5 e 4,5mm como um
grupo de risco.

Podemos observar na Tabela 10 e Figura 37 que
encontramos 5 (7,4%) individuos nessa situacdo, com valores proximos
ou muito préximos aos 4,5mm. Como ndo encontramos nha literatura
consultada trabalhos que considerassem a existéncia de grupo de risco,
esses individuos foram incluidos dentro do grupo dos normais, para efeito
da andlise estatistica. Além disso, ndo podemos comparar com outros
autores, pois ndo encontramos entre trabalhos consultados abordagem da
medida DAO, considerando grupo de risco. Os autores divergem ao
determinar valores para critério de normalidade da DAO, conforme
discutido anteriormente.

No entanto, Matos’’, 2005, relatou que quando a DAO,
obtida por meio de radiografias cervicais de perfil em flexdo, € menor do
que 3,5mm significa que o ligamento transverso esté intacto; quando esta
distancia esta entre 3,5 e 5,0mm o ligamento transverso € insuficiente; ja
valores acima de 5mm podem indicar insuficiéncia dos ligamentos alares
transversos ou subluxagao atlanto-axial. Isto significa que pessoas com
DAO entre 5 e 7mm devem evitar atividades esportivas de alto impacto ou
de flexdo que pressionem a coluna cervical. Distancias entre 7 e 9mm
implicam em importante instabilidade e deve ser feito um controle
radiogréfico periddico para observacdo, evitando principalmente pratica
de esportes de contato. O tratamento cirtrgico sé é indicado em casos de
IAA significante, onde estajam presentes sinais e sintomas neurologicos
de DAO maior que 10mm. Mesmo assim, o autor fez a analise da IAA
adotanto 4,5 a 6mm como sugestiva de IAA e acima de 6,5mm como IAA
franca, conforme mencionado anteriormente.

Dessa maneira, podemos considerar que medidas DAO
entre 3,5 e 5,0mm (de acordo com Matos’’, 2005) e 3,5 e 4,5 (de acordo
com nosso critério) seriam condi¢cdes predisponentes para um individuo

vir a desenvolver IAA, necessitando portanto, de um controle e
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acompanhamento mais cuidadoso, € nesses casosS hao seriam
considerados como normais.

Para Morton et al.®”, 1995, a radiografia pode detectar com
confiabilidade se criancas com IAA crbnica correm o risco de desenvolver
sintomas gradualmente. Isto pode justificar a necessidade dos exames

radiograficos para essas criancgas.

Predicdo da chance do individuo vir a ter IAA

Para ajudar nessas duvidas, principalmente quanto a essas
medidas proximas ao valor de 4,5mm, foi criado nesta pesquisa um
modelo (formula) para predicdo da chance do individuo vir a ter 1AA.
(Figura 38) No Material e Método esta descrito a Estatistica do modelo
(formula) para esse calculo.

Na Figura 39 apresentamos um exemplo de um individuo do
sexo masculino, com 5,7 anos, do grupo de medidas Normal, com DAO
em Extenséo de 2,73mm, Flexado 3,21mm e Neutra 2,65mm. Aplicando o
modelo desenvolvido, sua chance de vir a ter IAA serd de 0,34%.
Portanto, uma chance muito remota.

Na Figura 40, apresentamos um exemplo de um individuo
do sexo feminino, com idade de 5,1 anos, do grupo de medidas Alterado,
com DAO em Extensdo de 3,24mm, em Flexdo 3,47mm e em Neutra
4,81lmm. Aplicando o modelo, sua chance de vir a ter IAA é de 100%.
Portanto, confirma o diagndstico radiografico.

O caso da Figura 41, é aquele em que o modelo
desenvolvido pode ser mais Util. Temos o exemplo de um individuo do
Grupo de Risco, do sexo masculino, com 8,5 anos, com 2,89mm em
Extensao, 4,24mm em Flexao e 3,05mm em Neutra. Aplicando o modelo

desenvolvido, verificamos que a chance dele vir a ter IAA é de 42,72%.
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Portanto, uma possibilidade consideravel, que merece maiores cuidados,

atencdo e acompanhamento.

Consideracdes Finais

A IAA é uma anormalidade descoberta, relativamente ha
pouco tempo, e desde 1961 quando foram notadas suas primeiras
evidéncias, muitas pesquisas e casos clinicos foram publicados. Mas, foi
somente com a determinacao drastica de proibir todos os individuos com
SD diagnosticados com IAA de participar de atividades esportivas que
colocassem em risco a cabeca e 0 pescoc¢o, que outras publicagcdes com
davidas e controvérsias surgiram.

Convém lembrar que a IAA é uma anormalidade quase
sempre assintomatica, que pode ser progressiva, ocorrendo em individuos
gue nem sempre sdo capazes de relatar sinais e sintomas e que pode
levar a consequéncias graves com danos ao cordao espinhal. Sera que
esses ja nao seriam argumentos suficientes para realizar exames
radiograficos preventivos?

Alguns autores questionam sobre a eficiéncia do melhor
exame, a melhor idade, a necessidade de repeticdes, e as restricdes
fisicas. Foi demonstrado que a radiografia da coluna cervical,
principalmente em posicédo de flexdo é o exame mais indicado, mas néo
se deve excluir as posicoes em extensao e neutra, pois pode acontecer
de detectar IAA apenas em uma dessas duas incidéncias. A ossificacao
do odontdide, geralmente termina aos 4 anos, e € a idade aproximada
gue se recomenda a primeira radiografia. Mesmo nos casos com medidas
dentro do padréo de normalidade, é recomendado repeticdes a cada 5
anos. Para os casos de IAA assintomatica, € indicado repeticbes anuais
com restricdo aos esportes de risco. Para os casos de IAA sintomatica é

recomendado cirurgia de fusdo posterior das vértebras.
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Foi possivel notar que a maioria dos pais e responsaveis
dos individuos com SD que participaram desta pesquisa desconheciam a
anormalidade e nunca haviam sido alertados para isso. Muitas vezes 0s
portadores praticavam esportes como natagcao, equitacdo, sem nenhuma
orientacdo. Verificamos ainda que a prevaléncia de I1AA nesta pesquisa foi
de 22,1%, sem levar em conta o grupo de risco.

Se considerarmos que no Brasil nascem 8 mil bebés com
SD por ano, e existem segundo o Censo de 2000 do IBGE®®, 14,5% de
deficientes, sendo, aproximadamente, 300 mil individuos com SD, e que a
prevaléncia de IAA é, em média, de 20%, entdo temos 60 mil brasileiros
com SD que tem IAA e que portanto, deveriam ser orientados e
prevenidos.

Isso ndo quer dizer que devam levar uma vida sedentaria, e
gue nao devam participar das atividades esportivas e recreativas. Ao
contrario, as atividades fisicas e recreativas deve fazer parte da vida
desses individuos como de toda crianca. Mas se a IAA estiver presente,
as atividades que coloquem em risco a regido cervical devem ser
substituidas por outras seguras e um acompanhamento médico
neurolégico deve ser procurado.

Aqueles que ap0s 0s exames se encontrarem dentro das
medidas com padrdo de normalidade, podem praticar qualquer tipo de
esporte. No entanto, isso pode ser verificado pelos exames radiograficos
da coluna cervical ou outros exames por imagem.

A saude é muito importante para correr riscos em que
exames podem tranquilizar. Por isso, podemos considerar que a rotina

dos exames radiograficos para verificacdo da IAA devem ser realizados.
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7- Conclusao

De acordo com o0s objetivos propostos e resultados

encontrados nesta pesquisa, concluimos que:

1-

foi possivel realizar um trabalho de prevencdo com a
orientagdo e avaliagdo da IAA junto aos responsaveis e
as instituicdes de assisténcia aos individuos com SD, de

acordo com as condi¢des de cada uma,;

a prevaléncia de IAA na amostra analisada foi de 22,1%,
com valores da DAO entre 4,5 e 8,83mm, tendo sido
mais prevalente nos individuos do sexo masculino do que
feminino, e nas criancas do que jovens e adultos; e
embora a posicéo de flexdo apresente maior prevaléncia,
ela ndo deve sobrepor as posicoes de extensao e neutra,
pois pode omitir casos ausentes em flexdo, mas

presentes nas outras posicoes.
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ABSTRACT

The purpose of this study is to make the prevention with Down syndrome
(DS) individuals belonging to three institutions APAE (Associa¢do de Pais
e Amigos de Excepcionais) and ASIN (Associagdo de sindrome de Down),
both in Sdo José dos Campos and ASPAD (Associacdo de Pais e Amigos
de sindrome de Down) in Jacarei, guiding and evaluating DS individuals
about the atlantoaxial instability (AAl), as well as analyzing AAlI DS’
prevalence. All members of the three DS institutions were invited to
participate in this project, and a sample with 68 subjects aged between 2
and 34 years old, 39 males and 29 females was formed. Lateral
radiographs of the cervical spine were taken in the extension, flexion and
neutral positions, under the consentment of each subject legal guardian.
The diagnosis of AAlI was made by the analysis of atlanto-odontoid
distance (AOD), with a custom analysis created in a software for
cephalometrics (Radiocef). The AOD was measured in three positions,
and was considered to be regarded abnormal if it were =24,5mm on, at
least, one of these position, indicating AAIl. After descriptive statistics
analysis of the data and results, we concluded that the AAI prevalence
was 22.1% subjects, with AOD ranging between 4.5 and 8.83mm. A higher
prevalence was observed in male subjects and children. A higher
prevalence of AAl was observed in flexion positions radiographs.
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However, extension and neutral positions radiographs must not be
disconsidered since some individuals do not show AAIl in the flexion
position. So, it was made the prevention with the AAI evaluation through
radiographic screening. The radiographic reports were forwarded to the
institutions and the legal guardian of the individuals, who were informed
about the risks of AAl as well as the special care for the patients who were

diagnosed as having AAl.

KEY-WORDS: Down syndrome; cervical spine; atlantoaxial instability;

craniovertebral instability.
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