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Introducao

E comum as criangas com sindrome de Down (SD) apresentarem problemas
de nariz, ouvido e garganta (Michell 2003, Vernail 2004, Shott 2006a). Esses
problemas incluem uma incidéncia elevada de infecgdes cronicas de orelha
e perda associada de audicdo condutiva. A apneia obstrutiva do sono e as
perturbagdes respiratdrias do sono também sdo muito comuns e ocorrem em até
60% das criangas desde os 3-4 anos de idade (Shott 2006b). Essa frequéncia pode
chegar até¢ 90%-100% a medida que as criangas crescem (Marcus 1991, Dyken
2003). As vias aéreas subgloticas e traqueais de criangas com SD sdo menores do
que em outras criancas da mesma idade. Isso é particularmente importante se for
necessaria uma cirurgia com anestesia geral e intubacdo. A traqueomalacia, com
colapso parcial da traqueia durante a respiragdo e estridor, ndo ¢ rara. Devido ao
retardo de desenvolvimento do sistema imune e a hipoplasia do terco médio da
face com fossas e cavidades sinusais e fossas nasais menores, as criangas mais
jovens s30 mais propensas a infec¢des do trato respiratorio superior e a rinorréia
(Gershwin 1977, Spina 1981, Strome 1981).

Otite Média Croénica

As infec¢Oes cronicas da orelha s3o comuns em criangas com SD,
ocorrendo em até 95% delas (Strome 1981, Shibahara e Sando, 1989, Yamaguchi
1990, Mitchell 2003, Lee 2007). Os fatores etiologicos incluem hipoplasia
do terco médio da face com nasofaringe contraida e formato anormal da tuba
auditiva, maior incidéncia de infec¢des do trato respiratorio superior devido a
imaturidade e retardo do sistema imune (Gershwin 1977, Spina 1981), além do
mau funcionamento do musculo tensor do véu palatino do palato mole, musculo
responsavel pela abertura e fechamento da tuba auditiva (Strome 1981).

Atualmente, ndo temos dados sobre a duragdo dessa disfungdo persistente
da tuba auditiva, mas parece que infecgdes cronicas da orelha prolongam-se para
uma idade mais avangada em criangas com SD comparadas a criangas normais.

Estudos demonstraram que a abordagem clinica e cirurgica agressiva da
otite média cronica resulta em melhores niveis de audi¢do e menos ocorréncia de
perfuragdes da membrana timpanica e de colesteatomas (Shott 2001, Shott 2003,
Lee 2007).

As criangas com SD devem fazer uma avaliagdo audiologica inicial no
primeiro més de vida de acordo com as Diretrizes da Universal Newborn
Screening ¢ da AAP (Academia Americana de Pediatria 2007). Se uma perda
auditiva for identificada, serd necessario consultar um otorrinolaringologista.



34 # X MANUAL DE OTORRINOLARINGOLOGIA PEDIATRICA DA IAPO

Até 50% dos recém-nascidos com SD tém estenose do conduto auditivo
externo (CAE) (Strome 1992). Embora os CAE cresgam lentamente durante os
trés primeiros anos de vida, até que seja possivel um exame clinico de rotina das
membranas timpanicas, muitas criangas vao precisar de exame das orelhas sob
microscOpio para remover o cerumen ¢ descartar adequadamente a otite média
tanto as infec¢des agudas como as efusdes da orelha média. Sugere-se que para
criangas com CAE pequenos, esses exames sejam feitos a cada trés meses para
garantir que a crianga nao passe um longo periodo com liquido ou infecgdo
da orelha média ndo diagnosticada. A maioria vai precisar ser encaminhada ao
otorrinolaringologista.

Para criangcas com CAE normais, que permitam o exame das membranas
timpanicas com um otoscopio, as orelhas devem ser monitoradas para otite média
aguda recidivante e presenca ou ndo de efusdo na orelha média. As alteragdes na
membrana timpanica com retracdo ¢ bolsas de retragdo devem ser monitoradas
com encaminhamento ao otorrinolaringologista, se a retragdo ndo melhorar.

A colocagdo de tubos de equalizagdo da pressao ou tubos de ventilagdo (TV)
deve ser considerada quando a efusdo ndo desaparece em trés meses ¢ / ou se a
crianga apresentou trés infecgdes agudas consecutivas da orelha (diretrizes AAFM,
AAO, AAP 2004). Foi demonstrado que as criangas com SD e com TV colocado
apresentaram 3,6 vezes mais chance de ter audigdo normal, quando comparadas
a audiogramas feitos quando o TV ndo esta instalado (Shott 2003). Também foi
demonstrado que existe uma incidéncia elevada de subdiagnostico e subtratamento
de infecgdes de orelha em criangas com SD (Roizen 1994).

Devido a disfuncao mais prolongada da tuba auditiva, varias colocagdes de
TV podem ser necessarias para uma determinada crianga. As orelhas das criancas
devem continuar sendo monitoradas pelo menos a cada seis meses enquanto a
retracdo cronica do timpano, as efusdes da orelha e / ou as infecgdes recidivantes
persistirem. Para criangas com problemas menores e audi¢do normal, qualquer
mudanga nos testes de audigdo previamente normais deve ser avaliada para descartar
perda temporaria de audi¢do causada por liquido da orelha média ou otite. Podera ser
necessario o encaminhamento ao otorrinolaringologista para outras avaliagdes se a
causa da perda de audi¢@o ndo puder ser determinada ou ndo responder & abordagem
clinica. Um estudo recente de Lee et al. demonstrou que, com vigilancia médica
agressiva e tratamento cirtrgico proativo de doenga cronica da orelha, a necessidade
de cirurgia otologica mais extensa pode ser minimizada (Lee 2007). Serdo necessarios
exames mais frequentes e monitoragdo constante enquanto a crianca cresce para
aquelas com problemas cronicos de orelha e perda auditiva, quando comparadas as
criancas com audi¢do normal e infec¢des minimas da orelha.

Teste audiologico

As criancas com SD tém uma incidéncia trés vezes mais alta de doenca
cronica da orelha e perda auditiva secundaria a infec¢oes cronicas da orelha
do que outras criancas com desenvolvimento retardado (Brooks 1972, Dahle
1986). Blaser et al demonstraram por avaliagdes tomograficas e por ressonancia
nuclear magnética, varias anomalias da orelha interna em pacientes com SD
Blaser 2006). Varios estudos mostraram uma relacdo entre perda auditiva leve
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e desenvolvimento educacional, de linguagem e emocional (Holm 1969, Brooks
1972, Balkany 1979a). Mesmo uma perda auditiva leve pode afetar as aptiddes de
articulagdo de uma crianga (Dobie 1979, Bess 1985). Estudos iniciais avaliando
a prevaléncia de perda auditiva em criancas com SD observaram altas taxas de
até 78% (Balkany 1979a, Balkany 1979b). No entanto, com monitoramento mais
dedicado e abordagens clinicas e cirtirgicas mais agressivas, essa frequéncia pode
ser bem menor (Shott 2001, 2003). Portanto, monitorar os niveis de audigdo e
fazer exames frequentes da orelha ¢ imperativo para maximizar o estado otologico
e audioldgico da crianga. Os testes audiologicos podem ser um instrumento
importante para identificar perda auditiva reversivel, principalmente em criangas
muito pequenas onde a estenose do canal auditivo tem seu maior efeito e o exame
fisico costuma ser dificil.

As diretrizes atuais de satiide para criancas com SD, conforme a
recomendaciio de 2001 pelo American Academy of Pediatrics Committee on
Genetics, indicam teste audiolégico ao nascerem e depois a cada seis meses até
a idade de trés anos, com testes anuais apés os trés anos de idade (American
Academy of Pediatrics, 2001). Os estudos demonstram que resultados confiaveis
e especificos ndo podem ser obtidos por audiometria comportamental em criangas
com SD abaixo de trés anos ¢ meio de idade (Maurizi 1985). Isso também foi
confirmado por Shott, Heithaus et al. Em seu estudo, apenas 12% das criangas
com SD com trés anos de idade conseguiram fazer testes especificos de audigao,
e com quatro anos, apenas 41% conseguiram obter resultados especificos (Shott
2005). Os protocolos de teste, portanto, deveriam ser determinados pelos niveis
de desenvolvimento da crianca e ndo pela idade cronoldgica. A meta é ter medidas
especificas da orelha de tons puros e de niveis de conscientizagdo da fala, e
eventualmente niveis de recep¢do da fala e uma determinagdo das habilidades
de discriminag@o da fala. Portanto, as avaliagdes auditivas devem prosseguir a
cada seis meses até que se consiga um teste especifico da orelha. Se a audigdo
for normal, testes anuais de acompanhamento serdo adequados. As avaliagdes
audioldgicas mais frequentes sdo necessarias na presenga de perda auditiva.

Deve-se considerar a amplificagdo sonora com aparelhos auditivos mesmo
se houver apenas perda auditiva leve, principalmente considerando os dados
que relacionam perda auditiva leve com retardos educacionais, emocionais ¢
no desenvolvimento da linguagem (Holm 1969, Brooks 1972, Balkany et al.
1979a). Isso é muito importante para criangas com SD onde as aptidoes de
linguagem expressiva sdo retardadas com relag@o a capacidade cognitiva. Foram
demonstradas diferencas estatisticamente significantes nos niveis de cociente
de inteligéncia (QI) entre criancas com perda auditiva leve devido a otite média
e controles correspondentes. Esses estudos, no entanto, foram todos feitos em
criancas de outra forma normais, com perda auditiva. Segue-se, como uma
suposicao razoavel, que os problemas de desenvolvimento associados a perda
auditiva podem ter um efeito ainda maior em criangas com as deficiéncias mentais
e fisicas associadas a Sindrome de Down (Balkany et al. 1979).

Devido a incidéncia mais elevada de disfungdo cronica da tuba auditiva e a
problemas mais duradouros de otite média cronica na SD e a idade mais avancada
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em que criancas com SD “se livram” de seus problemas auditivos cronicos, os
testes de audicdo devem ser mais frequentes se a crianca continuar a ter otite
média cronica, inclusive infec¢des agudas e disfuncdo cronica da tuba auditiva
com efusdo cronica da orelha média e / ou retracdo da membrana timpanica. As
avaliagdes audiologicas podem se tornar anuais com a resolucao da patologia da
orelha média e assim que o teste especifico da orelha for normal ou estavel.
Sindrome da Apneia Obstrutiva do Sono

Estudos relatam uma frequéncia de 50%-100% de sindrome da apneia
obstrutiva do sono em individuos com SD com até 60% das criancas com SD
tendo sono anormal com a idade de 3,5-4 anos (Shott 2006b). As evidéncias
mostram que esses nimeros aumentam em criangas mais velhas (Marcus 1991,
Levanon 1999, Dyken 2003). Fitzgerald et al. demonstraram uma prevaléncia
de 97% de AOS em criangas com SD que roncavam, com idades entre 0,2 a 19
anos (média de 4,9 anos) (Fitzgerald 2007). Os fatores predisponentes incluem
hipoplasia do terco médio da face, hipoplasia mandibular, macroglossia
relativa, tonsilas palatinas deslocadas medialmente, adendides apoiadas em
uma nasofaringe contraida e, portanto, causando mais obstrucio, além de
hipotonia das vias aéreas superiores com colapso em varios niveis das vias
aéreas durante o sono. O aumento de infec¢coes das vias aéreas e de secrecoes
nasais, a obesidade e a hipotonia contribuem ainda mais para o colapso
orofaringeo e hipofaringeo e para a obstrucio com o sono. As criancas com
SD apresentam uma prevaléncia alta de refluxo gastroesofagico (RGE). O
RGE pode causar edema da area faringea posterior reduzindo o tamanho geral das
vias aéreas e contribuindo para a apneia do sono.

Infelizmente, a capacidade dos pais de prever anomalias do sono de seus
filhos com SD ndo € boa (Shott 2006b, Marcus 1991, Ng 2006). Foi demonstrado
que a respiracdo perturbada durante o sono afeta a capacidade cognitiva, o
comportamento, a taxa de crescimento e consequéncias mais graves de hipertensao
pulmonar e cor pulmonale (Rowland 1981, Levine 1982, Southall 1987, Marcus
1991, Bonnet 1989). Devido a alta frequéncia de anomalias cardiacas congénitas
subjacentes em individuos com SD, existe maior risco de desenvolvimento de
complicagdes mais graves (Jacobs 1997).

O estudo do sono ou polissonografia ainda € o teste padrdo ouro para avaliar
a apneia e a respiragdo perturbada durante o sono.

Desde o nascimento, os médicos de cuidados primarios devem fazer muitas
perguntas sobre sono inquieto, ronco, pausas ou apneias respiratorias e / ou
aumento do esfor¢o respiratorio durante o sono. As posi¢des para dormir também
devem ser discutidas, como dormir sentado, dormir com o pescoco hiperestendido,
ou dormir dobrado para frente na posi¢do sentada. Essas perguntas devem
prosseguir durante toda a vida do individuo. Se houver qualquer duvida quanto a
perturbacdes das vias aéreas durante o sono, o paciente deve ser encaminhado a
um otorrinolaringologista para determinar se ha necessidade de um estudo do sono
e / ou intervencao cirargica.

Devido a alta taxa de complicacdes respiratorias apos a remocio das
tonsilas palatinas e adenoides (T&A) em criancas com SD, recomenda-
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se a observacdo durante uma noite no hospital apos essa cirurgia (Bower
1995). Embora T&A seja a intervengdo cirurgica inicial mais comum, estudos
demonstraram que € possivel haver obstrucio residual das vias aéreas apos
essa cirurgia e que outras intervengdes, cirurgicas ou clinicas, podem ser
necessarias (Merrell 2006, Shott 2006b, Donaldson 1988, Jacobs 1996, Shott e
Donnelly 2004). Recentemente, foi demonstrado que isso pode ser muito mais
comum do que se imaginava antigamente em crian¢as normais com apneia do
sono pré-operatoria. Mitchell em 2007 demonstrou incidéncia de 10%-20%
de apneia persistente do sono em um grupo de 79 criancas normais apés
T&A. Tauman et al., usando uma defini¢do bem mais restrita de cura cirargica,
demonstraram normaliza¢do completa de todos os componentes avaliados em
um estudo do sono em apenas 25% da populacdo de teste composta de criangas
‘normais’ (Tauman 2006). Isso ¢ comparavel a taxa total de sucesso de 5%
encontrada em um estudo de Shott, Amin et al., onde uma defini¢do igualmente
restrita de “cura” foi usada em um grupo de criangas com SD (Shott 2006b). Se
‘cura’ for mais semelhante a definicdo usada no estudo de Mitchell, 50%-70%
das criancas com SD nesse estudo continuaram a ter AOS apos T&A.

As opgdes cirlrgicas incluem procedimentos para macroglossia e
glossoptose. Os estudos radiograficos demonstraram que a base da lingua e o
novo crescimento da adenodide ja removida anteriormente sio os sitios mais
comuns de obstrucio residual em individuos com SD apesar de T&A prévia
(Donnelly 2004). As opgdes clinicas incluem perda de peso, uso de oxigénio
durante o sono, ou aplicagdo de pressdo positiva continua através de CPAP
(continuous positive airway pressure) ou BiPap. A traqueostomia também deve
ser considerada em casos de apneia grave do sono com hipertensdo pulmonar
associada, hipoxemia grave e / ou complicagdes cardiacas.

Estudos do sono no pos-operatério ou, no minimo, um estudo de oximetria
durante uma noite, devem ser feitos apds a intervengao cirurgica para garantir um
tratamento adequado e descartar respiracao perturbada persistente durante o sono
porque foi demonstrado que pelo menos 70% das crian¢as com SD continuam a
ter algum grau de obstrucio de vias aéreas superiores, apesar da remociao das
tonsilas palatinas e adenoides (Donaldson 1988, Jacobs 1996, Shott e Donnelly
2004, Merrel 2007).

Anomalias das vias aéreas — Laringeas e Traqueais

Além do tamanho reduzido da orofaringe e da nasofaringe, as criancgas
com SD tém vias aéreas subgloticas e traqueais menores do que as criancas
normais. A literatura anestésica discute muito a associacdo entre SD, estridor e
/ ou estenose subglodtica (Sherry 1983). Ja foi demonstrado que criangas com
SD, comparadas a outras criangas comparaveis em idade e género, precisam de
tubos traqueais duas vezes menores quando adequadamente intubadas, de
forma que existe um extravasamento de ar em torno do tubo (Shott 2000b).
A hipotonia vista em SD também afeta a laringe e a traquéia, e nao sdo raras
laringomalacia e traqueomalidcia com estridor associado. As complicagdes
pos-operatdrias das vias aéreas sdo mais altas em criangas com SD do que em
criangas normais, em geral causando problemas nas vias aéreas (Borland 2004,
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Mitchell 1995, Sherry 1983). A combinacdo de vias aéreas de calibre mais
reduzido, com a alta incidéncia de refluxo gastresofagico e a alta porcentagem
de procedimentos em criancas com SD feitos sob anestesia geral, colocam
essas criancas em um risco aumentado para o desenvolvimento de estenose
subglética (Boseley 2001).

Embora ndo haja necessidade de monitoramento constante, os médicos
de cuidados primarios devem conhecer os problemas potenciais das vias aéreas
quando o paciente é programado para cirurgia, principalmente quando a intubagao
¢ esperada, e se a crianga sera operada em um centro ndo acostumado a cuidar
de criangas com SD. A laringite estridulosa recidivante deve ser tratada
agressivamente, principalmente porque ¢ mais provavel que a crianga esteja
comegando com vias aéreas subgloticas menores do que o normal. O tratamento do
refluxo gastresofagico (RGE) deve ser considerado, principalmente em casos de
laringite estridulosa recidivante ou se houver edema importante na orofaringe
posterior. Mitchell encontrou uma frequéncia alta de RGE em sua revisdo de uma
coorte de criangas com SD, sendo que o RGE foi relacionado como um fator
de risco para laringite estridulosa recidivante (Mitchell 2003). Também ha uma
prevaléncia alta de RGE em criancas com laringomalacia (Halstead 1999). Embora
os relatorios iniciais apontem para uma taxa de sucesso mais baixa do tratamento
cirurgico de estenose subglotica em criangas com SD, estudos mais recentes
demonstraram taxas de sucesso semelhantes aos de outras criangas (Boseley 2001).

Devido ao alto potencial para problemas pds-operatorios de vias aéreas
apos anestesia geral, principalmente se houver intubacio traqueal, deve-se
considerar a permanéncia no hospital por uma noite para crian¢as com SD
(Moos 2005, Mitchell 2003), e isso devera ser promovido veementemente apos
adenotonsilectomia (Bower 1995).

Rinite cronica / sinusite

A secrecao nasal cronica, ou rinite cronica, ja foi considerada como
apenas algo “parte da sindrome de Down” e que melhorava quando a crianca
crescia (Strome 1981). No entanto, a rinite cronica ndo deve ser aceita como uma
condi¢do inevitavel e intratavel e a avaliagdo e o tratamento de qualquer rinite
cronica deve ser abordado agressivamente. Os estudos radiograficos demonstraram
desenvolvimento anormal das cavidades sinusais frontal, maxilar e esfendide,
inclusive hipoplasia ou falta de pneumatizacdo das cavidades sinusais (Miller
1986). O retardo no desenvolvimento do sistema imune também contribui
para problemas cronicos de rinite em pacientes com SD (Gershwin 1977,
Spina 1981). As gotas nasais de soro fisiologico, vaporizadores e irrigacoes
com soluc¢ao salina sdo usados ha tempos para o tratamento da rinite cronica e
foram recentemente confirmados como tratamentos eficazes em adultos (Pyonnen
2007). Para criangas com hipoplasia do ter¢o médio da face, e, portanto, fossas
nasais menores do que as usuais, esse ¢ um tratamento inestimavel e eficaz. Outras
avaliagdes e tratamentos da sinusite cronica devem seguir caminhos semelhantes
aos usados para criangas normais.

A educacao dos pais também deve incluir discussdes sobre a necessidade
de eliminar qualquer exposicdo ao fumo, principalmente considerando-se o



X MANUAL DE OTORRINOLARINGOLOGIA PEDIATRICA DA IAPO & 39

retardo do desenvolvimento do sistema imune e a maior incidéncia de infecgoes
do trato respiratorio superior em crian¢as com SD.

Outras causas de obstruciio nasal, como hipertrofia adenoideana ou
aumento das conchas nasais, devem ser consideradas. Estudos demonstraram
que um novo crescimento das adendides, apesar do historico de adenoidectomia
prévia, ndo € raro em criangas com SD (Donnelly 2004). O histérico familiar de
alergias ambientais deve ser discutido e o teste alérgico deve ser considerado. Isso
deve incluir uma avaliagdo do sistema imune, inclusive IgG (tanto IgG total
quanto niveis de subclasses, IgA, IgM, IgE, titulos para difteria, tétano e S.
pneumoniae).

O tratamento clinico da rinite / sinusite inclui o uso de antibidticos, vapori-
zadores com corticoesteroides nasais, vaporizadores nasais de soro fisiologi-
co, anti-histaminicos e descongestionantes. Assim como em crian¢as normais,
se a infeccdo persistir apesar do tratamento clinico, pode haver necessidade de
encaminhamento a alergistas e / ou otorrinolaringologistas para avaliar a neces-
sidade de outros tratamentos, inclusive imunoterapia e intervengdes cirurgicas.
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