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Prefacio

A neurologia infantil ¢ uma especialidade médica que exige ndo apenas
um profundo conhecimento técnico e cientifico, mas também uma
sensibilidade impar para compreender o desenvolvimento humano em suas
fases mais cruciais. E com grande satisfagdo que apresento o Guia Pratico em
Neurologia Infantil: Exame Neurologico infantil - um guia para a pratica
clinica, uma obra fundamental concebida pela Doutora Gladys Arnez, cuja

dedicagdo a neurologia pediatrica se reflete em cada pagina deste livro.

No cenario atual da medicina, onde a complexidade dos diagnosticos e
a rapidez das inovacgdes terapéuticas podem, por vezes, sobrecarregar o
profissional, a necessidade de materiais de referéncia claros, objetivos e
baseados em evidéncias torna-se imperativa. Este guia surge exatamente para
preencher essa lacuna, oferecendo uma abordagem estruturada e didatica que

facilita a pratica clinica diaria.

A estrutura da obra foi cuidadosamente elaborada para guiar o leitor
desde os fundamentos da avaliagdo inicial até as complexidades de condi¢oes
especificas. Ao longo de seus doze capitulos, a Dra. Gladys Arnez conduz o
profissional por uma jornada de aprendizado continuo. O livro inicia com a
base essencial da avaliagdo ¢ do exame dos pares cranianos, estabelecendo
um alicerce solido para o diagndstico neurologico. Em seguida, aprofunda-se
em temas de extrema relevancia e delicadeza, como a morte encefalica, a
paralisia cerebral, as alteragdes cranianas e as neoplasias do sistema nervoso

central.



Além disso, a obra aborda com maestria as crises epilépticas, os
transtornos do movimento, os distarbios do sono, as sindromes
neurocutaneas, as infecgdes neurolégicas e os traumatismos cranioencefalicos
e raquimedulares. Cada capitulo ¢ um convite a reflexdo e ao aprimoramento
técnico, sempre com o foco na aplicagdo pratica e na melhoria do cuidado

prestado as criancas.

Este livro ndo ¢ apenas um compéndio de informac¢des médicas; € um
instrumento de trabalho indispensavel para médicos especialistas, residentes,
estudantes e todos os profissionais de saude dedicados ao bem-estar
neurologico infantil. A clareza com que os temas sdo expostos, aliada a
profundidade do contetido, torna esta obra uma referéncia obrigatoria na

biblioteca de qualquer profissional da area.

Convido vocé a mergulhar nestas paginas com a certeza de que
encontrara nao apenas conhecimento, mas também a inspiragdo necessaria
para enfrentar os desafios da neurologia infantil com exceléncia e
humanidade. Que este guia seja um companheiro constante em sua pratica
clinica, iluminando o caminho para diagndsticos mais precisos € tratamentos

mais eficazes.
Boa leitura e excelente pratica clinica.

Renato Quidiquimo

Neurologista infantil



Parte I Avaliacao Inicial

na Neurologia Infantil



CAPITULO 1
Avaliac¢ao inicial na neurologia infantil

Na prética clinica neurologica, mesmo diante dos avangos expressivos
em neurofisiologia, neuroimagem e neurogenética, mantenho a compreensao
de que a semiologia clinica permanece como o eixo central do raciocinio
diagnostico. Os exames complementares sdo, quando indicados, ferramentas
de apoio e ndo substituem uma anamnese bem conduzida € um exame
neuroldgico criterioso. Assim, no atendimento cotidiano, inicio sempre por
uma escuta qualificada, estruturando a investigagdo a partir da queixa
principal, da cronologia dos sintomas e de sua evolugdo, para entdo
direcionar, de forma precisa, a necessidade de exames adicionais.

No contexto pediatrico, a avaliagdo clinica exige atencdo ampliada,
escuta sensivel e manejo cuidadoso da interacdo com a crianga € seus
cuidadores. Frequentemente, as informagdes sdo fornecidas por terceiros, o
que demanda que eu conduza a entrevista de forma dirigida, auxiliando na
organizacdo dos relatos e identificando elementos clinicos relevantes.
Considero ainda que o sistema nervoso em desenvolvimento apresenta
variacoes conforme a faixa etaria, o que impacta diretamente a expressao dos
sinais e sintomas. Por isso, ajusto continuamente meu olhar clinico ao estagio
do desenvolvimento, evitando interpretagdes descontextualizadas.

Ao longo da consulta, ndo me limito a coleta objetiva de dados.
Observo a crianca em interacdo com o ambiente ¢ com seus cuidadores, atento
aos sinais nao verbais, a0 comportamento, ao vinculo ¢ a dinamica familiar.
Esses elementos frequentemente revelam aspectos fundamentais para a
compreensdo do quadro clinico. Busco, portanto, criar um ambiente
acolhedor, que favorega a comunicagdo e reduza a ansiedade, permitindo que
a crianca se expresse dentro de suas possibilidades e que os cuidadores se
sintam seguros para relatar suas preocupagdes.

Dessa forma, compreendo a anamnese neuroldgica como a etapa mais
decisiva da avaliagdo. Conduzo essa investigagdo de maneira sistemadtica,



abrangendo a historia da doenca atual, antecedentes pessoais e familiares e o
desenvolvimento neuropsicomotor. Esse percurso, aliado a um exame
neurologico preciso, orienta a formulagdo de hipdteses diagndsticas nos
niveis sindromico, topografico e etiologico, sustentando decisdes clinicas
mais seguras e individualizadas no cuidado a crianga.

IMPORTANTE PARA A PRATICA CLINICA

O conhecimento dos marcos do neurodesenvolvimento ¢ essencial
para identificar desvios precoces. A auséncia de sorriso social aos 2
meses, de balbucio aos 6 meses, de palavras aos 12 meses ou de
frases aos 24 meses deve sempre motivar investigacao neuroldgica
detalhada.

1) Fetal (28 sem) 2) Recém-nascido (0-28 dias)

P Formacao de

sulcos e giros
Mielinizagéo
progressiva
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/

Formagéo de Mielinizagéo
sulcos e giros progressiva
3) Lactente (1-24 meses) 4) Crianga (2-12 anos)
Formacao de Maturagao Formagéo de
sulcos e giros\ g cortical 77 sulcos e giros

Maturagao
cortical

A

Mielinizagéo
progressiva Mielinizagéo
progressiva



Aplicacio Clinica e Perspectivas sobre a Anamnese Neurolégica

Identificacio do paciente

Inicie a consulta registrando os dados de identificac¢do de forma

completa e intencional. Anote nome, data de nascimento, sexo, raga,

naturalidade, procedéncia, enderego
e telefone. Inclua também o nome
dos cuidadores e suas ocupacoes.
Evite tratar essa etapa como mera
formalidade. Esses dados sao parte
do raciocinio clinico. A idade, por
orienta a andlise do

exemplo,

desenvolvimento neuropsicomotor.

A procedéncia pode indicar
exposi¢ao a infecgdes, condicoes

ambientais ou vulnerabilidades

Identificagdo do Paciente — Anamnese Neuroldgica

sociais. A ocupacao dos cuidadores permite estimar repertdrio linguistico,

nivel de escolaridade e possibilidades de adesdao ao tratamento.

Durante essa etapa, observe quem responde pela crianga € como se da

essa comunicagdo. Pergunte a si mesmo se o informante ¢ confiavel, se ha

coeréncia nas respostas e se existe alinhamento entre os cuidadores. Ajuste

sua linguagem conforme o perfil da familia. Uma comunicagdo adequada

aumenta a qualidade das informagdes coletadas e reduz ruidos na anamnese.

Registre também contatos atualizados, pois o seguimento neuroldgico

frequentemente exige reavaliagdes e comunicagdo continua.



Queixa principal

Apds a identificacdo, direcione a consulta para a queixa principal.
Solicite ao cuidador que descreva, com suas proprias palavras, o motivo da
consulta. Utilize uma pergunta aberta, como o que trouxe a crian¢a hoje.
Permita que ele fale sem interrupgdes iniciais. Essa narrativa espontanea
costuma revelar ndo apenas o sintoma, mas também a percep¢ao familiar
sobre o problema, o nivel de preocupagdo e possiveis interpretacdes ja

construidas.

Em seguida, refine essa informagdo com objetividade. Transforme a
queixa em um enunciado clinico claro. Pergunte a si mesmo qual € o sintoma
predominante. Defina se se trata de uma queixa motora, cognitiva,
comportamental, sensorial ou de outra natureza. Evite descri¢des vagas.
Substitua termos como estranho ou diferente por descrigdes clinicas precisas.
Por exemplo, diferencie fraqueza de dificuldade de coordenag¢do ou perda de
habilidades adquiridas. Essa clareza inicial ¢ fundamental, pois toda a

anamnese subsequente deve se organizar em torno dessa queixa central.

Histéria da Doenca Atual (HDA)

Vocé deve conduzir a historia da doenca atual como a reconstru¢ao
cronoldgica do quadro clinico. Pense nessa etapa como uma linha do tempo
que precisa ser organizada com precisdo. Comece pelo inicio dos sintomas.
Pergunte quando surgiram e, sobretudo, como surgiram. Diferencie instalacao

suibita, em horas, de apresentacdes agudas, subagudas ou insidiosas.

Essa distincdo orienta diretamente seu raciocinio diagndstico.

Quadros subitos sugerem eventos vasculares, crises ou intercorréncias



agudas. J& evolugdes lentas podem indicar processos degenerativos,

metabdlicos ou do neurodesenvolvimento.

Em seguida, explore a evolucdo dos sintomas. Pergunte se houve
melhora, piora ou flutuacdo ao longo do tempo. Identifique padrdes. Sintomas
progressivos indicam um tipo de investigacdo. Sintomas intermitentes
sugerem outro caminho. Localize o sintoma com exatiddo. Pergunte onde
ocorre e, se necessario, pe¢a ao cuidador que mostre. A localizagdao anatomica
ajuda a construir hipoteses topograficas. Depois, qualifique o sintoma. No
caso de dor, por exemplo, investigue se ¢ pulsatil, em aperto ou em choque.

Em crises, pergunte como comeg¢am, quanto duram e como terminam.

IMPORTANTE PARA A PRATICA CLINICA

Quantifique sempre que possivel. Pergunte intensidade, duragdo e
frequéncia. Utilize escalas simples. Identifique se ha padrao temporal,
como piora noturna ou relacdo com atividades especificas. Explore
fatores desencadeantes e de alivio. Pergunte o que piora e o que melhora
o quadro. Essa etapa frequentemente revela relagdes com sono,
alimentacdo, febre ou estimulos ambientais. Nao deixe de investigar
sintomas associados. Muitas vezes, o diagnostico ndo estd na queixa

principal isolada, mas no conjunto de manifestagdes.

Finalize a HDA investigando tratamentos prévios. Pergunte se a
crianca ja foi avaliada por outros profissionais, quais hipoteses foram
levantadas e quais intervengdes foram realizadas. Registre medicagdes,

terapias e respostas observadas. Essa informacao evita redundancias e permite



avaliar a trajetoria clinica até o0 momento. Ao concluir essa etapa, vocé deve

ser capaz de narrar o caso de forma clara, cronoldgica e coerente.

Antecedentes fisiologicos

A investigacdo dos antecedentes fisiologicos deve ser conduzida com
rigor, pois muitas condi¢des neurologicas tém origem em eventos pré, peri ou
neonatais. Inicie pela histéria gestacional. Pergunte a idade dos pais na
concepcao e considere que idades mais avangadas podem estar associadas a
maior risco de alteragdes genéticas. Em seguida, explore o historico materno.
Registre numero de gestacdes, abortos, prematuridade e 6bitos neonatais.

Esses dados ajudam a identificar padroes reprodutivos e possiveis riscos.

Aprofunde a investigagdo no periodo gestacional. Pergunte se a
gestacdo foi planejada e se houve acompanhamento pré-natal adequado.
Investigue numero de consultas, realizacdo de exames, vacinas e
intercorréncias. Questione sobre infec¢des, doencas maternas como diabetes
e hipertensao, episdédios de sangramento, traumas ou perda de liquido.
Pergunte sobre movimentos fetais ¢ uso de substancias potencialmente
teratogénicas, incluindo alcool, tabaco, drogas e medicamentos. Cada uma
dessas variaveis pode ter impacto direto no desenvolvimento neurolégico da

crianga.

No periodo perinatal, seja minucioso. Pergunte sobre o tipo de parto,
apresentacdo fetal e possiveis complicagdes, como presenca de mecdnio ou
parto prolongado. Registre idade gestacional ao nascimento, classificagdo do
peso e medidas como perimetro cefélico. Verifique o Apgar e necessidade de
reanimacdo. Esses dados sdo fundamentais para avaliar risco de sofrimento

neonatal. Em seguida, investigue intercorréncias no bergério. Pergunte sobre



internacao em unidade neonatal, necessidade de oxigénio, fototerapia, suporte
alimentar e ocorréncia de infec¢des, convulsdes ou apneias. Registre também

o tempo de internacgao e resultados da triagem neonatal.

Inclua na anamnese informagdes sobre aleitamento materno. Pergunte
se ocorreu, por quanto tempo e se foi exclusivo. O padrao de alimentacao

inicial pode refletir tanto aspectos nutricionais quanto relacionais.

IMPORTANTE PARA A PRATICA CLINICA

Avalie o desenvolvimento neuropsicomotor. Registre a idade de
aquisicao dos principais marcos, como sustentar a cabeca, sentar-se,
andar e falar. Compare com padrdes esperados e identifique atrasos
ou regressoes. Mais do que a cronologia, observe a qualidade do
desenvolvimento. Interagdo social, resposta ao ambiente e uso

funcional da linguagem sdo elementos essenciais.

Ao finalizar essa etapa, vocé tera reunido dados fundamentais para
compreender a origem e a trajetoria do quadro neurologico, sustentando um

raciocinio clinico consistente e bem direcionado.



Marco motor 50% das criancas 90% das eriangas

Controle cervical (firma o pescoco) 2,5 meses 3,7 meses

Segura objetos 3.3 meses 3,9 meses

Rola na cama 3.2 meses 5,4 meses

Senta-se sem apoio 5.9 meses 6,8 meses

Fica em pé com apoio 7.2 meses 8,5 meses

Arrasta ou engatinha™ ! 6,5 meses 9 meses

Pega com o polegar e o indicador (pinca) 8.2 meses 10,2 meses

Fica em pé sozinha (10 s) 11 meses 13,9 meses

Abaixa-se (cocoras) e levanta-se sem apoio 12,2 meses 14,6 meses

Anda independente 12,3 meses 14,9 meses:

Anda para tras, sem cair 13,5 meses 16.9 meses

Corre bem, quase sem cair 15,10 meses 19,9 meses

Sobe escadas com apoio 16,6 meses 21.6 meses

Chuta bola sem apoio 17,1 meses 23,2 meses

Pula no mesmo lugar (apoic bipodal) 23,8 meses 28,8 meses

Salta pequeno obstaculo 31 meses 36 meses

Copia um circulo e desenha pessoas com 2 a 4 partes' 40 meses 48 meses

Pula com um pé sd e alterna (apoio unipodal) 43 meses 50,4 meses (2 pulos)
60 meses (5 metros)

Marcha em Tandem: ponta-calcanhar 55 meses 68.4 meses

Fonte: Mazza et al 2025. Condutas em Neurologia Infantil



IMPORTANTE PARA A PRATICA CLINICA

Do ponto de vista clinico, engatinhar nao deve ser tratado como um
marco obrigatorio do desenvolvimento neuropsicomotor. Muitos
lactentes saudaveis ndo engatinham e passam diretamente para a
marcha, sem que isso represente, isoladamente, um atraso ou
alteracdo neuroldgica. Por isso, ao conduzir a anamnese, evite
interpretar a auséncia do engatinhar como um sinal patolégico de
forma automatica. No entanto, isso nao significa que essa etapa deva
ser ignorada. Quando presente, o engatinhar fornece informagoes
relevantes sobre a organizacdo motora, a coordenacao bilateral e a
integracao sensorio-motora da crianga.

Na pratica clinica, ao investigar esse aspecto, pergunte se a crianga
engatinhou e, principalmente, como engatinhou. Diferencie o padrao
tipico, com apoio nos quatro membros e alternancia coordenada, de
padrdes atipicos. Observe relatos de arrastar o corpo, deslocar-se
sentado, impulsionar-se com uma perna ou apresentar assimetrias
marcantes. Esses padrdes podem indicar dificuldades de
coordenagdo, fraqueza segmentar, alteracdes de tonus ou assimetrias
neurologicas. Mais do que a presenca ou auséncia do engatinhar, o
que interessa ¢ a qualidade do movimento e a simetria da execucao.

Além disso, o engatinhar tem implicagdes importantes no
desenvolvimento perceptivo. Criangas que engatinham tendem a
desenvolver maior consciéncia espacial, melhor percepcao de
profundidade e maior capacidade de estimar distancias. Isso ocorre
porque o deslocamento ativo no ambiente amplia a experiéncia
sensorial ¢ motora. Portanto, ao ouvir que a crianga engatinhou,
considere esse dado como um elemento que contribui para a analise
do desenvolvimento global. Ao ouvir que nao engatinhou, investigue
os marcos subsequentes, como se sentar, ficar em pé e andar
garantindo que o desenvolvimento seguiu uma progressao coerente.




Avaliacao funcional motora e controle de esfincteres

Como conduzir na pratica clinica?

Desempenho motor no cotidiano

Pergunte diretamente ao cuidador: a
crian¢a cansa rapido ao brincar ou
correr

Investigue se evita atividades fisicas ou
interrompe antes das outras crian¢as

Pergunte se ¢ considerada desastrada
no dia a dia

Explore se derruba objetos com
frequéncia

Avaliagio Motora — Cansago, Descoordenagio e Tropegos

Pergunte sobre tropecos e quedas
repetidas

Investigue dificuldade para correr, pular, subir ou descer escadas

Solicite exemplos concretos para qualificar melhor a queixa

Interpretacdo clinica

Fadiga precoce e intolerancia ao exercicio sugerem investigar
doencgas neuromusculares

Dificuldade para subir escadas ou levantar do chdo é sinal de alerta
motor proximal

Quedas frequentes e descoordenagdo podem indicar alteragoes de
coordenacdo ou tonus

Atrasos  globais  associados ~ sugerem  transtornos  do
neurodesenvolvimento

Controle de esfincteres

Pergunte quando ocorreu o controle urinario diurno



e Pergunte quando ocorreu o
controle anal OB OfF OfF
O

Vesical diurno: Anal:

Noturno:
° Pergunte quando ocorreu o 36 meses 48 meses 60 meses
controle urinario noturno

o Utilize como referéncia
o Vesical diurno até 36 meses
o Anal até 48 meses
o Noturno até 60 meses

o [Investigue se houve perda de
controle previamente
adquirido

Controle dos Esfincteres —
e Relacione atrasos com Marcos de Desenvolvimento

desenvolvimento global

INTERPRETACAO CLINICA DOS ESFINCTERES

I.  Atrasos podem indicar imaturidade neurologica
II.  Podem estar associados a transtornos do neurodesenvolvimento

Perda de controle exige investigacdo neuroldgica mais detalhada.




Avaliagdo da linguagem e comunicagdo

Como conduzir na pratica clinica?

Resposta ao chamado

Linguagem expressiva

Pergunte se a crianca atende quando chamada pelo nome

Verifique se responde na
maioria das vezes

Considere esperado resposta
consistente até 9 a 10 meses

Observe se responde mesmo
quando esta distraida

Pergunte se fala de forma
fluente

Investigue trocas de sons ou
dificuldade de articulagao

Linguagem — Comunicagdo e Interagio desde o Nascimento
Pergunte se repete falas
imediatamente apos ouvir

Investigue repeticdo tardia de falas, frases ou roteiros
Pergunte se consegue relatar acontecimentos do dia

Verifique se conta historias ou organiza narrativas

Linguagem receptiva

Pergunte se compreende ordens simples e complexas
Investigue necessidade de repetir instrugoes
Observe se precisa de pistas para compreender

Pergunte se responde fora de contexto ou de forma inadequada

Habitos orais

Pergunte sobre uso de chupeta

Pergunte sobre suc¢ao digital



Registre até que idade esses habitos ocorreram

Interpretacao clinica

Falha em responder ao nome pode indicar déficit auditivo ou
alteracdo de interacdo social

Atraso de fala com boa interagdo sugere atraso isolado de
linguagem

Ecolalia, dificuldade pragmadtica e respostas fora de contexto
sugerem transtornos do neurodesenvolvimento

Avalie sempre junto com contato visual, gestos e interagdo social

Objetivo clinico final

Diferenciar desenvolvimento tipico de sinais de alerta

Identificar precocemente alteragoes neurologicas ou do
neurodesenvolvimento

Direcionar investigagdo e conduta com base em dados objetivos da
anamnese



Marcos da comunicagdo, linguagem e psicossocial
Observa um rosto'

Presta atencao a som do ambiente, vozes®#

Mantém contato visual®

Sorriso social espontineo’™

Vocaliza (vogais, gutural)'?

Volta-se para o chamado (+ de conhecidos)'?
Atencao compartilhada®

Balbucio (silabas)?

Atende sempre ao chamado do nome (mesmo
estranhos)*#

Apontar imperativo (pedir)*#©

Primeiras palavras''*

Da tchau se despedindo™

Usa gestos sociais®

Brinca de “faz de conta™*

Apontar declarativo (mostra algo: lua, avido)*®
Frases com significado'?

Fala até 1.000 palavras; 80% inteligivel®

Fala corretamente, sem erros®

50% das criancas

Ao nascimento (termo)

MNascimento
1 més

1 més

2.5 meses
3.3 meses
6 meses

6 meses

9 meses

9 meses

9,4 meses
8 meses

12 meses
12 meses
12 meses
18 meses
30 meses

48 meses

Fonte: Mazza et al 2025. Condutas em Neurologia Infantil

Transtorno do Espectro Autista e desenvolvimento

Como conduzir na pratica clinica?

Avaliacao global dos marcos do

desenvolvimento

e Pergunte se houve atraso para falar,
apontar, interagir ou brincar

o Investigue se 0os marcos ocorreram
espontaneamente ou apenas apos
estimulo

e Observe se o desenvolvimento foi
continuo ou com “pausas” e
regressoes

]

90% das criangas
Ao nascimento

1 més

2 meses

2,1 meses

3,7 meses

6,6 meses

9 meses

10 meses

11 meses

11,9 meses
12 meses
14 meses
14 meses
18 meses
16 meses
25,2 meses
36 meses

60 meses

REGRESSION

Pergunte se a crianca perdeu habilidades previamente adquiridas



Linguagem no contexto do TEA

Pergunte se a crianca fala, mas nao usa a fala para se comunicar

Diferencie linguagem
comunicativa de linguagem
nomeativa

Investigue se apenas nomeia
letras, nimeros, cores ou
objetos

Pergunte se usa a fala para
pedir, compartilhar ou interagir

Observe se ha pouca iniciativa
comunicativa, mesmo com
vocabulério amplo

Interpretacgao clinica

Atraso global ou atipia em
multiplos marcos sugere TEA

Recitagdo isolada de lefras e nimeros, foco em  Vocabuldrio extenso, mas falta de iniciativa para
rétulos, auséncia de interagdo social. iniciar conversa ou compartilhar interesse social.

INSET:
INTENGAO
COMUNICATIVA

Linguagem nao funcional ¢ um dos principais sinais de alerta

Presenca de fala isolada nao exclui transtorno do

neurodesenvolvimento



Avaliacao sensorial

Como conduzir na pratica clinica?

Hiper ou hipossensibilidade sensorial

Sensibilidade tatil

Pergunte se a crianca se incomoda muito com barulhos
Investigue fascinio por luzes, objetos
que giram ou piscam

Pergunte se cheira objetos com
frequéncia

Investigue se leva objetos a boca de
forma persistente

FASCINACAO POR
OBJETOS GIRATORIOS

Pergunte se parece ndo reagir a
cheiros agradaveis ou desagradaveis

Pergunte se hd incomodo com toque,
carinho ou contato fisico

HIPOSSENSIBILIDADE OLFATIVA HIPOSSENSIBILIDADE ORAL
(PROCURA SENSORIAL) (PROCURA SENSORIAL)

Investigue reacao ao lavar cabelo ou
cortar unhas

Pergunte se evita determinadas texturas

Ou, ao contrario, se busca constantemente tocar objetos ou
superficies

IL.
III.
Iv.

Multiplas alteragdes sensoriais sugerem disfungao de
integracao sensorial

Frequente em TEA, podendo gerar desregulacdo emocional
Pode ocorrer também em prematuros e deficiéncia intelectual
Avaliar intensidade e impacto funcional no cotidiano




Interacao social

Como conduzir na pratica clinica?

Relacao com outras pessoas
e Pergunte se a crianga interage com adultos e outras criangas
o Investigue se prefere brincar sozinha ou acompanhada

e Pergunte com quem prefere brincar: mesma idade, mais velhos ou
mais novos

Qualidade da interacao

e Pergunte se compartilha brinquedos e interesses

o Investigue se divide alimentos ou objetos com a familia

e Observe se consegue brincar em grupo ou apenas de forma isolada
Rigidez comportamental

e Pergunte se aceita mudangas nas brincadeiras

o Investigue se so brinca “do proprio jeito”

o Pergunte sobre reagdes quando contrariada: choro, grito,
agressividade

Comportamentos de risco
o Investigue presenga de agressividade contra outros
o Pergunte sobre autolesao
e Caracterize frequéncia, intensidade e contexto
Interpretacao clinica

o Déficits de interacdo social sdo centrais nos transtornos do
neurodesenvolvimento

o Rigidez e dificuldade de compartilhamento sdo sinais importantes de
TEA

Historia vacinal
e Pergunte se o calendério vacinal estd atualizado
o Investigue vacinas atrasadas

o Pergunte sobre reagdes adversas relevantes



Revisao de sistemas

Como conduzir na pratica clinica?

Alimentacao

e Pergunte se a alimentagao ¢ variada

o Investigue aceitagdo de frutas, verduras e alimentos s6lidos

o Pergunte sobre seletividade alimentar

o Investigue interesse em sentar-se a mesa com a familia

e Pergunte sobre incomodo com texturas alimentares
Sintomas gerais

o Investigue febre, fadiga, tontura

o Pergunte sobre perda ou ganho de peso

e Avalie crescimento

Sistema gastrointestinal
o Pergunte sobre engasgos, vOmitos, nduseas
e Investigue constipagao ou diarreia
e Avalie ganho ponderal
Sistema respiratorio
o Pergunte sobre tosse, falta de ar, dor toracica
e Investigue coriza e obstru¢do nasal
Sistema geniturinario
e Pergunte sobre enurese e incontinéncia

e Investigue aumento da frequéncia urinéria

Pele

e Observe ou pergunte sobre manchas, hemangiomas, lesdes
Sistema sensorial

o Pergunte sobre visdo, uso de dculos

e Investigue audigdo



Sistema cardiovascular

o Pergunte sobre palpita¢des, cansaco, cianose

Antecedentes patolégicos pregressos
Como conduzir na pratica clinica?
o Pergunte sobre internacdes prévias
e Investigue cirurgias e traumas
e Pergunte sobre doengas cronicas
o Em adolescentes, investigar uso de alcool, tabaco e drogas
e Pergunte sobre atividade sexual quando pertinente
Medicacoes
o Liste medicagdes em uso
e Registre dose, horario e tempo de uso
Alergias
e Pergunte sobre alergias medicamentosas

o Investigue alergias alimentares ou ambientais

Antecedentes familiares

Como conduzir na pratica clinica?

Consanguinidade
o Pergunte se os pais possuem grau de parentesco
o Especifique qual
Doencas na familia
o Investigue casos semelhantes ao do paciente
o Pergunte sobre evolugdo desses casos
Historico familiar ampliado
e Investigue presenca de epilepsia
e Transtornos de aprendizagem, TDAH, autismo

e Doengas hereditarias e deficiéncia intelectual



o Tiques, AVC, esclerose multipla

o Transtornos psiquiatricos como ansiedade, depressdo, bipolaridade,
esquizofrenia

e Pergunte sobre historico de suicidio

Atividades cotidianas

Como conduzir na pratica clinica?

Escolaridade
e Pergunte quando iniciou a escola
o Investigue adaptagdo inicial
e Pergunte se acompanha a turma
o Investigue dificuldades em leitura, escrita ou matematica
o Pergunte sobre ateng¢ado, inquietacdo e comportamento em sala
o Investigue necessidade de ajuda nos deveres
e Pergunte sobre reforgo escolar
Interpretacio clinica escolar
e Regressao no aprendizado exige investigacao neurologica
e Alteragdes comportamentais podem indicar fatores psicossociais
Sono
e Pergunte horario de dormir e acordar
e Investigue qualidade do sono
e Pergunte sobre despertares noturnos
e Investigue parassonias
e Pergunte se dorme sozinho
Atividades extracurriculares
e Pergunte quais atividades realiza
o Investigue frequéncia
o Diferencie atividades individuais e coletivas

Tempo de telas



e Pergunte tempo dirio de uso

e Inclua celular, TV, tablet e videogame

o Investigue supervisdo e contetido acessado
Interpretacio clinica do uso de telas

o Uso excessivo associa-se a dificuldades de linguagem, sono e
comportamento

e Avaliar risco de exposi¢ao a conteudos inadequados
Atividades de vida diaria (AVDs)

e Pergunte se a criancga realiza autocuidados sozinha

e Investigue banho, higiene, vestir-se

e Pergunte sobre organizagdo de objetos

o Investigue nogado de direita e esquerda

e Pergunte se ajuda em tarefas domésticas

OBJETIVO CLIiNICO FINAL - O SEU PRINCIPAL DESAFIO

I.  Integrar todos os dados para compreender funcionamento
global da crianga

II.  Identificar sinais precoces de alteracdes neuroldgicas e do
desenvolvimento

III.  Direcionar investigacao e conduta com base em uma anamnese
estruturada e completa
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Parte II Exame dos pares
cranianos na neurologia
infantil



CAPITULO 2
Exame dos pares cranianos na neurologia
infantil

Este capitulo foi concebido como um guia clinico direto, objetivo e
aplicavel a pratica didria, voltado especialmente a vocé, médico em inicio de
trajetoria na neurologia infantil. Examinar os pares cranianos em criangas nao
¢ apenas reproduzir o protocolo do adulto em escala reduzida. Trata-se de um
exercicio clinico que exige sensibilidade, leitura do comportamento e
capacidade de transformar o exame em interacao. A crianga ndo ¢ um paciente
passivo. Ela responde, resiste, brinca, evita e, sobretudo, revela. E nesse

movimento que o exame neuroldgico ganha densidade e precisao.

Ao longo deste capitulo, conduzirei voc€ por um percurso estruturado
que articula semiologia classica e pratica pediatrica. Cada par craniano sera
apresentado com foco em trés dimensdes fundamentais. A fungdo
neuroanatémica, a forma adequada de testagem em diferentes idades e os
principais sinais de alerta que ndo podem ser negligenciados. Mais do que
decorar testes, o objetivo ¢ desenvolver raciocinio clinico. Saber por que

testar, como adaptar e, principalmente, como interpretar.

E fundamental compreender que, na neurologia infantil, observar é tao
importante quanto examinar. Antes de qualquer estimulo dirigido, o olhar
clinico deve captar a espontaneidade da crianca. O seguimento ocular durante
uma brincadeira, a simetria do sorriso, a resposta a um som inesperado, o
modo como mastiga ou deglute. Tudo isso ja constitui exame neuroldgico. O

que este capitulo propde ¢ organizar esse olhar e transformé-lo em método.



Vocé também encontrard aqui uma orientacdo pratica sobre como
evitar armadilhas frequentes. Entre elas, interpretar falta de cooperacdo como
déficit neuroldgico, negligenciar assimetrias sutis ou ndo reconhecer sinais
precoces de comprometimento de tronco encefalico. O exame dos pares
cranianos, quando bem realizado, oferece uma das localizagdes mais precisas

dentro da neurologia.

Ao final da leitura, espera-se que vocé ndo apenas saiba como
examinar os pares cranianos, mas que compreenda o que cada resposta da
crianga significa dentro de um contexto neurodesenvolvimental. E nesse
ponto que a neurologia infantil se diferencia. Nao se trata apenas de identificar
lesdes, mas de compreender trajetorias. E o exame dos pares cranianos ¢ uma

das portas de entrada mais potentes para essa compreensao.

p ] Vestibulocochlear (Vi)
Trochlear (IV) i ‘sensory: inner ear
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\ motor. muscles of mastication

motor: Heart, lngw \
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Facial (VIl)
motor; muscles of the face




PARA NAO QUEIMAR A LARGADA

A adaptacdo do exame a faixa etaria. Em lactentes, grande parte da
avaliag@o ocorre por reflexos e respostas automaticas. Em pré-escolares,
o exame se aproxima do ludico. Em escolares, ja é possivel aplicar
comandos estruturados. Ignorar essas diferengas ¢ um dos erros mais
comuns do médico iniciante e, muitas vezes, leva a interpretacdes

equivocadas.

Preparacio do exame

Primeiro, eu diria: organize o cendrio antes de organizar 0s nervos.
Coloque a crianga em posi¢ao confortavel, idealmente no colo dos pais se for
pequena, e use o ambiente a seu favor. Um brinquedo colorido, uma luz suave,
papel para fazer ruido, um objeto com cheiro familiar ¢ um abaixador de
lingua ja resolvem boa parte do exame. Explique aos pais o que sera feito e
transforme a avaliagdo em uma interacao natural. Se vocé chegar de forma
brusca, a crian¢a chora, fecha os olhos, esconde o rosto e vocé perde
qualidade semiologica. O texto destaca justamente que a observagao inicial e

o uso de estimulos adequados sdo centrais na neurologia infantil.

Primeiro eu olho. Depois eu interajo. Depois eu dirijo o exame. Em
crianga pequena, sempre comece pelo menos invasivo e deixe por ultimo o
que incomoda, como fundoscopia, reflexo corneano e inspe¢ao da orofaringe.

Isso evita que um exame bom se desorganize logo nos primeiros minutos.
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Em pediatria, o exame dos pares cranianos ndo pode ser executado
como uma simples reprodu¢do do exame do adulto. A crianca pequena nem
sempre responde a comandos formais, e por isso a observacdo do
comportamento espontaneo, o uso de brinquedos e a adaptagdo a idade sao
partes do proprio exame neurologico. Stanford destaca que a avaliagdo dos
pares cranianos integra o exame neurologico infantil completo, enquanto o
Merck reforca que o exame desses nervos ajuda a localizar lesdes no encéfalo,

tronco encefalico e nervos periféricos.



FORMAS DE PENSAR

Na pratica, vocé deve pensar assim: olhos, face, audicdo, degluticdo,
pescogo ¢ lingua. Essa organizagdo ajuda a manter raciocinio

topografico e evita esquecimentos.

Antes de tocar na crianga, observe. Veja se fixa o olhar, se acompanha
pessoas ou objetos, se reage a voz, se sorri de forma simétrica, se move o
pescoco livremente, se baba, se mastiga bem, se a fala parece clara, nasal ou
rouca. Em criangas menores, essa primeira observagao costuma render mais
informacao do que uma sequéncia rigida de comandos. O exame pediatrico
também deve comegcar pelo menos invasivo e deixar para o final o que causa
desconforto, como orofaringe, reflexo corneano e fundoscopia. Essa
orientagdo aparece tanto nos guias pediatricos de exame neuroldgico quanto

nas recomendacdes praticas de exame craniano.

A seguir, organize mentalmente a sua sequéncia. Vocé€ vai examinar do
I ao XII, mas sem perder a logica clinica. Primeiro o olfato. Depois visao e
pupilas. Em seguida, motilidade ocular. Depois sensibilidade da face e
mastigacdo. Logo apds, mimica facial, audicdo e equilibrio. Por fim,
degluticao, palato, voz, forca cervical e movimentos da lingua. Essa ordem

evita omissdes e permite que voceé registre o exame com clareza.



Par craniano 1. Nervo olfatorio

Comece lembrando que o nervo olfatorio ndo costuma ser testado de
rotina em toda consulta pediatrica, especialmente em lactentes. Ele ganha
importancia quando ha histéria de trauma craniano, alteracdo do olfato,
suspeita de malformagdo de linha média ou quadro sindromico. Em crianga
maior e colaborativa, o passo a passo ¢ simples. Pega para fechar os olhos.
Oclua uma narina. Aproxime um odor familiar e ndo irritante, como café,
chocolate ou sabonete. Pergunte o que ela sente. Depois repita do outro lado.
O Merck orienta avaliar cada narina separadamente e evitar substancias
irritantes, porque esses estimulos ativam o trigémeo e confundem a
interpretagao.

LEFT CENTER RIGHT
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Eyes closed
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O que vocé deve considerar normal € a percepcdo e, idealmente, o
reconhecimento do cheiro em ambos os lados. Se a crian¢a ndo identifica,
primeiro pense em fatores simples, como obstrucdo nasal, rinite, distragdo ou
pouca compreensao do comando. S6 depois levante hipdtese neurologica. Em

lactentes, o melhor registro costuma ser nervo olfatorio nao testado pela

1dade.



Par craniano II. Nervo optico

Aqui vocé precisa dividir seu raciocinio em quatro partes. Acuidade
visual, campos visuais, reflexos pupilares e fundo de olho. Em lactentes,
avalie se a criancga fixa o rosto do examinador ou da mae e se acompanha um
brinquedo luminoso ou colorido. Em criangas a partir de alguns meses,
observe se alcancam objetos pequenos sobre fundo contrastante. Em
escolares, use figuras, letras ou tabela apropriada para idade. Stanford
descreve a avaliacdo visual como parte central do exame do II par, e 0 Merck
recomenda testar acuidade de cada olho separadamente sempre que a

cooperacao permitir.

Optic (Il)

Visual fields

blue =motor fibres
Visual acuity - Snellen chart Fundoscopy - optic disc dark red = sensory fibres.

Depois teste campos visuais por confronto de forma adaptada.
Mantenha a atengdo da crianga em um estimulo central e introduza outro
objeto pela periferia, observando se ela percebe o estimulo. Em seguida,
examine as pupilas em luz ambiente reduzida. [lumine cada olho e observe a
resposta direta e consensual. O aferente € o II par e o eferente, para constri¢do

pupilar, passa pelo III. Procure isocoria, simetria e rapidez da resposta. Entao,



se for possivel, faga fundoscopia ou ao menos verifique reflexo vermelho.
Alteracdo do reflexo vermelho, edema de papila ou palidez papilar mudam a

gravidade do caso e exigem investigagao.
Pares cranianos IIL, IV e VI. Oculomotor, troclear e abducente

Esses trés nervos devem ser examinados juntos. Primeiro, apenas
observe a crianga parada. Veja se ha ptose, desvio ocular em repouso,
estrabismo, assimetria palpebral ou postura compensatoria da cabega. S6
depois passe ao teste dirigido. Pegue um brinquedo colorido ou uma luz
pequena e pega para a crianga seguir o alvo apenas com os olhos. Desenhe
lentamente um H amplo no ar, explorando horizontal, vertical e obliquos. O
Merck recomenda observar simetria dos movimentos, posicao dos globos,

ptose e presenga de nistagmo durante essa etapa.

Superior rectus

Superior oblique

= Medial

rectus

H-pattern eye movement test

Oculomotor (Ill) motor: all eye muscles except those supplied by
Vand Vi

Trochlear (IV) motor: superior oblique muscle

tenal Recus (V)
e Ibuioraft Abducent (VI) motor: external rectus muscle blue = motor fibres
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Ao interpretar, pense em padrdes. Se o olho fica para baixo e para fora
e ha ptose, isso favorece lesdo do III par. Se ha dificuldade predominante ao
olhar para baixo e inclinagcdo compensatdria da cabeca, pense em IV par. Se

o olho ndo abduz bem e ha convergéncia do globo, pense em VI par. Em



criangas maiores, pergunte se ha visao dupla. Em lactentes, use a observagao
da fixacdo e do seguimento ocular, além do reflexo dos olhos de boneca
quando apropriado no contexto neonatal, como descreve Stanford Medicine

25.
Par craniano V. Nervo trigémeo

O exame do trigémeo tem trés pilares. Sensibilidade facial, musculos
da mastigacdo e, quando necessario, reflexo corneano. Comece pela
sensibilidade. Use algodao ou toque leve e compare as trés divisdes. Teste a
fronte e regido ocular para V1, a bochecha para V2 e mandibula ou mento
para V3. Em crianca maior, pe¢a para dizer quando sentiu. Em menor,
observe reacao facial ao toque. Nos lactentes, o reflexo de procura ajuda a

inferir integridade sensitiva facial.

Trigeminal (V)
sensory: face, sinuses, teeth, etc.,
motor: muscles of mastication

Corneal reflex

Cotton swab sensation test blue = motor fibres

| dark red = sensory fibres

Depois avalie a parte motora. Peca para apertar os dentes e palpe
masseter e temporal. Em seguida, peca para abrir a boca contra leve
resisténcia. O Merck chama aten¢do para o desvio da mandibula ao abrir

quando hd fraqueza do pterigoide. O reflexo corneano pode ser feito em



situagdes selecionadas. Toque delicadamente a cérnea com algoddo fino e
observe o piscar. A via aferente ¢ o trigémeo e a eferente ¢ o facial. Em
pediatria, esse reflexo ndo deve ser banalizado. Se a crianga coopera bem e
ndo ha sinais que o indiquem, muitas vezes vocé consegue boa avaliagdo do

V sem precisar provoca-lo.
Par craniano VII. Nervo facial

O facial se examina, em grande parte, olhando a espontaneidade da face.
Observe a crianca conversando, sorrindo, chorando ou reagindo aos pais.
Veja se os sulcos nasolabiais sdo simétricos, se a fenda palpebral tem o
mesmo tamanho e se ha apagamento de um lado. Em seguida, peca tarefas
simples. Mostrar os dentes. Fechar os olhos com forg¢a. Franzir a testa. Inflar
as bochechas. Em criangas pequenas, transforme isso em brincadeira de
imitagdo. O Merck ressalta que a assimetria muitas vezes aparece mais

facilmente durante a expressao espontanea do que durante o comando formal.

Symmetric vs asymmetric expressions
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Na interpretacdo, lembre-se de uma distingdo importante. Se a fronte
esta preservada e a fraqueza predomina no tergo inferior da face, pense em
padrao central. Se toda a hemiface estd acometida, incluindo fronte e
fechamento ocular, pense em lesdo periférica do VII. O paladar do terco

anterior da lingua pode ser testado com solugdes doce, salgada, azeda e



amarga quando necessdrio, mas isso raramente ¢ o ponto central do
ambulatdrio geral. A pergunta sobre hiperacusia também pode ajudar, ja que

sons anormalmente intensos podem ocorrer na fraqueza do musculo estribo.
Par craniano VIII. Nervo vestibulococlear

Divida o exame em audi¢do e equilibrio. Para a audi¢do, em lactentes
faca um som suave fora do campo visual e observe resposta de alerta. Entre 5
e 6 meses, espere que a crianca localize a fonte sonora. Em criangas maiores,
use voz cochichada, nimeros ou palavras simples, comparando os lados. Se
houver suspeita de perda, o proximo passo nao ¢ insistir em manobras

artesanais, mas encaminhar para avaliagdo audiologica formal. Stanford

Vestibulocochlear (Vill)
sensory: inner ear

Semicircular
canals - balance

Balance and gait

o

motor fibres
sensory fibres

Nystagmus

Sound localization - 5-6 months

inclui o VIII par como nervo da audi¢dao e da funcdo vestibular no exame

neuroldgico da crianca.

Na parte vestibular, olhe a postura, o controle cefalico, a marcha, a
estabilidade do tronco e a presenga de nistagmo. Em crianga maior com
queixa vestibular, observe se ha ataxia, ndusea, inseguranga a marcha e piora
com movimentos da cabega. O Merck destaca o valor do nistagmo e do teste
do impulso cefélico para diferenciar causas periféricas e centrais em quadros
vestibulares, embora esses testes tenham uso mais seletivo em pediatria e

dependam da cooperacdo e do contexto clinico.



Pares cranianos IX e X. Glossofaringeo e vago

Esses nervos costumam ser avaliados juntos, porque compartilham
funcdes ligadas a degluticdo, a elevagdo do palato ¢ a voz. Comece
observando a degluti¢do. Veja a crianga beber dgua ou manipular saliva.
Procure tosse, engasgo, voz molhada, sialorreia ou dificuldade de conduzir o
bolo alimentar. Depois, peca para abrir a boca e dizer ah. Observe se o palato
se eleva de forma simétrica e se a uvula permanece central. O Merck informa
que, quando um lado do palato esta parético, a ivula tende a desviar para o

lado oposto ao da lesao.
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A seguir, escute a voz. Rouquidao sugere comprometimento laringeo,
especialmente do vago. Tosse fraca também ¢ sinal relevante. O reflexo
nauseoso existe, mas ndo precisa ser feito de rotina em toda crianca. Em
muitos casos, degluticdo preservada, palato simétrico e voz normal ja

fornecem boa seguranca clinica. Além disso, o proprio Merck ressalta que a



auséncia bilateral do reflexo de gag pode ocorrer em pessoas saudaveis e,

isoladamente, nem sempre € patologica.
Par craniano XI. Nervo acessorio

Agora avalie trapézio e esternocleidomastoideo. Primeiro, peca para
elevar os ombros contra resisténcia. Compare forga e simetria. Depois, pega
para virar a cabega para cada lado contra a sua mao. Lembre-se de que o
esternocleidomastoideo direito gira a cabeca para a esquerda, e o esquerdo
para a direita. O Merck orienta palpar o musculo enquanto a crianga gira a
cabeca contra resisténcia, porque a palpagdo ajuda a perceber recrutamento

inadequado que as vezes passa despercebido visualmente.

Accessory (XI) motor:
Sternocleidomastoid and
trapezius muscles

Sternocleido- ]
mastoid (SCM) S -

Trapezius

Symmetry

assessment

LEGEND
motor fibres
Shoulder elevation - trapezius Infant - head resistance test = sensory fibres

Em lactentes ou criangas pouco colaborativas, observe se movem a
cabeca livremente para ambos os lados e se sustentam a cintura escapular de
forma simétrica. Queda de ombro, limitagdo de rotagdo ou assimetria

persistente exigem distinguir fraqueza neuroldgica de dor, torcicolo ou



limitacdo musculoesquelética. Essa distingdo pratica ¢ muito importante na

neurologia infantil.
Par craniano XII. Nervo hipoglosso

Para examinar o XII par, siga uma sequéncia simples. Primeiro, observe
a lingua em repouso, dentro da boca. Procure atrofia, tremor fino ou
fasciculagdes. Depois, peca para protruir a lingua. Veja se sai na linha média
ou se desvia. O Merck recomenda registrar também se ha fraqueza, porque a
lingua tende a desviar para o lado lesionado quando a lesdo ¢ periférica. Em
criancas maiores, peca ainda movimentos laterais ou pressao da lingua contra

a bochecha.

Na pratica pediatrica, vocé também deve relacionar o hipoglosso com
fala, mastigacdo e alimentacdo. Se a crianca tem disartria, escape de
alimentos, dificuldade para manipular o bolo alimentar ou movimentos orais
pobres, examine a lingua com ainda mais atengdo. No neonato, a
movimenta¢do lingual também pode ser inferida em reflexos de procura e

suc¢do, como aponta Stanford Medicine 25.

Intermediate motor:
submandidulary and
sublingiial gland sensory:
anterior part of tongue
and soft palate

Oifactory (1)
sensory: nose

Optic (1)
SESCAV Vestibulocochiear (Vi)
sensory: inner ear

Trochlear (IV)
motor: superior
oblique muscle

e (@) ¢
motor: external 7 Nz

rectus muscle

Glossopharyngeal (IX)
motor:

Pharyngeal musculature
sensory:

posterior part of tongue,
tonsll, pharynx
Oculomotor (Ill)
motor: all eye muscles
except those supplied
by IVand VI

Vagus (X) motor:
=y Heart, lungs, bronchi,
A & \. gastrointestinal tract
3 \

sensory:
Heart, lungs, bronchi,
trachea, larynx, pharynx,
gastrointestinal tract,
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Genioglossus - Tongue at rest -
\ inspect for

atrophy and

fasciculations

Hypoglossal (XII)
motor: muscles of the
tongue

Normal —————— left
protrusion Ipsilateral
midiine vs deviation SR

motor fibres



COMO ENCERRAR E REGISTRAR O EXAME?

Ao terminar, ndo feche o exame apenas com a frase pares cranianos sem
alteragcdes se houver qualquer complexidade clinica. O ideal ¢é registrar
o que foi efetivamente observado. Um registro 1til seria algo como: fixa
e acompanha, pupilas isocoricas e fotorreagentes, motilidade ocular
extrinseca preservada, sensibilidade facial sem assimetrias evidentes,
face simétrica, audi¢do preservada ao estimulo habitual, palato eleva
simetricamente, voz sem rouquiddo, forca cervical simétrica, lingua

centralizada e sem fasciculagoes.

Esse tipo de descricao permite seguimento melhor e mostra raciocinio
clinico. A avaliacdo dos pares cranianos € valiosa justamente porque
ajuda a localizar lesoes e a diferenciar acometimento central, periférico

e de tronco encefalico.
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CAPITULO 3
Morte Encefalica em neurologia infantil

Quando ensino morte encefalica aos médicos em inicio de carreira,
comego sempre pela mesma adverténcia. Aqui ndo ha espaco para improviso,
pressa ou linguagem vaga. Na pediatria, o diagnostico de morte encefalica
corresponde a morte da crianga e, por isso, sO pode ser estabelecido com
estrita observancia dos critérios clinicos, tecnoldgicos e documentais
definidos pela Resolucdo CFM n° 2.173/2017, em articulagdo com a Lei n°

9.434/1997 e com o protocolo oficial adotado no pais.

Vocé precisa compreender, desde o inicio, que nao esta apenas diante
de um paciente gravemente enfermo. Esta diante de uma situagdo em que sera
necessario demonstrar, de forma inequivoca, a perda completa e irreversivel
das fungodes encefalicas, incluindo as fun¢des do tronco encefalico. Essa
distingdo conceitual € o primeiro passo para ndo cometer erros de raciocinio,

de comunicac¢ao e de conduta.

Morte encefalica ndo € um exame isolado, ndo é um laudo Gnico e ndo
¢ sindnimo de exame complementar alterado. O diagnéstico exige um
conjunto minimo obrigatério de procedimentos. No Brasil, esse conjunto
inclui dois exames clinicos realizados por médicos diferentes e
especificamente capacitados, um teste de apneia e um exame complementar
que demonstre, de forma inequivoca, auséncia de perfusdo sanguinea
encefalica, auséncia de atividade metabolica encefalica ou auséncia de
atividade elétrica encefalica. O exame complementar confirma o diagnostico,

mas ele ndo substitui a avaliacdo clinica. O eixo do protocolo continua sendo



a boa medicina a beira do leito, feita com critérios, estabilidade minima e

documentagao rigorosa
1. Quando pensar em abrir o protocolo?

Na pratica, o protocolo deve ser considerado quando a crianga
apresenta coma ndo perceptivo, auséncia de reatividade supraespinhal e
apneia persistente. Mas aten¢do. Suspeitar ndo significa abrir imediatamente.
Antes de qualquer passo formal, o médico deve confirmar que existe uma
lesdo encefalica de causa conhecida, irreversivel e capaz de explicar aquele
quadro. Além disso, devem estar excluidos fatores trataveis que possam
confundir o diagndstico.

Eixo 1 - Brain Death:
Clinical Concept and Legal Implications

No spontaneous breathing Legal and clinical equivalence Brain death = Legal death - Brazil

A resolugdo também exige um periodo minimo de tratamento e
observacao hospitalar de seis horas e, quando a causa primaria € encefalopatia
hipoxico isquémica, esse periodo minimo passa para vinte e quatro horas.
Portanto, a primeira atitude correta ndo é chamar o exame complementar. E
perguntar com serenidade se o quadro realmente preenche os pré-requisitos

para iniciar o protocolo.
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E nessa fase que o médico iniciante mais erra. O erro tipico ¢
confundir gravidade neurologica extrema com morte encefalica e avangar
sobre o protocolo antes de corrigir varidveis bdsicas. Sedacdo residual,
hipotermia, bloqueio neuromuscular, disturbios metabolicos importantes e
instabilidade hemodinamica podem abolir respostas e simular um exame

neuroldgico terminal.

O manual oficial do Rio Grande do Sul, alinhado ao protocolo
nacional, destaca justamente esses fatores de confusao, incluindo temperatura
corporal, drogas sedativas, hipndticas, analgésicas, bloqueadores musculares,
disturbios metabdlicos e condigdes hemodinadmicas. Em outras palavras, antes
de procurar auséncia de fun¢do encefalica, vocé precisa garantir que nao esta
apenas examinando uma crian¢a profundamente deprimida por causas

potencialmente reversiveis.
2. O que precisa estar corrigido antes do exame?

Eu sempre oriento o médico a fazer uma checagem mental em quatro
blocos. Primeiro, temperatura. A resolugdo exige temperatura corporal

superior a 35 graus Celsius, medida por via esofagiana, vesical ou retal.



Eixo 2 - When to Initiate the Brain Death Protocol

Clinical Assessmam of Brain Function

apnea

Unresponsive coma - No spolrnaneous respiratory effort
no supraspinal reactivity [D G:?:’.,Z'(f :?ms:hs] C Ngmry wmﬂam [D Am:::;m effort ] on ventilator screen
o pain despite hypercapnia
r, cough, gag
P 4 4 Cra
7 X X
) :::‘a?/';“rs?:l: [D ol ] [g > 35'cJ [E/ o J
cause of coma cause of coma stability B
R —
U TR ' Sedation Hypothermia
Is Brain Death Protocol Indicated? excluded excluded
Temperature scciaalls SR
>35°C
X X
(INmaTEPROTOCOL ) (| MONITOR PATIENT | A
’ E Hemodynamic S i
o € by Protocol CANNOT be initiated Wotabolic: | Neurcnuscular
if any prerequisite is missing corrected excluded

A saturagdo arterial de oxigénio deve estar acima de 94 por cento.
Terceiro, circulacdo. Em menores de 16 anos, os limiares pressoricos variam
com a idade, e a norma explicita valores minimos de pressao sistolica e de
pressao arterial média para faixas etdrias pediatricas. Quarto, farmacologia e
metabolismo. E preciso afastar condig¢des capazes de falsear o exame

neurologico. Sem isso, o protocolo nao deve prosseguir.

A implicagdo pratica disso ¢ enorme. Quando a crianga chega de uma
sedacdo prolongada, com insuficiéncia renal, insuficiéncia hepatica ou uso
recente de drogas de meia vida varidvel, o tempo de espera ndo pode ser
decidido por ansiedade da equipe. O manual de diagnostico e manutengdo do
potencial doador orienta que, em situagdes de intoxica¢do exodgena, abuso de
drogas ou disfung¢ao renal ou hepatica grave, ¢ recomendavel aguardar tempo
de suspensao superior a cinco meias vidas e, nessas circunstancias, considerar
prova grafica de fluxo sanguineo cerebral como exame complementar. J& o
mesmo manual lembra que alguns fArmacos em doses terapéuticas usuais ndo
contraindicam, por si s0s, a abertura do protocolo. O ponto central é raciocinar

clinicamente, ndo mecanicamente.



3. Quem pode fazer o protocolo?

Os dois exames clinicos devem ser feitos por médicos diferentes,
especificamente capacitados para determinacdo de morte encefalica. A
resolugcdo considera capacitado o médico com pelo menos um ano de
experiéncia no atendimento de pacientes em coma e que tenha acompanhado
ou realizado pelo menos dez determinacdes de morte encefalica, ou que tenha
realizado curso de capacitacdo para essa finalidade. Além disso, um dos
médicos deve ser titulado em Medicina Intensiva, Neurologia, Neurocirurgia
ou Medicina de Emergéncia, salvo indisponibilidade, hipotese em que outro

médico capacitado podera ser o substituto.

Eixo 3 - Pediatric Particularities in Brain Death Diagnosis

ADULT vs. PEDIATRIC
Brain Death Protocol Differences

ADULT PROTOCOL | PEDIATRIC PROTOCOL
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) jer
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apnea) {hypothermia, metaboiic) caution
« Less emphasis on « Repealed cinical exams
reversible causes due len required
0 = Greater caution due fo
potental for newral recovery

Infants - intermediate observation period

Longest Interval: | Intermediate Interval:  Shorter Interval:

e.g., 24-48 hours+ e.g., 12-24 hours e.g., 6-12 hours
(comparable to adult
in some guidelines)

Maximum caution, Greater caution than  Cautious application

highest neural older children. of adult criteria, with
plasticity potential. age- ific
considerations.

causes must be

. b rig
excluded in children - greater neural plasticity
may confound evaluation. Conditions like
hypothermia, sedation, and metabolic

disturbances must be completely ruled out
before diagnosing brain death.

Existe também um limite ético e legal que precisa ser dito com clareza.
Nenhum dos médicos indicados para a determinagao de morte encefélica pode
participar de equipe de remogao e transplante. Isso protege a credibilidade do
diagnostico, preserva a confianga da familia e evita conflito de interesses. O
diretor técnico do hospital deve indicar os médicos capacitados e encaminhar

essas indicacdes a Central Estadual de Transplantes. Portanto, o médico



assistente precisa conhecer ndo apenas a técnica do exame, mas também o

arranjo institucional em que ele estd inserido.
4. Como fazer o exame clinico sem superficialidade?

No leito, o exame clinico deve demonstrar duas grandes condigdes. A
primeira € o coma nao perceptivo. A segunda € a auséncia de fun¢do do tronco
encefalico, documentada pela auséncia dos reflexos fotomotor, corneo
palpebral, oculocefalico, vestibulo caldrico e de tosse. O médico iniciante
precisa entender que ndo se trata de uma checagem protocolar feita as pressas.
Cada etapa deve ser executada com método, com observagao limpa e sem viés
de expectativa. Vocé ndo procura um reflexo fraco. Vocé€ procura, com

técnica adequada, a sua auséncia inequivoca.

Eixo 4 - Mandatory Steps of Brain Death Diagnosis

STEP 1 STEP 2 STEP 3
4.1 Two neurological clinical exams - performed 4.2 Apnea Test - mandatory - PaC02 > 55 mmHg 4.3 Complementary exam - mandatory in Brazil -
by two different qualified physicians without respiratory movements absence of electrical activity or cerebral perfusion

Fixed Dilated
Pupils |
(No Photomotory
Reflex) }

EEG Transcranial Doppler
(Flat Line) (No Cerebral Perfusion)

¥
N 2

Hemodynamic
Instability
Risk

= Hypoxemia
No Corneal No Cough/Gag Risk
Reflex Reflex

PaCO;, >= 55 mmHg

Cerebral Angiography

Glasgow 3 scale No respiratory (No Intracranial Flow)
movements

Brain Scintigraphy
(No Cerebral Perfusion)

Spinal reflexes may exist and do NOT invalidate diagnosis

No coma ndo perceptivo, eu ensino sempre a diferenciar resposta
supraespinhal de reflexos medulares. A auséncia de resposta motora de
origem encefélica ¢ indispensavel, mas isso ndo significa que o corpo ficard

absolutamente imdvel. Podem ocorrer movimentos espinais automaticos ou



reflexos medulares, e eles ndo invalidam o diagndstico quando o restante do

protocolo esté coerente.

PONTOS DE ATENCAO

r

O erro do iniciante ¢é ver qualquer movimento e concluir
precipitadamente que ndo ha morte encefélica. O correto é descrever o
fenomeno, reconhecer sua origem provavel e seguir a ldégica do
protocolo, em vez de interrompé-lo por desconhecimento fisiolégico.
Essa orientagdo aparece de forma recorrente nos materiais técnicos

vinculados ao protocolo nacional.

5. O passo a passo dos reflexos do tronco encefalico?

No reflexo fotomotor, examine pupilas com iluminacao adequada e
observe se ha constrigdo a luz. Na morte encefélica, a resolucao exige
auséncia desse reflexo. Isso deve ser testado em condi¢des em que nao haja
confusdo por hipotermia grave, drogas ou lesdo ocular impeditiva. Se houver
impossibilidade anatdmica bilateral, o protocolo permite prosseguir apenas
quando a impossibilidade estiver bem fundamentada em prontuario e houver

avaliacdo possivel no lado sem alteracdo.



Eixo 5 - Interval Between Exams in Pediatrics
ADULT vs. PEDIATRIC INTERVALS BY AGE GROUP  Noonates
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No reflexo cérneo palpebral, toque a cornea com técnica apropriada e
observe se ha piscamento. No oculocefalico, s6 examine quando nao houver
contraindicacao cervical. No vestibulo calorico, faca a prova segundo técnica
segura ¢ institucionalmente padronizada, lembrando que esse teste nao pode
ser tratado como detalhe. J& o reflexo de tosse deve ser testado por
estimulagdo traqueal adequada. Em todos esses passos, a auséncia precisa ser
inequivoca e registrada. E aqui esta uma ligdo pratica fundamental. Se vocé
ndo tem seguranca técnica para afirmar que o reflexo esta ausente, o exame
ainda ndo estd pronto. Repetir com correcdo metodologica ¢ parte da boa

medicina, ndo sinal de fraqueza clinica.
6. O teste de apneia e por que ele exige respeito

Entre os pontos que mais geram inseguranca esta o teste de apneia. A
norma brasileira determina um unico teste de apneia, realizado por um dos
médicos responsaveis pelo exame clinico, para comprovar auséncia de
movimentos respiratorios na presenca de hipercapnia. O ponto de corte

explicitado nos materiais do CFM ¢ pCO2 superior a 55 mmHg. Esse teste



ndo existe para cumprir tabela. Ele existe para demonstrar que, mesmo diante
de estimulo méaximo ao centro respiratorio, ndo ha resposta ventilatoria
espontanea.

Eixo 6 - Mandatory Physician Conduct: Before, During and After Protocol
BEFORE o :

BEFORE DURING
¥ D everything absolutel ‘

[V Confirm cause of coma

[/ Suspend sedatives and
neuromuscular blockers

[V Correct metabolic disorders
[V Ensure clinical stability

[V Record official time of death
[/ Communicate to team and family | |

[/ Notify transplant coordination
center

[V Perform exams per legal protocol
[/ Do not skip any steps

~=Ni

No steps can be skipped - protocol integrity is mandatory

Mas o teste de apneia s6 ¢ um bom teste quando ¢ um teste seguro. Se a
crianga estiver instavel, com hipoxemia importante, choque ou outra condig¢ao
que torne o procedimento arriscado, sua realizacdo exige maxima cautela e
aderéncia ao protocolo do servico. Além disso, a propria resolucdo veda o
teste nas situagdes clinicas em que a auséncia de movimentos respiratorios
decorre de causas extracranianas ou farmacoldgicas, até reversao da situacao.
O raciocinio ¢ simples. Nao se usa um teste confirmatorio em um contexto no
qual sua interpretagdo estd contaminada desde a origem. O médico prudente

sabe quando avangar e sabe, sobretudo, quando ainda ndo ¢ hora.
7. O exame complementar e sua fun¢io real

Depois do exame clinico e do teste de apneia, entra o exame
complementar. A resolu¢do admite exame que comprove, de forma

inequivoca, auséncia de perfusdo sanguinea encefalica, auséncia de atividade



metabolica encefélica ou auséncia de atividade elétrica encefélica. A escolha
do método deve considerar a situagdo clinica e a disponibilidade local, e o
laudo precisa ser elaborado e assinado por médico especialista no método
empregado em situagdes de morte encefalica. Isso significa que ndo basta
pedir um exame. E preciso pedir o exame correto, no contexto correto,

interpretado por quem tem competéncia formal para isso.

Eixo 7 - Communication with the Family

Brain death IS
death - clear and

unambiguous
language

-
1) Explain brain
death = death;

2) Avoid ambiguous

language;
3) Communicate in
stages;
4) Allow time for ; o ‘
processing Common error: saying patient is in Allow time for family
J critical condition - this is INCORRECT to process

O médico frequentemente se tranquiliza demais com o exame
complementar e relaxa na clinica. Eu ensino o contrario. O exame
complementar ndo corrige exame clinico mal feito. Se o leito foi mal
examinado, se os fatores de confusdo nao foram excluidos, se a crianca ainda
estd sob influéncia farmacoldgica relevante, o exame complementar deixa de
ser uma confirmagdo consistente e passa a conviver com duvidas produzidas
pela propria equipe. A frase que precisa ficar gravada ¢ esta. Na morte
encefalica, a duvida obriga a recuar, revisar, estabilizar e reexaminar. A
norma brasileira foi construida exatamente para reduzir a subjetividade e

aumentar a seguranca diagnostica.



8. O que muda na infancia?

Na pediatria, o protocolo exige atencdo reforcada ao tempo. Os
intervalos entre os dois exames clinicos variam conforme a idade. Entre 7 dias
e 2 meses incompletos, o intervalo ¢ de 24 horas. Entre 2 meses e 24 meses
incompletos, o intervalo ¢ de 12 horas. Acima de 2 anos, o intervalo ¢ de 1
hora. Essa diferenca ndo ¢ detalhe burocratico. Ela expressa a cautela
adicional da norma diante das especificidades fisioldgicas e diagndsticas da
infancia. Quanto menor a crianga, maior a necessidade de observagao

temporal antes da conclusdo do diagnostico.

Maintain mechanical ventilation - Eixo 8 - Maintenance of the Potential Organ Donor Rigorous hemodynamic control -
vasopressors if

preserve lung function

Organ preservation for
possible donation

Laboratory values.
Corrected electrolyte levels :

Normalzation

[Ca®] [0:25)=> is comoted

Do ponto de vista préatico, isso exige planejamento. A equipe precisa
saber exatamente em que momento o primeiro exame foi concluido, quando
o segundo podera ser iniciado e como garantir estabilidade clinica ao longo
desse periodo. A pediatria ndo permite conducdo apressada. O médico que
trabalha bem nesses casos ¢ aquele que sabe combinar precisdo técnica,
vigilancia longitudinal e serenidade institucional. O que parece atraso &, na

verdade, protecdo diagnostica.



9. Documenta¢ao e comunica¢ao com a familia

Ha dois registros que nunca podem ser negligenciados. O primeiro €
o registro técnico de cada etapa no Termo de Declara¢do de Morte Encefélica
e no prontuario. O segundo ¢ o registro das comunica¢des com a familia. A
resolugdo determina que o médico assistente do paciente, ou seu substituto,
informe aos familiares sobre o processo diagnostico e sobre os resultados de
cada etapa, registrando essas comunica¢des no prontuario. Isto ¢ central.
Comunicagdo em morte encefélica ndo ¢ gesto acessorio. E parte do proprio

cuidado e da lisura do processo.

Na pratica docente, eu sempre digo aos médicos novos que a familia
ndo pode receber mensagens contraditorias. Nao se deve falar como se a
crianga estivesse apenas em coma profundo se o protocolo ja estd em curso
para determinagdo de morte encefalica. Também nao se deve anunciar morte
encefalica antes da conclusao formal da tltima etapa. O que se exige ¢ clareza
progressiva. Explique o que esta sendo avaliado, em que etapa vocés estao, o
que ja foi demonstrado e o que ainda falta completar. Essa postura protege a
familia, protege a equipe e protege a verdade clinica. A pagina do Ministério
da Saude ressalta justamente que o protocolo da seguranca ao diagndstico e

viabiliza a conversa com a familia a partir de critérios rigidos e padronizados.

10. Hora legal da morte e o que acontece depois?

Uma vez concluido o ultimo procedimento necessario para
determinagdo da morte encefilica, os médicos que determinaram o
diagndstico, ou seus substitutos, devem preencher a declaracdo de obito,
definindo como data e hora da morte 0 momento da conclusdo do ltimo

procedimento. Nos casos de causa externa, a declaracdo de 6bito ¢ de



responsabilidade do médico legista, que devera receber relatdrio médico e
copia do termo de morte encefalica. Portanto, a hora da morte ndo ¢ a da
primeira suspeita, nem a do primeiro exame clinico isolado. Ela corresponde

ao fechamento formal e completo do protocolo.

Depois disso, duas linhas de cuidado podem seguir em paralelo. A
primeira ¢ a assisténcia digna a familia, com explicacgdo clara do desfecho e
acolhimento institucional. A segunda, quando cabivel, ¢ a notificagdo a
Central Estadual de Transplantes e a manuten¢do do potencial doador, se
houver possibilidade e autorizacdo familiar nos termos legais. O Ministério
da Saude informa que a doacdo s6 pode ocorrer em caso de morte encefalica
ou parada cardiorrespiratoria com autorizacdo de familiar, e os manuais
técnicos ressaltam a necessidade de preservagao hemodinamica e metabodlica
do potencial doador. O ponto decisivo, porém, ¢ este. O diagndstico de morte
encefalica jamais deve ser contaminado pelo desejo de doar. Primeiro vem o
diagnostico correto. Depois, e somente depois, discute se a doagdo sera

possivel.

11. Os erros que eu mais vejo nos médicos de primeira viagem

O primeiro erro ¢ examinar antes de estabilizar. O segundo ¢ ignorar
o efeito residual de sedativos e bloqueadores. O terceiro ¢ realizar uma
avaliacdo apressada dos reflexos do tronco. O quarto ¢ tratar o exame
complementar como atalho para compensar inseguranga clinica. O quinto ¢é
comunicar mal a familia, usando frases ambiguas ou tecnicamente
imprecisas. O sexto ¢ esquecer que cada detalhe precisa estar registrado.
Todos esses erros sdo evitdveis quando o médico se ancora na sequéncia

correta. Pré requisitos, exclusdo de confundidores, exame clinico completo,



teste de apneia em contexto seguro, exame complementar apropriado,

documentagao integral e comunicagdo continua.

PARA LEMBRAR

Se eu tivesse de resumir o aprendizado essencial deste capitulo aos
médicos que estdo comecando, diria assim. Na morte encefalica
pediatrica, a pressa ¢ inimiga da verdade clinica. Vocé precisa saber
examinar, saber esperar, saber documentar e saber falar. O médico
maduro nio é o que decorou os reflexos. E o que consegue sustentar um
processo diagnostico gravissimo com método, prudéncia, firmeza
técnica e responsabilidade humana. Essa combinagao é o que transforma

protocolo em boa medicina.
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Parte IV Pratica Clinica
sobre a paralisia cerebral
na infancia



CAPITULO 4
Pratica Clinica sobre a Paralisia
Cerebral na infancia

Passo 1. Entenda o que vocé esta procurando?

Paralisia cerebral é uma sindrome clinica do neurodesenvolvimento definida
por alteracao permanente do movimento e da postura, decorrente de lesdao ou
mal desenvolvimento nao progressivo do cérebro imaturo. A lesdo cerebral €
estatica, mas a apresentagdo clinica muda ao longo do crescimento, porque a
crianca amadurece, adquire novas demandas funcionais e pode desenvolver
deformidades musculoesqueléticas secundarias. Em termos praticos, o
médico deve pensar em paralisia cerebral como um diagnostico clinico de
inicio precoce, geralmente reconhecido nos primeiros 2 anos de vida, cujo

PASSO 1 - CEREBRAL PALSY: CLINICAL CONCEPT

EARLY DIAGNOSIS - FIRST 2 YEARS OF LIFE

STATIC LESION CHANGING CLINICAL

PRESENTATION

STATIC BRAIN LESION -
CHANGING CLINICAL PRESENTATION

EARLY DIAGNOSIS - FIRST 2 YEARS OF LIFE

G2

EPILEPSY INTELLECTUAL
b DISABILITY
/]
o
SPEECH VISION Cerebral Palsy:

permanent, non-progressive

MOTOR DISORDER + disg’ der of Mo and posture PERMANENT ALTERATION OF
FREQUENT COMORBIDITIES ue to immature brain injury MOVEMENT AND POSTURE

nucleo ¢ o disturbio motor, mas quase sempre acompanhado de comorbidades

associadas.



Passo 2. Suspeite cedo na consulta de puericultura, neuropediatria ou

reabilitaciao

Passo 2 - Early Suspicion of Cerebral Palsy

& £ & |
@ & ST /i,.
fiie,  Sitting without y,
s i )‘: :w

Rolling over :
X )
69 months [

|_Hand p: before 12 months -

‘.
Toe walking / scissor gait

Do not wait for
obvious delay
- investigate
immediately

Early diagnosis = better neuroplasticity utilization ———— Poor general movements - early red flag ——

Na pratica clinica, suspeite de paralisia cerebral diante de atraso motor
persistente, assimetria de movimentos, preferéncia manual antes de 12 meses,
persisténcia de reflexos primitivos, tonus anormal, espasticidade, distonia,
ataxia, marcha em ponta, marcha em tesoura ou qualquer padrao motor
claramente andémalo. Em lactentes, a chave ¢ ndo esperar o atraso ficar
exuberante. Crianca que ndo sustenta marcos esperados, que usa um
hemicorpo menos que o outro, que mantém postura rigida ou muito
hipotdnica, ou que apresenta movimentos generalizados pobres, merece
investigacdo imediata. O racional ¢ simples. O diagnostico precoce permite

intervengdo mais precoce, com melhor aproveitamento da neuroplasticidade.



Passo 3. Confirme se o quadro preenche os elementos clinicos essenciais

O diagnoéstico de paralisia cerebral exige quatro verificagdes objetivas.
Primeiro, deve haver alteragdo persistente do movimento e da postura, com
limitacdo funcional variavel. Segundo, o inicio deve ser precoce, no periodo
do desenvolvimento cerebral imaturo. Terceiro, a agressao cerebral deve ser
ndo progressiva. Quarto, ¢ obrigatorio excluir doengas progressivas,
degenerativas, neuromusculares, genéticas ou metabolicas que mimetizam o

quadro. Em outras palavras, nao basta haver atraso motor e hipertonia.

E preciso mostrar coeréncia temporal, padrao clinico compativel e auséncia
de regressao evolutiva. Regressdo, piora progressiva, flutuacao inexplicada

ou histdria familiar sugestiva obrigam reavaliacao etiologica.

Passo 3 - Confirming Essential Clinical Elements

(o Persi Iteration of Early onset — immature brain
and posture with functional development period
limitation
- Y'Y a®®
Regression,
progressive >
worsening or = \Lasum n”
unexplained lllustrated byda child with abnormal lll?rsolrstfad bya br;m dew'gllopment uxellne
. L posture and movement arrows. m fetus to infant lesion marker. )
fluctuation > /
= o Non-progressive brain injury o Exclusion of progresslve, I
REOPEN Stable, ot wmsemng i genetlc or metabolic diseases
etiological x
| =
disease X ‘
IIIuslraled by a flat EEG-{lke progression line
(stable, not by red X marks over
L disease line going downwavd akematlve diagnoses. )

Motor delay + hypertonia alone is NOT enough -
temporal coherence + compatible clinical pattern + no regression required




Passo 4. Classifique o fenotipo motor logo no primeiro enquadramento

clinico

Depois de suspeitar e reconhecer o quadro, classifique o tipo motor

predominante. A forma espastica ¢ a mais frequente e responde pela maioria

dos casos. Ela pode se apresentar como hemiparesia, diparesia ou tetraparesia,

a depender da distribui¢do topografica. As formas discinéticas incluem

distonia e coreoatetose.

Passo 4 - Motor Phenotype Classification

Spastic - most frequent form

Hemlpares-s Dlpare5|s Tetraparesis

Dyskinetic - dystonia and choreoathetosis

Topographic
dmution

Ataxic - instability, dysmetria,
wide base

Mixed forms

GMFCS classification guides prognosis,
complication screening and treatment choice

5 LA,

wvmoul \Mlu ml Trans| nsﬂmn

- Tetraparesis

}

s ns  hand a-;ﬂmy Iurmons mayxyse manual wheelch

A forma ataxica cursa com instabilidade, dismetria e base alargada. H4 ainda

formas mistas. Essa classificagdo ndo ¢ apenas descritiva. Ela orienta

prognostico, rastreio de complicagdes e escolha terapéutica. Crianca com

espasticidade difusa e GMFCS elevado, por exemplo, tem maior risco

ortopédico e demanda seguimento mais estruturado.



Passo 5. Procure a etiologia mais provavel pela linha do tempo do dano

cerebral

Na anamnese etioldgica, organize o raciocinio em causas pré natais, perinatais
e pos-natais. Entre as pré-natais, destacam-se prematuridade, restrigdo de
crescimento fetal, malformagdes cerebrais, infecgdes congénitas e acidente
vascular cerebral fetal. Entre as perinatais, ganham relevancia a
prematuridade extrema, a leucomalacia periventricular, a hemorragia peri-

intraventricular, a encefalopatia hipoxico isquémica e o kernicterus.

Passo 5 - Etiology by Timeline

PRENATAL PERINATAL POSTNATAL

T——

EXTREMELY
PREMATURE BABY

CONGENITAL INFECTIONS FETAL STROKE .n&mhmtwm ENCLPAORATIY (NiE)  KERNICTERUS | HEADTRAUMA

CONCEPTION ' ;
Prenatal causes: prematurity, IUGR, brain Perinatal causes: extreme prematurity, Postnatal causes: meningitis, encephalltls
malformations, congenital infections, fetal stroke PVL, IVH, HIE, kernicterus head trauma, stroke, severe sepsis

STRONGEST RISK FACTORS
PREMATURITY
LOW BIRTH WEIGHT

% 25% 0% 75% 100%
Epidemiology

Entre as pos-natais, devem ser lembrados meningite, encefalite, trauma
craniano, acidente vascular cerebral e sepse grave. Em termos
epidemioldgicos, prematuridade e baixo peso ao nascer permanecem entre 0s

fatores mais fortemente associados ao diagndstico.



Passo 6. Faca um exame fisico neurologico e funcional que realmente

mude conduta

No exame fisico, descreva tonus, forca funcional, amplitude articular,
reflexos, padrdo postural, controle cervical, sedestacdo, ortostatismo,
transferéncia, marcha, uso bimanual, padrdo de preensdo, presenga de
distonia, dor, contraturas e deformidades. Em seguida, aplique escalas

funcionais padronizadas.

Passo 6 - Neurological and Functional Examination

Aiiid

Walking freely  Level| Level Il Level IV Wheekhau

AR Aed 4

y, Independent  Manual Manual Manual  No useful
Z handllng ability ability ability ability
MACS - Manual Ability Classification System

GMFCS - Gross Motor Function Classification System - Leve!s IloV

4444

Noincrease

or extension or extension
Modified Ashworth Scale - spasticity quantification

ey al &e/2fX

Verbal Communication  Non-  No consistent Sa!ety Sa anﬂ Ezll Md EMdenyaml No
efficiency  consistent

CFCS - Communication Function Classification EDA(S Eatmg and Dnnkmg Ability Classification GMFM measures change in gross motor function over time

O GMFCS ¢ a classificagdo mais importante na pratica porque estratifica a
funcdo motora grossa em cinco niveis, do nivel I, em que a crianca anda sem
limitagdes, ao nivel V, em que ha dependéncia importante para mobilidade.
O GMFM mede mudanga da fungdo motora grossa ao longo do tempo e ¢ util
para seguimento. O MACS classifica funcdo manual. O CFCS classifica
comunica¢do. O EDACS classifica alimentacdo e degluti¢do. Para tonus, a
Ashworth modificada quantifica resisténcia ao movimento passivo,
enquanto a Tardieu ajuda a diferenciar componente espastico dindmico de

contratura fixa.



Passo 7. Rastreie comorbidades em toda consulta, mesmo quando a

queixa principal é motora

Paralisia cerebral nunca deve ser tratada apenas como diagnéstico motor. O
médico deve rastrear sistematicamente epilepsia, deficiéncia intelectual ou
dificuldades cognitivas, transtornos de fala e linguagem, disfagia,
desnutri¢do, refluxo, constipagdo, dor, disturbios do sono, alteracdo visual,
hipoacusia, transtorno do espectro autista, TDAH, luxa¢do ou subluxa¢do de

quadril e escoliose.

Passo 7 - Systematic Comorbidity Screening

4 §> 3) Speech and
language disorders

2) Intellectual :
disability / cognitive 2&:5’?. I?:él(ies
difficulties

11) Hearing loss

/ hypoacusis 6) GERD / reflux

10) Visual

impairment 7) Constipation

12) Hip subluxation

/ dislocation 8) Pain

CONSULTATION CHECKLIST - ACTIVE QUESTIONS
+ Ask about: feeding, pain, sleep, seizures, vision, hearing, bowel, school, behavior, social participation

As diretrizes ressaltam que as comorbidades sdo frequentes e t€ém impacto
funcional tdo importante quanto o déficit motor. Na consulta pratica, isso
significa perguntar ativamente sobre alimentacdo, dor, sono, crises, visao,

audicdo, evacuacao, escola, comportamento e participag@o social.

Passo 8. Peca os exames certos, com a pergunta clinica certa

O exame de imagem de escolha ¢ a ressondncia magnética de encéfalo,

porque ajuda a confirmar padrdo de lesdo, sugerir etiologia e afastar



diagnosticos alternativos. Em prematuros muito pequenos, o ultrassom
transfontanelar pode ser Util no contexto neonatal, sobretudo para
hemorragia ¢ lesdo da substancia branca. Se a ressonancia for normal, o
quadro for atipico, houver histéria familiar, dismorfismos, flutuagdo clinica
ou discordancia entre fendtipo e neuroimagem, aumente a suspeita de
etiologia genética e considere teste genético, inclusive exoma em cenarios

selecionados.

Passo 8 - Right Exams, Right Clinical Question

L]
X Atypical Cases
/8.
i B X
\./% <
- >
= Basal Ganglia
omalacia Malformations Lesions :
(white matter lesions) Normal MRI + atypical features +
Cranial ultrasound - very premature Brain MRI - first choice - confirms lesion pattem, family history + dysmorphisms =
neonates - hemorrhage and white matter suggests etiology, excludes alternatives | consider genetic testing / exome
r B
Regression or metabolic suspicion ! ‘ EEG - indicated only when epilepsy is Hip and spine radiographs - musculoskeletal
= expand metabolic investigation suspected - NOT for closing CP diagnosis surveillance per functional severity

Se houver regressdo, deterioracdo ou suspeita metabolica, amplie a
investigacdo metabdlica. O EEG ndo ¢ exame para fechar paralisia cerebral,
mas ¢ indicado quando ha suspeita de epilepsia. Na vigilancia
musculoesquelética, radiografias de quadril e, quando indicado, de coluna,

entram no seguimento conforme gravidade funcional.

Passo 9. Saiba quando o quadro nao parece paralisia cerebral

Esse ¢ um ponto decisivo para o médico generalista e para o neuropediatra
em formagdo. Se a crianca perde habilidades, piora continuamente, muda de

fendtipo ao longo do tempo sem explicagdo mecanica, tem flutuagdes



marcadas, neuropatia periférica, sinais sist€émicos, historia familiar sugestiva
ou neuroimagem incompativel, o rotulo de paralisia cerebral deve ser

reaberto.

Passo 9 - When It Does Not Look Like Cerebral Palsy
o
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Nessas situacdes, considere doencas neurodegenerativas, erros inatos do
metabolismo, canalopatias, doencas mitocondriais, paraplegias espasticas
hereditarias, dopa responsive dystonia e outras condi¢des genéticas. Em
suma, paralisia cerebral ¢ um diagnostico de padrdo clinico coerente e
evolucdo ndo progressiva. Quando a evolucdo contradiz isso, mude o rumo

da investigagdo.

Passo 10. Trate a espasticidade com objetivo funcional, nunca apenas

porque o tonus esta alto

O tratamento medicamentoso deve ter meta clinica explicita. Reduzir dor.
Facilitar posicionamento. Melhorar higiene. Favorecer ortese. Aumentar
eficiéncia da marcha. Facilitar uso de membro superior. Na espasticidade

focal, a toxina botulinica tipo A ¢ op¢ao consagrada, especialmente quando



o aumento de tonus em grupos especificos, como gastrocnémio, adutores,
isquiotibiais ou flexores do membro superior, limita fun¢ao ou dificulta o uso

de orteses e cuidados.

Passo 10 - Spasticity Treatment with Functional Goals

Focal spasticity - Botulinum Toxin type A Treatment must have explicit clinical goal Generalized spasticity
v

- specific muscle groups limiting function - Oral Baclofen - first line
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Diazepam Facilitate Improve Gait Facilitate Tizanidine / Dantrolene
- selected situations, short-term, Orthosis Use Efficiency  Upper Limb Use | - specific contexts, team experience
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Intrathecal Baclofen Pump S

- caution: sedation
- severe refractory cases

)
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2

- Biceps femoris
- Semitendinosus NH,
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Na espasticidade generalizada, o baclofeno oral ¢ frequentemente usado.

Diazepam pode ser util em situagdes selecionadas, especialmente em curto
prazo ou quando se busca efeito adicional sobre desconforto e espasmos, mas
deve-se ponderar sedagdo. Tizanidina ¢ dantrolene podem ser considerados
em contextos especificos, conforme perfil clinico e experiéncia da equipe. Em
casos graves e refratirios, a bomba de baclofeno intratecal entra como

estratégia especializada.

Passo 11. Se houver distonia, mude o raciocinio terapéutico

Crianga com paralisia cerebral e distonia ndo deve ser tratada como se tivesse
apenas espasticidade. A distonia produz posturas anormais, movimentos
involuntérios, dor, piora do posicionamento e grande impacto no cuidado

diario.



Passo 11 - Dystonia: Different Therapeutic Reasoning

Oral Baclofen - first line Dystonia:
for dystonia (AACPDM 2024) - abnormal postures

Trihexyphenidyl / Benzodiazepines
- NOT routine first choice

- involuntary movements - second line in selected cases
- pain

- positioning difficulty
- caregiver burden

Dystonia
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Levodopa / stiff ~\\y abnormal Deep Brain i
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Levodopa - dopa-responsive
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Do NOT treat dystonia as if it were only spasticity

test in appropriate context
[ - different pathophysiology, different treatment

Y 8
J in referral centers

O pathway da AACPDM de 2024 sugere baclofeno oral como opc¢do de
primeira linha em muitos casos. Trihexifenidil e benzodiazepinicos nio
devem ser usados rotineiramente como primeira escolha, mas podem ser
considerados como segunda linha em casos selecionados. Levodopa tem
lugar quando existe suspeita de distonia responsiva a dopamina no
diagnostico diferencial, portanto também pode ser usada como teste
terapéutico em contexto adequado. Em distonia grave, outras estratégias
farmacologicas e neuromodulatorias podem ser necessarias em centros

especializados.

Passo 12. Nunca limite o tratamento a medicacao

A base do manejo ¢ multiprofissional e longitudinal. Fisioterapia motora
precoce, terapia ocupacional, fonoaudiologia para comunicagao e disfagia,
orteses, equipamentos de mobilidade, tecnologia assistiva, treino
funcional orientado por metas e suporte familiar sdo pilares do cuidado.

Diretrizes do NICE reforcam que intervengdes fisicas devem ser



\

individualizadas, integradas a rotina da crianca e vinculadas a objetivos

concretos.

Assistive technology and
augmentative communication

Early motor physiotherapy
- individualized goals

Occupational
therapist

Orthoses - prevent contractures, 5 % 5
improve gait X - Multiprofessional

Regular orthopedic follow-up
1o - mandat
longitudinal care

ndatory

Selective dorsal rhizotomy - selected 5 . - NICE guidelines: individualized,
cases with significant spasticity Family support and training - pillar of care integrated, goal-oriented interventions

Em criancas com risco de contraturas e deformidades, estratégias de manejo
postural e orteses devem ser consideradas. O seguimento ortopédico regular
¢ obrigatdrio. Quando surgem deformidades fixas, dor, subluxagdo de quadril
ou perda funcional progressiva por causa musculoesquelética, entram
procedimentos ortopédicos. Em casos selecionados de espasticidade
importante, a rizotomia dorsal seletiva pode ser considerada em centros com

experiéncia.

Passo 13. Incorpore vigilancia de quadril e risco ortopédico a rotina

Toda crianca com paralisia cerebral precisa de vigilancia ortopédica
proporcional ao risco funcional. O risco de migragdo do quadril aumenta com
niveis mais altos de GMFCS. A AACPDM recomenda um sistema
estruturado de hip surveillance, iniciado idealmente quando o diagndstico ¢

estabelecido ou mesmo quando ainda ha forte suspeita clinica. Isso inclui



exame clinico seriado e radiografia conforme idade, nivel funcional e

evolugdo.

( S e e Passo 13 - Hip Surveillance and Orthopedic Risk

DDEQI
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Osteotomy

J

Na pratica, o erro mais frequente ¢ encaminhar tarde demais, quando ja existe

subluxacao dolorosa ou deformidade estabelecida.

Passo 14. Registre sempre os mesmos marcadores para acompanhar

evolucao real

Em cada consulta, documente pelo menos seis blocos. Tipo motor
predominante. Topografia do acometimento. Nivel de GMFCS. Grau e
distribui¢do da hipertonia ou distonia. Comorbidades ativas. Risco

ortopédico, sobretudo quadril e coluna.



Passo 14 - Standardized Markers for Longitudinal Tracking
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Se possivel, acrescente MACS, CFCS, EDACS, dor, sono e alimentagao. [sso
transforma uma consulta descritiva em uma consulta comparavel ao longo do

tempo e permite avaliar resposta terapéutica de forma objetiva.

Passo 15. Regra pratica final para niao errar no ambulatoério

Pense cedo. Diagnostique clinicamente. Use neuroimagem para qualificar
etiologia. Classifique fun¢do. Rastreie comorbidades em toda visita. Trate
com meta funcional. Vigie quadril e deformidades. E lembre-se sempre da

grande regra semiologica.



g .
[ Passo 15 - Final Practical Rule for the Outpatient Clinic ]

o .
4348

— <« GMFCS —

Use neuroimaging  Classify function

to qualify etiology - GMFCS every
vi

ﬂ o e@

Monitor  Non-progressive | |

Think early - Diagnose clinically -
suspect at four essential criteria
first signs

h motor delay =
deformities = Cerebral Palsy

+
NON-PROGRE_SSIVE pattern
CEREBRAL PALSY

Atraso motor com padrdo ndo progressivo aponta para paralisia cerebral.
Regressao ou piora progressiva aponta para outro diagnostico até prova em

contrario.
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CAPITULO 5
Alteracoes do volume e da forma do
cranio na infancia

O que o neurologista infantil deve saber na pratica clinica nesse

contexto?

As alteracdes do volume e da forma do cranio sdo uma das queixas
mais frequentes nos primeiros meses de vida. Em consultorio, o neurologista
precisa diferenciar rapidamente situagdes benignas, transitorias e
relacionadas ao posicionamento, daquelas potencialmente graves, como

craniossinostose, hidrocefalia, microcefalia e sindromes craniofaciais.
O raciocinio clinico deve sempre responder a quatro perguntas:
1. O volume craniano estd normal, aumentado ou diminuido?

2. O formato do cranio ¢ compativel com variante posicional ou com

fusdo prematura de sutura?

3. H& repercussao neurologica, atraso do desenvolvimento ou

hipertensao intracraniana?

4. Existe necessidade de imagem, encaminhamento cirirgico ou

investigacdo genética?



1. EXAME CLINICO OBRIGATORIO NA CONSULTA

Toda consulta deve comegar com avaliag¢do sistematica.

1.1 Medir o perimetro cefalico
O perimetro cefalico deve ser medido em toda consulta até pelo menos 2 anos
de idade. A fita métrica deve passar pela glabela e pela proeminéncia occipital
maxima.
Valores de alerta:

e Abaixo de -2 desvios-padrao: microcefalia

e Acima de +2 desvios-padrdao: macrocefalia

e Crescimento muito rapido entre consultas: suspeitar de hidrocefalia

ou expansdes intracranianas

e Queda progressiva da curva: suspeitar de craniossinostose ou

microcefalia progressiva

O perimetro cefalico isolado ndo basta. E essencial observar a velocidade de
crescimento e compara-la com a curva anterior. O achado mais importante ¢

a mudanca abrupta de trajetoria.

O aumento da tensdo da fontanela, associado ao crescimento acelerado do

perimetro cefalico, sugere hipertensdo intracraniana.
1.2 Observar o cranio em trés posicoes
O neurologista deve olhar a cabeca:

e de frente

e de perfil

e por cima



Measuring Head Circumference

Maximum
occipital
protuberance

23 45067 890
Age (months)

Measure at every consultation
until 2 years

A visdo superior ¢ a mais util para distinguir plagiocefalia posicional de

craniossinostose.

Aspectos a observar:
¢ achatamento unilateral
e proeminéncia frontal
e assimetria facial
¢ deslocamento da orelha
e estreitamento bifrontal
e cranio muito alongado

o testa triangular

abaulamento frontal ou occipital
1.3 Palpar suturas e fontanelas
Palpar:

o fontanela anterior

o fontanela posterior

Inspect skull in 3 positions

Superior view - most useful to
distinguish positional vs synostosis

Palpate sutures and fontanelles

Palpable bony
ria?ﬁ over suture

4 Triangular
forehead

Facial symmetry

Sidelprofile view

s

Forehead
and occiput

Side/profile view



sutura sagital

e suturas coronais

sutura metopica

sutura lambdoide

Sinais sugestivos de craniossinostose:
e crista 0ssea palpavel sobre a sutura
e auséncia de mobilidade
o fontanela pequena ou ausente
e deformidade progressiva

A presenca de fechamento precoce da fontanela, isoladamente, ndo confirma
craniossinostose. Uma fontanela pequena pode ser variante normal se o

formato do cranio e o desenvolvimento forem normais.

2. COMO DIFERENCIAR AS PRINCIPAIS ALTERACOES DA
FORMA DO CRANIO

2.1 Plagiocefalia posicional

E a causa mais comum de deformidade craniana no lactente. Ocorre por
permanéncia prolongada da cabeca sempre do mesmo lado, geralmente apds

a campanha de prevencao da morte subita.

Caracteristicas:
e achatamento occipital unilateral
e cabeca em formato de paralelogramo vista de cima
o orelha deslocada para frente no lado achatado

o fronte discretamente proeminente do mesmo lado



e ndo ha crista dssea palpavel

e ndo ha alteragdo do perimetro cefalico
Frequentemente esta associada a torcicolo congénito.
Diagnostico diferencial importante: plagiocefalia por sinostose lambdoide.
Na plagiocefalia posicional:

e aorelha vai para frente

e o0 occipital contralateral fica proeminente

e 0 cranio assume forma de paralelogramo
Na sinostose lambdoide:

e aorelha fica deslocada para trés

e ha mastoide proeminente

e existe crista Ossea na sutura

e adeformidade tende a piorar progressivamente
A plagiocefalia posicional melhora com medidas posturais e fisioterapia.
Conduta pratica

o orientar mudanca frequente de posicao

e aumentar tempo em prona acordado

e alternar lado do ber¢o e do estimulo visual

e investigar e tratar torcicolo

e considerar Ortese craniana entre 4 € 12 meses nos casos moderados ou

graves



Differentiating Main Skull Shape Abnormalities in Infants

PANEL 1 [ PANEL 3
POSITIONAL PLAGIOCEPHALY SCAPHOCEPHALV I DOLICHOCEPHALV TRIGONOCEPHALY
(Benign) (Sagittal Synoslosm) (Metopic Synostosis)
K features: i '1 T u K;’
common - positional, 4 fost common letoy csuture fusion -
no bony ridge, improves b\ uanlosmnoswsus sagittal may have cognitive impact
with repositioning mm sutut
Left ear —Roduced
displaced neter
— Frontal Forehead
Posterior < L gﬁ%aml
=4 flattening b |
)
PANEL 4 ( PANEL 5 | (
BRACHYCEPHALY ANTERIOR PLAGIOCEPHALY Pos‘lir?g;ﬁf'iogmggoss
(Bilateral Coronal Synostosis) (Unilateral Coronal Synostosis)
Ke lutunes qun Fosmoml
Possble exophthalmos Mhmgmm"‘ positional force Pramann fusion |
Bony Ridge Asent ﬁ:}“n‘m s |
. Ear Position Displaced side | Vaiabl, ot
-~ W€ |  Present, ' Present, contralateral frontal |
o "] | | |Asymmetry | |
Kngahatum: o Key features: ‘ Treatment boimetthonapy | Sugica |
» Bilateral coronal synostosis - high ICP risk |+ Uhilateral coronal synostosis ) |Prognosis Exeglml often resolves | Good with imely surgery. isk of ICP )

O uso de capacete ¢ mais eficaz quando iniciado antes dos 8 meses.

2.2 Escafocefalia ou dolicocefalia
Corresponde a fusao precoce da sutura sagital.
Caracteristicas:

e cranio longo e estreito

e diametro anteroposterior aumentado

e biparietal reduzido

o proeminéncia frontal e occipital
E a forma mais comum de craniossinostose.

A sutura sagital fundida impede o crescimento lateral do cranio, que cresce

excessivamente para frente e para tras.
Quando suspeitar
e cabeca progressivamente alongada

e auséncia de melhora com o tempo



e crista dssea sagital palpavel

e perimetro cefalico pode permanecer normal

2.3 Trigonocefalia
Decorre de fechamento precoce da sutura metdpica.
Caracteristicas:

e testa triangular

e crista 0ssea frontal mediana

e hipotelorismo

e estreitamento bifrontal

A trigonocefalia pode estar associada a alteracdes cognitivas e sindromes

genéticas.

2.4 Braquicefalia
Decorre de fechamento bilateral das suturas coronais.
Caracteristicas:

e cranio curto e largo

e testaalta

e occipital achatado

e Orbitas rasas

e possibilidade de exoftalmia
E uma das formas com maior risco de hipertensio intracraniana.
2.5 Plagiocefalia anterior

Geralmente causada por sinostose coronal unilateral.



Caracteristicas:

achatamento frontal unilateral

orbita mais alta do lado afetado

assimetria facial importante

nariz desviado

3. ALTERACOES DO VOLUME CRANIANO

3.1 Macrocefalia

Macrocefalia € perimetro cefalico acima de +2 desvios-padrao.
Principais causas:

e macrocefalia familiar benigna

e hidrocefalia

e hemorragia intracraniana

e tumores

e megalencefalia

e doencas metabolicas

neurofibromatose e sindromes genéticas
Sinais de alerta em macrocefalia:

e vOmitos

o irritabilidade

o fontancla tensa

e olhar em sol poente

e regressdo do desenvolvimento



e crescimento muito acelerado

Na presenga desses achados, solicitar neuroimagem imediatamente.

CRANIAL VOLUME ABNORMALITIES IN INFANTS: MACROCEPHALY & MICROCEPHALY

MACROCEPHALY

(Head Circumference > +2 SD)

‘A
Benign Familial
Y [fe ey

/7§ ntracranial

R )» Hemorrhage @
(5) Brain Tumors (XD
O Megalencephaly ¢

(Large Brain) > »"f
55 A Metabolic Diseases

?

@)

-

Neurofibromatosis
& Genetic Syndromes

‘TENSE FONTANELLE

et

VERY RAPID HEAD
GROWTH CURVE

IRRITABILITY

- &
SUNSET SIGN EYES

W\

DEVELOPMENTAL
REGRESSION

ff% Hydrocephalus @

3.2 Microcefalia

HEAD CIRCUMFERENCE (cm)

HEAD CIRCUMFERENCE
GROWTH CHART

MACROCEPHALY
ZONE (> +2 SD)

S88E2/58555%8888

I
* NORMAL RANGE
(£2 D)

MICROCEPHALY ZONE
1 (<-28D)

S0th
10th

3rd

AGE (Months)

0
0 2 4 6 8 1012 14 16 18 24

MICROCEPHALY
(Head Circumference < -2 SD)

Postnatal Progressive

Congenital
(Present at Birth)

(Acquired after Birth)
CAUSES
sore G @y
TCRH

Congenital Infections Genetic Neonatal Hypoxia

(TORCH) Syndromes (HIE Brain)

I > " et

Severe Multisuture Metabolic

Malnutrition Craniosynostosis Diseases

Y L” NOTE: EVERY MICROCEPHALY REQUIRES NEUROLOGICAL
67 & EXAM AND DEVELOPMENTAL ASSESSMENT

Microcefalia € perimetro cefalico abaixo de -2 desvios-padrao.

Pode ser:

e congénita

e pos-natal progressiva

Principais causas:

e infecc¢des congénitas

e sindromes genéticas

e hipoxia neonatal

e desnutrigdo grave

e craniossinostose multissutural

e doencgas metabolicas



Toda microcefalia deve ser acompanhada do exame neuroldgico e da

avaliacdo do desenvolvimento.

4. QUANDO SOLICITAR EXAMES DE IMAGEM

Nem toda deformidade craniana necessita tomografia.
Ultrassonografia transfontanelar

Util em lactentes com fontanela aberta, especialmente quando ha suspeita de

hidrocefalia, hemorragia ou ventriculomegalia.
Radiografia de cranio

Hoje tem pouco papel. Pode mostrar fechamento de sutura, mas possui baixa

sensibilidade.

When to Order Imaging - Not Every Deformity Needs CT Scan

LEFT PANEL: CENTER PANEL: ( RIGHT PANEL:
TRANSFONTANELLAR ULTRASOUND 3D CT SCAN (gold dard for crani is) SKULL X-RAY

Indications:
« hydrocephalus suspicion
« intracranial hemorrhage
= ventriculomegaly

intrats and
intracranial

INDICATIONS: -
/ progressive deformity t L‘{“"Ed I'0|§_t(_>tdafy
 palpable bony ridge - low sensitivity Tor

V significant facial suture closure

asymmetry
-  doubt between
— positional vs synostosis|
1) normal open  2) fused sagittal  3) fused coronal | ./ surgical indication
sutures suture suture

Useful in infants with open fontanelle - first Exam of choice for iosy is - 3D recc
line for hyd halus and h hag L identifies fused suture and guides neurosurgeon
T 7

eceiionioy Suspected SUSPECTED CRANIAL Suspected DT TR
positional deformity DEFORMITY IN INFANT craniosynostosis referral

Tomografia computadorizada com reconstru¢ao 3D

E o exame de escolha quando ha suspeita de craniossinostose.
Solicitar quando houver:

e deformidade progressiva



e crista dssea palpavel
e assimetria facial importante
e duvida entre plagiocefalia posicional e craniossinostose
e indicacdo cirargica
A reconstrugao tridimensional permite identificar qual sutura estd fundida e

orientar o neurocirurgiao.

5. QUANDO ENCAMINHAR AO NEUROCIRURGIAQ?
Encaminhamento imediato se houver:

e suspeita de craniossinostose

deformidade grave progressiva

e sinais de hipertensao intracraniana

e atraso do desenvolvimento associado
e proptose ocular

e apneia ou dificuldade respiratoria

e suspeita de sindrome craniofacial



3 MONTHS LATER
Severe progressive deformity

Associated ——
developmental delay Ocular proptosis

OPTIMAL SURGERY LATER
BIRTH WINDOW PRESENTATION

e —

6-12 MONTHS

Surgery ideally performed between 6-12 months
- better bone remodeling, lower morbidity Cranial vault remodeling

A cirurgia costuma ser idealmente realizada entre 6 ¢ 12 meses de idade,

quando ha melhor remodelamento 6sseo € menor morbidade.

6. QUANDO PENSAR EM SINDROME GENETICA?
Suspeitar de forma sindromica quando houver:

o multiplas suturas acometidas

e alteracOes faciais marcantes

e sindactilia

e atraso do desenvolvimento

e proptose ocular

e historia familiar



SYNDROMIC FORM CRANIOSYNOSTOSIS - SYNDROMIC FORMS

[ /A\ MULTIPLE SUTURES INVOLVED

REDFLAGSFOR | WHEN TO SUSPECT GENETIC SYNDROME mﬂ FIVE MAIN SYNDROMES

1) APERT SYNDROME  2) CROUZON SYNDROME

Fused Bilateral
corona coronal/

Sionandsy NO SYNDACTYLY |

(1 /I\ PROMINENT FACIAL ALTERATIONS
MIDFACE ORBITAL
HYPOPLASIA Ammunzs

uypmehusm

s

3) PFEIFFER SYNDROME ~ 4) SAETHRE CHOTZEN
Craniosynostosis IDROME

Unilateral
or bilateral
coronal
synostosis
T@ Prosis
Unicoronal or
bicoronal
synostosis
@ P

EVERY PATIENT WITH CRANIOSYNOSTOSIS MUST BE EVALUATED BY MEDICAL GENETICS

Sindromes frequentemente associadas:

Sindrome de Apert

Sindrome de Crouzon

Sindrome de Pfeiffer

Sindrome de Saethre-Chotzen

Sindrome de Muenke

Todo paciente com craniossinostose deve ser avaliado por genética médica.



7. O QUE DIZER AOS PAIS NA CONSULTA?

O neurologista deve explicar de forma objetiva:

e Nem toda assimetria craniana significa doenca.

A maioria dos casos € posicional e melhora com medidas simples.

O formato do cranio nos primeiros meses muda rapidamente.

Algumas deformidades, porém, exigem cirurgia precoce.

O diagnostico tardio pode aumentar o risco de hipertensao

intracraniana, dificuldade visual e atraso do desenvolvimento.

BEFORE AFTER Informational
(TUMMY TIME & REPOSITIONING) Skull shape changes rapid'y

@@g B & in the first months
Most cases are positional and < VA k
improve with simple measures | Vj » ol

BIRTH 1MONTH 3MONTHS 6MONTHS

Reassurance

Not every cranial asymmetry
means disease

—— '

( Some deformities, however, A ‘ ‘
require early surgery What helps us most
is not just head size,
mad...l) - but SHAPE,
Late diagnosis can increase risk of: G ROWTH
@ ® || yeoomy
\ < - e ‘ :and whether the child
h;‘;':;;:';::'n dif;is;':'{y eve d‘;ll’:)',e"‘a is developing normally |

Uma frase util na consulta é:

O que mais nos ajuda ndo é apenas o tamanho da cabega, mas a forma, a

velocidade de crescimento e se a crianca esta se desenvolvendo normalmente.



8. FLUXOGRAMA PRATICO PARA O CONSULTORIO

1. Medir perimetro cefalico.

2. Comparar com curvas anteriores.

3. Observar forma do cranio por cima.

4. Palpar suturas e fontanelas.

5. Procurar assimetria facial e deslocamento da orelha.

6. Verificar desenvolvimento neuropsicomotor.

Practical flowchart for outpatient management of cranial abnormalities in infants.

@mm
-~ »m-q @-2

STEP 1: STEP 2: Compare STEP 3 Observe STEP 4: Palpate STEP 5: Look for STEP 6: Check
Measure head with previous skull shape from sutures and Piu)ate sutnres faclal asymmetryand  neuropsychomotor
circumference curves above

i

DECISION DIAMOND 1:
ect

ed positional
deformity?
Repositioning guidance DECISION DIAMOND 2: DECISION DIAMOND 3 DECISION DIAMOND 4:
+tummy time + reassess Suspected m Macrocephal m Dysmorphisms or
in 4-8 weeks craniosynostosis? microcephal y multiple sutures?
~> -«
@v/&(@ t
Sub-note: Investigate
Coneider cranial 3D CT scan + N
ogk:al and Consider medlc:l
:m:,'wfmﬁ“mm el Q systemic causes \ Y genetics tefm'al
effective before 8 months + neuroimaging

7. Se houver suspeita de deformidade posicional, orientar
reposicionamento e reavaliar em 4 a 8 semanas.

8. Se houver suspeita de craniossinostose, solicitar tomografia 3D e
encaminhar ao neurocirurgio.

9. Se houver macrocefalia ou microcefalia, investigar causas
neuroldgicas e sistémicas.

10. Considerar genética quando houver dismorfismos ou multiplas

suturas acometidas.
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CAPITULO 6
Neoplasias do sistema nervoso central na
infancia

Guia de Anatomia Funcional: Localizacio de Tumores e Impactos

Clinicos

Como neurocientista e educadora médica, meu objetivo com este
capitulo ¢ transformar a complexidade da neuroanatomia em uma ferramenta
diagnostica pratica. A compreensao da localizacdo de um tumor ndo € apenas
um exercicio académico; ¢ a chave para antecipar déficits, prevenir
complicagdes fatais e interpretar a apresentagao clinica de forma precisa. No
ambiente clinico, o cérebro deve ser visualizado como um sistema de
compartimentos confinados, onde qualquer lesdao expansiva altera a harmonia

funcional e a dindmica pressorica.

1. Introducio aos Tumores Cerebrais: Ocupacao de Espaco e Natureza

Os tumores cerebrais representam crescimentos celulares andmalos dentro do

sistema nervoso central (SNC). Eles sdo categorizados em:

e Primadrios: Originam-se de células do proprio cérebro ou tecidos

adjacentes (glias, meninges). Podem ser benignos ou malignos.

e Secundarios (Metastases): Originam-se de outros 6rgaos (pulmao,
mama, rim, melanoma) e se espalham para o cérebro. Sdo, por
defini¢do, malignos e significativamente mais comuns que oOs

primarios em adultos.



/\ Ponto de Atenc¢io Clinica

A cefaleia associada ao tumor cerebral costuma ser pior ao deitar e atinge
seu apice ao acordar, devido a dindmica de drenagem venosa e flutuagdes

da PIC durante o sono, tendendo a melhorar levemente ao longo do dia.

Diferente de tumores em tecidos moles, o crescimento intracraniano ¢é
limitado pela rigidez do cranio. Conforme o Manual MSD, um tumor

compromete a fungdo neuroldgica através de seis mecanismos principais:
1. Invasio direta: Destruicdo do parénquima cerebral saudavel.
2. Pressao direta: Compressao de tecidos e nervos adjacentes.

3. Aumento da Pressdo Intracraniana (PIC): Ocupacdo de espago

volumétrico em um compartimento fechado.
4. Edema Cerebral: Acumulo de liquido nos tecidos ao redor da lesao.

5. Bloqueio do Fluxo de LCR: Obstru¢do da circulacao do liquido

cefalorraquidiano, resultando em hidrocefalia.

6. Sangramento (Hemorragia): Ruptura de vasos neoformados ou

compressao vascular.

A localizacao exata da massa ditard quais dessas vias sera a mais proeminente

na sintomatologia inicial.



2. A Dinamica da Pressao Intracraniana (Sintomas Gerais)

O aumento da PIC gera sintomas universais que podem preceder sinais

localizatérios. E vital que o profissional identifique o padrdo de evolugéo:

Sintomas Iniciais Sintomas de Pressao Avancada
Cefaleia (Dor de Vomitos em jato (em projétil): Sem nausea
cabeca): Frequentemente o prévia.

primeiro sinal.

Deterioracao

mental: Distracao, de consciéncia.

irritabilidade, ineficiéncia

laboral.
Alteracoes de Coma: Estagio critico de compressao do
humor: Depressao ou tronco cerebral.

ansiedade de inicio subito.

3. Mapeamento Funcional: Os Lobos Cerebrais e seus Déficits

A correlagdo clinica exige precisdo. Utilize o mapeamento abaixo para

localizar a lesdo com base nos déficits apresentados:

Lobo Frontal -> Funcio Principal: Planejamento  executivo,
controle motor, personalidade e atengdo. ->Sintomas de
Tumor: Alteracdes de personalidade (desinibi¢do ou apatia),
dificuldade de concentracdo, paralisia contralateral e incontinéncia

urinaria. No hemisfério dominante, causa a Afasia de Broca

Letargia e sonoléncia: Rebaixamento do nivel



(Expressiva), onde o paciente compreende, mas niao consegue

articular a fala.

e Lobo Parietal -> Funcao Principal: Processamento
somatossensorial e  percep¢do  espacial. -> Sintomas de
Tumor: Perda da propriocepcao (senso de posi¢do), incapacidade de
discriminacao entre dois pontos, agnosia tatil e perda parcial de visao
(hemianopsia) no campo oposto.

e Lobo Temporal > Fun¢iao Principal: Processamento auditivo,
memoria e linguagem. -> Sintomas de Tumor: Crises epiléticas
complexas. No hemisfério dominante, manifesta-se como a Afasia de
Wernicke (Compreensao), onde a fala ¢ fluida, mas sem sentido, e a

compreensao ¢ nula.

e Lobo Occipital -> Fun¢ao Principal: Processamento  visual
primario. -> Sintomas de Tumor: Alucinagdes visuais elementares e
perda parcial da visdo em ambos os olhos (campo visual

contralateral).

4. O Cerebelo e o Tronco Cerebral: Equilibrio e Sobrevivéncia

Localizados no compartimento infra-tentorial, tumores nesta regido sao de

alto risco devido a proximidade com centros vitais.
Sintomas de Lesdo no Cerebelo e Areas Posteriores:
1. Nistagmo: Movimentos oculares oscilatorios involuntarios.

2. Ataxia: Instabilidade na marcha (marcha com base alargada) e falta

de coordenacdo motora fina.

3. Hidrocefalia Obstrutiva: Devido a compressao do quarto ventriculo,

causando cefaleia severa e papiledema.



& Alerta de Emergéncia: Sindromes de Herniag¢iio

e Herniacdo das Amigdalas: O cerebelo ¢ empurrado pelo foramen
magnum, comprimindo o tronco cerebral. Isso altera o ritmo

cardiaco e a respiragdo, levando a morte subita.

e Herniacdo Transtentorial: O telencéfalo ¢ empurrado através da
incisura tentorial, reduzindo rapidamente a consciéncia e causando

paralisia ipsilateral ou contralateral.

5. Estruturas Glandulares: Hipofise e Glandula Pineal
Tumores glandulares apresentam manifestagdes neuroendocrinas especificas:
e Adenoma Hipofisario:

o Compressao Mecanica: O tumor pressiona o quiasma optico,
resultando em Hemianopsia Bitemporal (perda das metades

externas do campo visual).

o Disfun¢cdo Hormonal: Pode causar Diabetes Insipidus (sede
e micgdo excessivas por falta de vasopressina), Gigantismo,

Sindrome de Cushing ou Galactorreia (excesso de prolactina).
e Tumor Pineal:

o Sinais Oculares: Incapacidade de olhar para cima (Sindrome

de Parinaud) e pupilas que ndo reagem a luz.

o Sinais Sistémicos: Frequentemente causa puberdade

precoce, especialmente em meninos.

6. Particularidades da Neuro-Oncologia Pediatrica



O cérebro infantil em desenvolvimento exige um alto indice de suspeita.

O "Mito da Cefaleia": Embora comum, a cefaleia ndo € o sintoma
mais frequente em tumores pediatricos, pois muitos ocorrem na fossa

posterior ("muda") ou em areas profundas.

Divisdo Etaria: Tumores antes dos 2 anos sdo frequentemente
congénitos e altamente malignos. Apds os 2 anos, ha uma predilecao

por localizagdes infra-tentoriais (cerebelo).

Regressao de Marcos: Um sinal critico ¢ a perda de habilidades ja
adquiridas (ex: uma crianga que ja caminhava ou coloria e

subitamente para de fazé-lo).

Sinal do Olho de Gato (Retinoblastoma): Reflexo pupilar
esbranquicado (leucocoria). Ocorre porque a massa tumoral impede o

reflexo vermelho normal dos vasos sanguineos da retina.

Red Flag do Tronco: A triade de Paralisia Facial periférica associada
a Estrabismo (olho virado para dentro) indica lesdo no tronco

cerebral, onde os nucleos dos nervos cranianos se cruzam.

7. Diagnostico e Abordagens Terapéuticas

Diagnostico e Seguranca do Paciente

Exames de Imagem: A Ressonidncia Magnética (RM) com
contraste (gadolinio) ¢ o padrdo-ouro. A TC ¢ reservada para

emergéncias ou avaliacdo dssea.

© Contraindica¢do Vital: Nunca realize uma Puncio Lombar

(LP) em paciente com suspeita de tumor de grande massa ou
hipertensdo intracraniana grave. A remocao do LCR pode causar um

gradiente de pressdo que precipita a herniagdo cerebral fatal.



Intervengoes

e Corticosteroides: Essenciais para reduzir o edema peritumoral.
Podem restaurar fungdes neurologicas perdidas em questdo de horas

ou dias.
e Craniotomia: Cirurgia para exérese tumoral.

o Radiocirurgia Estereotaxica (Gamma Kbnife): Radiacdo focada

sem incisao.

¢ Quimioterapia e Implantes: Uso de medicamentos sistémicos
ou wafers (placas biodegraddveis embebidas em quimioterapia)

colocadas no leito tumoral durante a cirurgia.

e Shunts: Derivacdes permanentes para tratar a hidrocefalia.

8. Tabela Resumo: Correlacio Anatomo-Clinica Final

Area Funcao Sintoma Chave

Afetada Comprometida

Lobo Motricidade e~ Alteragdo de Personalidade / Afasia de
Frontal Execugao Broca
Lobo Sensorial e Agnosia Tatil / Perda de Propriocepcao

Parietal Espacial

Lobo Audicgao e Convulsoes / Afasia de Wernicke

Temporal Memoria

Lobo Processamento  Alucinagdes Visuais / Hemianopsia

Occipital  Visual




Cerebelo  Coordenagdo e Ataxia/ Nistagmo / Marcha de base larga

Equilibrio
Tronco Funcgdes Vitais  Paralisia de Nervos Cranianos / Alteracao
Cerebral Respiratoria
Hipodfise = Endodcrina e Hemianopsia Bitemporal / Diabetes

Visual Insipidus
Glandula Regulagdo Incapacidade de olhar para cima / Puberdade
Pineal Hormonal/Ocular Precoce

As neoplasias do sistema nervoso central estdo entre os canceres mais
frequentes da infancia e correspondem aos tumores solidos mais comuns
nesse grupo etario. O desafio clinico central € reconhecer precocemente sinais
muitas vezes inespecificos, porque o atraso no diagnostico costuma ocorrer
quando cefaleia, vomitos, alteragdes comportamentais, queda do rendimento
escolar ou disturbios de marcha s3o inicialmente atribuidas a condicoes
benignas. O eixo da boa conduta ¢ simples. Suspeitar cedo, examinar bem,
pedir a imagem correta, evitar procedimentos perigosos e encaminhar

rapidamente para centro com neurocirurgia e oncologia pediatrica.

PASSO 1. Defina quando deve surgir suspeita clinica

Pense em tumor do SNC sempre que houver quadro neuroldgico
progressivo, persistente ou sem explicacdo adequada. A suspeita aumenta
muito em criangas com cefaleia recorrente associada a vomitos, piora matinal,

mudanga de comportamento, regressao do desenvolvimento, convulsdo nova,



alteracdo visual, desequilibrio, ataxia, torcicolo persistente, déficit focal,
crescimento anormal do perimetro cefalico ou sinais endocrinos centrais,
como puberdade precoce e diabetes insipidus. Os sintomas variam com a

topografia tumoral.

Lesdes de fossa posterior costumam cursar com ataxia, vomitos e
hidrocefalia. Lesdes hemisféricas podem provocar convulsdes e déficits
focais. Lesoes de tronco podem causar comprometimento de nervos cranianos
e disfagia. Tumores hipotalamico-hipofisarios podem se manifestar por
alteracdes hormonais.

Passo 1 - When to Suspect CNS Tumor

_ SEIZURES _

( SURROUNDING ALERT SIGNS |
Progressive neurological symptoms
A\ Recurrent headache + vomiting
A\ Morning worsening

A\ Behavioral change

A\ Developmental regression
A New seizure

A\ Visual disturbance

A\ Imbalance/ataxia

A\ Persistent torticollis

A\ Focal deficit

HYDROCEPHALUS

A Abnormal head
circumference growth

A\ Central endocrine signs

HORMONAL CHANGES dlabetes CRANIAL NERVE PALSY  DYSPHAGIA
- precocious puberty insipidus - facial asymmetry, diplopia

PASSO 2. Faca uma anamnese dirigida para efeito de massa e

hipertensao intracraniana

Na histdria, o neurologista deve perguntar de forma objetiva. Quando
comecou o sintoma. Qual foi a sequéncia de aparecimento. Se ha progressao.
Se a cefaleia acorda a crianga ou piora ao despertar. Se hd vomitos em jato ou
sem prodromos gastrointestinais. Se houve regressdo de marcos, piora

escolar, irritabilidade, sonoléncia, estrabismo, diplopia, mudanca na marcha,



quedas, fraqueza, alteracao esfincteriana, poliuria ou polidipsia. Em lactentes,
deve perguntar sobre irritabilidade, recusa alimentar, aumento do perimetro
cefdlico e abaulamento de fontanela. Também ¢ obrigatorio investigar
sindromes predisponentes, como neurofibromatose, esclerose tuberosa ¢ Li-
Fraumeni. Essa etapa ¢ decisiva porque a evolugdo progressiva em semanas,
sobretudo com sinais de hipertensdo intracraniana, desloca o caso de cefaleia

comum para hipotese estrutural até prova em contrario.

KEY QUESTIONS TO ASK DIRECTED MEDICAL HISTORY: INFANT-SPECIFIC
PEDIATRIC CNS TUMORS - MASS EFFECT & INTRACRANIAL HYPERTENSION QUESTIONS
¢ When did symptoms start?

Q What was the sequence
of appearance?

Q Is there progression?

Does headache wake the
child or worsen on waking?

Q Are there projectile vomits
without GI prodrome?

Has there been developmental
regression, school decline,
irritability, drowsiness?

Q Strabismus, diplopia? !l

Q Gait change, falls, weakness? | Ié \
i 4

Q Sphincter disturbance,
polyuria, polydipsia?

PREDISPOSING SYNDROMES . /- : b

- head circumference
increase

RED ALERT BOX ]

PROGRESSIVE EVOLUTION OVER WEEKS + SIGNS OF INTRACRANIAL HYPERTENSION
= STRUCTURAL HYPOTHESIS UNTIL PROVEN OTHERWISE

L) -
—

[ Neurofibromatosis ~ [J Tuberous ~ [J Li-Fraumeni
type 1 Sclerosis syndrome

PASSO 3. Realize exame neurolégico completo e nio abra mao da

fundoscopia

O exame deve seguir uma ordem fixa. Avalie estado mental e nivel de
consciéncia. Mega sinais vitais. Faga perimetro cefalico quando a idade
permitir. Examine pares cranianos com atencao ao VI par, motricidade ocular,
papiledema, nistagmo e déficit visual. Pesquise forca, tonus, reflexos,
assimetria motora e sinal piramidal. Avalie coordenacdo, prova dedo-nariz,

prova calcanhar-joelho e marcha. Procure sinais cerebelares, torcicolo



compensatorio e alteragdes posturais. A fundoscopia deve ser parte
obrigatdria da avaliagdo sempre que houver cefaleia persistente, vomitos,
diplopia ou suspeita de hipertensdo intracraniana. Papiledema, paresia do VI
par, ataxia, hemiparesia e rebaixamento do sensorio sdo achados de alto risco

e mudam a urgéncia do caso.

‘Complete Neurological Examination with Mandatory Fundoscopy in Suspected CNS Tumor in Children’
° MENTAL STATUS AND CONSCIOUSNESS e CRANIAL NERVES

A

Nystagmus
(Involuntary eye
movements)

Doctor assessing childs alertness and

orientation to person, place, and time.

I
MOTOR SYSTEM
o CEREBELLAR SIGNS
Yoﬂlmllls ’
I )
t
V' Normal Papilledema
Optic Disc  (Swollen Disc, Blurred
MEa’:gins. Venol;s
gorgement) % =
Pyramidal Signs wm based Gait and Tandem Gait
(e’a';inski Reflex) Postural Alterations MANDATORY EXAMINATION Heel-Knee Test

L0 @ High-risk findings that change urgency: Papi Vi nerve palsy, ataxia, hemiparesis, altered i ]
Note: Fundoscopy is mandatory whenever there is persistent headache, vomiting, diplopia or suspected intracranial hypertension

PASSO 4. Reconheca imediatamente os sinais de urgéncia e de

emergéncia

Encaminhe para avaliagdo hospitalar imediata toda crianga com rebaixamento
do nivel de consciéncia, cefaleia intensa progressiva com vOmitos,
papiledema, déficit focal progressivo, alteragdo aguda da marcha, suspeita de
compressdo medular, crise convulsiva prolongada, sinais de sindrome de
Cushing neurolégica com hipertensdo arterial, bradicardia e alteragao
respiratdria, ou quadro compativel com herniagdo. Nessas situagdes, a

prioridade ndo ¢ completar investigacdo ambulatorial. A prioridade ¢



neuroimagem urgente, manejo de hipertensdo intracraniana e acionamento de
neurocirurgia pedidtrica. Em tumores de fossa posterior, a obstrucdo do

quarto ventriculo e a hidrocefalia podem evoluir rapidamente.

Recognizing Urgency and Emergency Signs in Pediatric CNS Tumors - Inmediate Hospital Referral

P

Decreased level of
consciousness

Intense progressive
headache with vomiting

B @ (4

Suspected spinal
cord compression

Acute gait alteration

[ Priority: URGENT neuroimaging + ICP manag ]
i s i
Cushing gl i first

DO NOT
hypertension, bradycardia, . i 5 A= e
Prolonged convulsive seizure g yr’;espira(ory al(efaylion) Posterior fossa tumors: 4th ventricle c on and

hydrocephalus can evolve rapidly

PASSO 5. Escolha corretamente o primeiro exame de imagem

O exame de escolha ¢ ressonancia magnética de encéfalo com contraste.
Quando houver suspeita de tumor espinhal, déficit medular, dor lombar
persistente, escoliose dolorosa, alteracdo esfincteriana ou fraqueza em
membros inferiores, deve-se incluir ressondncia de coluna. A tomografia tem
papel principalmente em contexto de urgéncia, quando ¢ preciso detectar
rapidamente hidrocefalia, hemorragia, efeito de massa ou quando a
ressonancia nao esta disponivel em tempo habil. Na pratica, a tomografia ndo
substitui a ressondncia para definicdo anatdmica adequada do tumor
pediatrico. A avaliagdo completa por imagem pode incluir estudo do

neuroeixo conforme o tipo tumoral e a hipotese de disseminacao liquorica.



CHOOSING THE CORRECT FIRST IMAGING EXAM IN PEDIATRIC CNS TUMOR
MRI BRAIN WITH CONTRAST (GOLD STANDARD) | [ CT SCAN (URGENT CONTEXT ONLY) (' COMPLETE NEUROAXIS STUDY |

Indications:

* emergency context

« rapid detection of
hydrocephalus/hemo-
rrhage/mass effect

* MRI not available in
time

Exam of choice — best anatomical definition of pediatric brain tumor

Also include SPINE MRI when: spinal tumor suspected, IMPORTANT NOTE Complete neuroaxis evaluation may
spinal cord deficit, persistent back pain, painful scoliosis, CT does NOT replace MRI for adequate be needed depending on tumor type
sphincter disturbance, lower limb of pediatric tumor and risk of CSF dissemination

Stable patient with strong suspicion -> organize MRI urgently + begin referral simultaneously

PASSO 6. Saiba o que nio fazer antes da imagem

Se houver suspeita de hipertensdao intracraniana ou lesdo expansiva, nao
realize pun¢do lombar antes da neuroimagem. Esse € um ponto de seguranca
fundamental, porque a retirada de Liquor em cenario de efeito de massa ou
bloqueio do fluxo liquérico pode precipitar herniagdo. Também ndo se deve
retardar a imagem com repeticao de exames laboratoriais inespecificos nem
tratar indefinidamente como sinusite, gastrite, labirintite ou enxaqueca sem
reavaliagdo clinica diante de progressdo. EEG pode ser util se houve crise,

mas nunca substitui investigac¢do estrutural quando ha sinais de alarme.



PEDIATRIC SUSPECTED CNS TUMOR: SAFETY RULES - WHAT NOT TO DO BEFORE IMAGING
DO NOT: LUMBAR PUNCTURE DO NOT: DELAYING IMAGING WITH NONSPECIFIC LABS

e el | Worsening condition
T— ) (e.g., pale, lethargic)

DO NOT delay imaging by repeating nonspecific lab exams

DO NOT: TREATING INDEFINITELY AS BENIGN CONDITIONS EEG ROLE

e

o o e e ol

EEG can be useful if
seizure occurred, but

=S

Sinusitis Gastifs  Labyrinthits. _Migrai NEVER replaces
DO NOT perform lumbar puncture before T T investigation when
neuroimaging if there is suspected intracranial DO NOT treat indefinitely as sinusitis, gastritis, labyrinthitis or alarm signs are present
hypertension or expansive lesion — risk of herniation migraine without reassessment when there is progressi

PASSO 7. Institua medidas iniciais seguras enquanto organiza a

transferéncia

Na crianga com suspeita forte de hipertensdo intracraniana, mantenha

cabeceira elevada, evite hipoxemia, corrija hipercapnia, mantenha via aérea

protegida se houver rebaixamento, controle crise convulsiva se presente e

acione neurocirurgia rapidamente. O uso de dexametasona pode ser

considerado em contexto de edema vasogénico associado a tumor,

especialmente quando ha deterioragdo neurologica e massa conhecida ou

fortemente suspeita, mas essa decisdo deve ser integrada ao plano

neurocirurgico e oncoldgico, porque nem todo tumor pedidtrico se beneficia

da mesma forma e porque o corticoide pode interferir em alguns cenarios

diagnosticos. A crianga instdvel ndo deve permanecer em seguimento

ambulatorial aguardando vaga eletiva.



C31SKD) Maintain elevated head of bed Safe initial measures while organizing ——

transfer in pediatric CNS tumor with Avoid hypoxemia -
maintain O, saturation

suspected intracranial hypertension

Dexamethasone may be
conslderad for vasogemc edema
soc‘all th
especially wi ' =
gi neﬁrologx:a /
wemse  deteriorationand ¢

= known/strongly
suspected mass

BUT: decision must be integrated with
neurosurgical and oncological plan
- not all pediatric tumors benefit equally
icosteroid may interfere in some
dlagnoshc scenarios

CLLEELY Activate neurosurgery rapidly

Correct hypercapnia-  Protect airway if there is
avoid CO, rise decreased consciousness

C1LEEEY Control seizure if present

RED ALERT
Unstable child must NOT remain in
outpatient follow-up awaiting elective vacancy

PASSO 8. Defina o fluxo de encaminhamento sem perder tempo

O neurologista que suspeita de tumor do SNC deve encaminhar com
prioridade para servigo com neurologia pedidtrica, neurocirurgia pediatrica e
oncologia pedidtrica. O ideal ¢ que imagem e encaminhamento caminhem em
paralelo. Se a crianca esté estavel, mas com forte suspeita, a ressonancia deve
ser organizada com urgéncia e o encaminhamento ja deve ser iniciado. Se a
imagem confirmar tumor, o seguimento deve ocorrer em centro terciario com
equipe  multidisciplinar, incluindo  neurocirurgia, neuropatologia,
neurorradiologia,  oncologia, radioterapia, endocrinologia, neuro-
oftalmologia e reabilitagdo. O manejo moderno de tumores do SNC
pediatricos depende dessa estrutura integrada e ndo deve ser fragmentado em

acompanhamentos isolados.



Referral Flow Without Losing Time in Pediatric CNS Tumor - Multidisciplinary Tertiary Center

REFERRAL PRIORITY TERTIARY CENTER
7 MULTIDISCIPLINARY TEAM

@
Reh:hllnzﬂon ‘

" URGENT -~
( PEDIATRIC CNS )
TUMOR )

Refer with priority to service

with all three specialties
PARALLEL PROCESS DIAGRAM
Arrow 1: @
Organize Upent R <o CASE SCENARIO
Imaging and referral
CREEN BOX RED BOX
proceed in parallel : s‘::blo chlldlvlllm nl;'imag'lng
 Arow2: ' Modern management of pediatric CNS tumors | sasnigeureont URI | | foiouan i toriar
Begin referral P’°°°35 = - depends on this integrated structure and must orgagg;lr:‘ reera cenie umthefull?w
NOT be fragmented into isolated follow-ups E2

PASSO 9. Entenda o papel do neurologista apds a confirmacao da lesao

ApoOs a imagem sugestiva, o neurologista ndo encerra sua funcdo. Ele
participa da estratificagdo clinica inicial, diferencia sindromes topograficas,
ajuda a reconhecer urgéncias cirargicas, acompanha crises epilépticas,
déficits focais, distarbios de consciéncia, alteragdes cognitivas e
complicagdes endocrinoldgicas e neuroldgicas. Também deve documentar
com precisdo o exame neuroldgico basal, porque isso orienta comparacao
poOs-operatoria € monitoramento de sequelas. Em varios tumores infantis, o
diagnostico definitivo depende de histopatologia e classificagdo molecular,
portanto o neurologista ndo deve rotular o tipo tumoral apenas pela clinica. O

foco inicial ¢ localizagdo, gravidade, complicagdo e fluxo correto.



Role of the Pediatric Neurologist After Confirmation of CNS Tumor Lesion in Children.

Initial clinical stratification and Recognize surgical urgencies Monitor epileptic seizures
topographic syndrome differentiation pRt— Vi,

and non-convulsive status.

nereased N O
Cranial Nerve sl A
Pressu
Assessment SURGICAL g
URGENCY: L
s o
Pressure Acte
Deterioration Cobkious or
Identify signs of impend ise for immediate intervention. | D Intermittent
Sensory = & Monitoring
Testing CENTRAL ROLE: NEUROLOGICAL ASSESSMENT & DOCUMENTATION D:Iecl and manage Iumoﬁdated epilepsy

Follow focal deficits and consciousness disturbances

| £
Establish baseline function, identify affected
pathways, and define clinical syndrome.

Document baseline neurologlul exam
precisely - guides postoperative comparison =
and sequelae monitoring Consciousness
- Disturbance

Track progression ov‘!:mp(mmem of speciic

Monitor cognitive alterations
Executive Memory
Functi

Reviewm? MR i |muges correlating with clinical finc
precisely documenlmg neurological examination

Follow il and
Essential for eval i s e ﬂ/ ebanc :
ssential for evaluating treatment efficacy » == = Imbalances IMPDRTAHT NOTE BOX:
and detacting postoperative changes. - R et Diabet In many pediatric tumor:
. / % Inl:Ip:dffs definitive |mosls depends i
FOCL G .‘ / Delay/Fnlum histopathology and moleculnr
Itial focus: LOGATION.+ SEVERITY S R o8 i, o e eyt
3 must bel tumor type
+COMPLICATION + CORRECT FLOW Sereen ot bpolhalani piuary dysfinciion nd O Ll amor ype by Assess pre- ;g'; mvrm\m cogritive

PASSO 10. Saiba quando existe rastreio e quando ele nao existe

Nao existe rastreamento populacional universal para neoplasias do SNC em
criangas assintomaticas. O rastreio € reservado a grupos de alto risco genético
ou sindromico, conforme protocolos especificos. Criancas com
neurofibromatose tipo 1, neurofibromatose tipo 2, esclerose tuberosa, Li-
Fraumeni e outras sindromes predisponentes exigem vigilancia clinica mais
proxima e, em alguns casos, vigilancia por imagem orientada pela sindrome
e pelos sintomas. O neurologista deve monitorar exame neurologico, funcao
visual, desenvolvimento, crescimento e sinais enddcrinos. Em NF1, por
exemplo, alteragdes visuais e puberdade precoce podem apontar para glioma
de via optica. Fora desses grupos, a melhor estratégia ndo ¢ rastrear

indiscriminadamente, e sim reconhecer cedo os sintomas de alarme.



NO UNIVERSAL POPULATION
SCREENING FOR CNS NEOPLASMS
IN ASYMPTOMATIC CHILDREN

Best strategy: recognize alarm symptoms
early, not screen indiscriminately

HIGH-RISK GENETIC GROUPS

@ 1) NEUROFIBROMATOSIS TYPE 1 (NF1)
* Visual function monitoring:
Gormee Annusl ophihalmaiogic exam,
 Grouth an desaopment:Regt
et Tl
* Endocine signs:onkor
oo oy
Al changen d pecicons

Surveillance protocols
Indlcated)for specific

Y

[BROMATOSIS TYPE 2 (NF2)
SURVEILLANCE
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o)l * Audiology: i hearing assessments.
. iningionss— RN + Ophthalmologic exam: Monior for cataracss.
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PASSO 11. Faca o rastreio sindromico minimo no consultério

Quando a crianga tem historia familiar relevante, multiplas manchas café com
leite, neurofibromas, lesdes cutaneas tipicas, epilepsia associada a achados
cutineos, macrocefalia desproporcional, tumores prévios ou forte agregacao
familiar de cancer, o neurologista deve ampliar o raciocinio para sindrome
predisponente. Nesses casos, além do encaminhamento oncologico e
neurocirurgico, cabe solicitar genética médica e avaliacdes dirigidas, como
oftalmologia, endocrinologia e imagem seriada conforme protocolo. Esse
ponto ¢ importante porque alguns tumores aparecem em contexto de

predisposicao constitucional e o cuidado ndo termina no tratamento da massa

tumoral.



MINIMUM SYNDROMIC SCREENING IN THE OUTPATIENT CLINIC FOR CNS TUMOR PREDISPOSING SYNDROMES IN CHILDREN

1) FAMILY HISTORY

Pedigree chart showing cancer
aggregation in family.

C

2) CAFE-AU-LAIT SPOTS

Muttiple café-au-lait macules

3) NEUROFIBROMAS

4) TYPICAL SKIN LESIONS

Facial
angiofibromas

~l

AsMeal spol Facial

(6 or more, >5mm).

—

Shagreen patch
Ash Ieaf facial angiofibromas,
shagreen patches.

8) STRONG FAMILY CANCER AGGREGATION

olos  cances bean
sacoma Sreast bran

Multiple cancer diagnoses in famnry tree.

8 e

7] PREVIOUS TUMORS

\
[[oae
Diagnosis: NS Tumor] |

| s el |

Medical record showing prior tumor history.

ACTION PANEL

»,

5) EPILEPSY +SKIN FINDINGS

Child with seizure + skin lesions.

\___,.| Inthese cases, beyond ical and referral:
Request medical genetics + directed
\ Y, gy, serial imaging per protocol I

IMPORTANT NOTE
Some tumors appear in context of constitutional predisposition
- care does not end with tumor mass treatment

6) DISPROPORTIONATE MACROCEPHALY

Infant with large head + brain MRI.

PASSO 12. Organize sua conduta pratica em algoritmo mental

Na pratica clinica, use este raciocinio. Sintoma neurologico progressivo.
Depois buscar sinais de hipertensdo intracraniana ou déficit focal. Em seguida
examinar fundo de olho e marcha. Depois pedir ressonancia com urgéncia.
Na sequéncia ndo puncionar se houver suspeita de efeito de massa. Depois
encaminhar para neurocirurgia e oncologia pediétrica. Por fim documentar
status neurologico basal e acompanhar complicacdes. Esse fluxo reduz atraso

diagnéstico, evita condutas perigosas e melhora a chance de chegada répida

ao tratamento adequado.




Mental Algorithm for Practical Management of Pediatric CNS Tumor - Step-by-Step Clinical Reasoning

Clinical Decision Flowen Mental Map Visualizon
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Thorough documentation of baseline
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signs of

ERROS CLINICOS QUE O NEUROLOGISTA DEVE EVITAR

Os erros mais frequentes sdo subvalorizar cefaleia progressiva, atribuir
vOmitos matinais a causa gastrointestinal, tratar repetidamente como sinusite
sem reavaliagdo, ignorar mudanca de marcha ou torcicolo persistente, nao
medir perimetro cefdlico em lactentes, deixar de fazer fundoscopia, solicitar
apenas EEG em crise focal nova, realizar pun¢do lombar antes da imagem e
retardar encaminhamento esperando melhora espontinea. Em neuro-
oncologia pedidtrica, o atraso raramente ajuda e frequentemente agrava o

quadro.



FRASE DE CONDUTA PARA LEVAR A PRATICA

Toda crianga com cefaleia progressiva, vOmitos recorrentes, alteracao
neuroldgica focal, ataxia, papiledema, regressio do desenvolvimento ou
mudanga comportamental sem explicagdo convincente deve ser conduzida

como possivel tumor do SNC até exclusdo por neuroimagem adequada.
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CAPITULO 7

Crises Epilépticas e Epilepsias:
Classificacao, Diagnostico e Abordagem
Inicial

Este capitulo aborda os fundamentos das crises epilépticas e das epilepsias na
infancia, com énfase na fisiopatologia da hiperexcitabilidade neuronal, na
classificagdo proposta pela Liga Internacional Contra a Epilepsia (ILAE 2017),
no diagnostico diferencial e na abordagem terapéutica inicial. Sao discutidas
ainda as epilepsias refratarias e as terapias ndo farmacologicas, incluindo dieta
cetogénica, estimula¢do do nervo vago e canabinoides.

Entender a fisiopatologia e as definicdes fundamentais é o primeiro
passo para abordar crises epilépticas e epilepsias de forma significativa. Em
esséncia, uma crise epiléptica ¢ um evento transitorio que se manifesta
através de sinais e sintomas resultantes de uma atividade neuronal anormal
e excessiva. E como se, por um momento, as mensagens que percorrem
nosso cérebro em um ritmo harmonioso se tornassem desordenadas, levando
a reagdes inesperadas e, em muitos casos, alarmantes. Essa distingdo € vital,
pois, ao compreendermos o que estd acontecendo, podemos fazer escolhas

mais informadas no manejo dessas condicdes.

E interessante notar que nem todas as ocorréncias paroxisticas se
classificam como crises epilépticas. Existem fendmenos nao epilépticos que
podem mimetiza-las. Por exemplo, episodios de sincope ou parassonias, que
sdo eventos que podem confundir tanto pacientes quanto profissionais. Isso
mostra a importancia de se identificar corretamente o que € e o que ndo ¢
uma crise epiléptica, preparando, assim, o palco para a discussdo sobre as

classificacoes.



A fisiopatologia da hiperexcitabilidade neuronal ¢ o coracdo do
assunto. O que realmente acontece ¢ uma sobrecarga de sinais que, quando
ndo regulados, resultam em crises. Nesse contexto, neurotransmissores e
canais 10nicos desempenham papéis fundamentais. Pense nos
neurotransmissores como mensageiros, que, em algumas situagdes, podem
exagerar na entrega de suas mensagens, provocando uma verdadeira
tempestade de atividade cerebral. Por exemplo, no caso da dopamina, um
tom excessivo pode facilitar a hiperexcitabilidade, enquanto outros, como o

GABA, tém um efeito inibitorio que, se insuficiente, pode levar a convulsdo.

A definicdo de epilepsia vai além de uma Unica crise; este termo
refere-se a uma condigdo cronica definida por episodios repetidos. Para que
uma pessoa seja diagnosticada com epilepsia, € necessario que tenha vivido
pelo menos duas crises ndo provocadas. Essa especificidade ¢ essencial, pois
as crises podem variar amplamente, ¢ um Unico episédio nao ¢ suficiente
para caracterizar a doenca. Imagine viver com esse peso constante; ¢ como
dangar a beira de um precipicio, sempre atento ao que pode acontecer a

seguir.

Em seguida, entramos na classifica¢ao das crises e epilepsias, que se
baseia na proposta da Liga Internacional Contra a Epilepsia (ILAE). As
crises epilépticas se dividem em focais e generalizadas, e essa distin¢do ¢
crucial. Crises focais originam-se em um ponto especifico do cérebro e
podem se manifestar com uma gama de sintomas que variam desde
sensagdes estranhas até movimentos involuntarios de um lado do corpo. Por
outro lado, as crises generalizadas, que afetam ambos os hemisférios do
cérebro desde o inicio, cendrios muitas vezes acompanham perda de
consciéncia. O entendimento das caracteristicas clinicas e dos padrdes de

cada tipo ¢ fundamental para o diagnostico e a abordagem terapéutica.



A semiologia assume um papel central nesse processo. A duracao das
crises pode variar: algumas duram segundos, enquanto outras se estendem
por minutos, € o envolvimento motor ¢ outra peca-chave. Durante uma crise
focal, pode-se observar movimentos especificos, enquanto nas
generalizadas, efeitos mais amplos podem ser percebidos. Além disso, a
variacdo dos fendmenos pds-ictais, que podem incluir confusdo ou cansaco

extremo, fornece pistas valiosas para o diagnostico.

Falando em diagnoéstico, comecamos pela anamnese, que € a coleta de
informagdes sobre a historia clinica do paciente. E aqui que testemunhas
desempenham um papel crucial. Muitas vezes, as pessoas que presenciam
uma crise fornecem descri¢cdes que podem ser determinantes, ajudando a
esclarecer o cenario. Observagdes sobre como cada sintoma se correlaciona
com os tipos de crise influenciam diretamente o raciocinio clinico. Cada

detalhe pode ser a chave para a compreensao.

Os exames complementares, em particular o eletroencefalograma
(EEG), sdo vitais para observar a atividade elétrica do cérebro. As gravagoes
interictais, que ocorrem entre as crises, ¢ os padrdes durante as crises
fornecem integragdes potentes para distinguir entre diferentes epilepsias. Em
muitos casos, a leitura de um EEG pode ser impressionante, revelando uma
coreografia elétrica do cérebro que, na andlise adequada, desvenda a

natureza daquela condigao.

Quando falamos sobre a abordagem inicial do tratamento, ¢
impossivel ndo mencionar as medicacdes antiepilépticas (MAE). Essas
medicacgdes tém indicagdes especificas e oferecem um perfil que deve ser
adaptado ao paciente. Além disso, ¢ essencial reconhecer as crises febris
isoladas. Elas podem simular epilepsias, mas sdo provocadas por febre e ndo

requerem uma abordagem similar as crises desencadeadas por epilepsia.



Assim, a educacao familiar se torna fundamental. Muitas vezes, familiares
precisam entender essas distingdes para aliviar ansiedades e garantir que o

paciente tenha os cuidados adequados.

Com essas reflexdes, esperamos que o leitor saia com uma
compreensao abrangente das nuances da fisiopatologia, da classificagdo e do
diagnostico inicial nas crises epilépticas e epilepsias. O conhecimento
estabelecido aqui cria um alicerce solido para as discussdes futuras e instiga
reflexdes sobre os desafios e as oportunidades no cuidado desses pacientes.

E a primeira etapa de uma jornada que promete ser rica em descobertas,

aprendizados e, acima de tudo, em compaixao.

A gestdo de crises epilépticas no ambiente clinico ¢ um desafio
constante, especialmente quando consideramos as condi¢des que podem
imitar esses episodios. Diagndsticos precisos sao essenciais, pois a confusao
entre crises epilépticas e outras ocorréncias paroxisticas pode levar a
intervengoes inadequadas, gerando ansiedades desnecessarias em pacientes
e familiares. Pensando nisso, ¢ fundamental que o clinico esteja atento a
condi¢gdes como sincope, parassonias e tiques. Cada uma delas apresenta

caracteristicas proprias, que permitem um diagnéstico mais seguro e eficaz.

A sincope, por exemplo, pode mimetizar crises epilépticas, mas ¢
geralmente causada por uma queda abrupta do fluxo sanguineo cerebral.
Conhecer os sinais que antecedem uma sincope, como palidez ou sudorese,
pode ser uma chave importante para evitar equivocos. Por outro lado,
parassonias sdo disturbios do sono que resultam em comportamentos ou
eventos indesejados durante o sono, como sonambulismo ou terror noturno.
Tais episodios podem ser particularmente intrigantes, ja que a manifestacdo
fisica pode parecer semelhante a uma crise, mas nio ¢ resultante de uma

hiperexcitabilidade neuronal.



Essencialmente, a educagao das familias sobre essas condigdes ¢ um
componente de suporte que ndo pode ser subestimado. Muitas vezes, o medo
e a incerteza geram estresse elevado, o que, por sua vez, impacta
negativamente na qualidade de vida da crianca e de seus familiares. Aqui,
intervém os profissionais de satde, oferecendo informagdes claras e
direcionadas. Uma conversa franca sobre o que observar, o que relatar e
como se comportar em situacoes de crise pode fazer toda a diferenga na hora

do manejo.

Outro ponto a ser destacado na gestdo real dos episddios de crises € a
separagao das intervengdes em trés dire¢des: controle agudo durante as
crises, intervengdes preventivas e suporte continuo. O controle agudo
precisa ser rapido e efetivo, e aqui a equipe deve estar treinada e capaz de
agir de forma adequada para garantir a segurancga do paciente. Além disso,
intervengdes preventivas sao aqueles esfor¢os que buscam minimizar a
ocorréncia das crises de maneira geral. Isso abrange desde a adesdao ao
tratamento com medicacgdes antiepilépticas at¢ mudancas no estilo de vida e

prevencao de gatilhos conhecidos.

O suporte continuo nao deve ser negligenciado, pois ¢ na continuidade
do atendimento que se constroi um verdadeiro espaco de confianga entre o
clinico e a familia. A abordagem multidisciplinar ganha destaque nesse
sentido. Trabalhar em conjunto com neurologistas, psicologos, enfermeiros
e terapeutas ¢ vital para maximizar a qualidade de vida das criancas com
epilepsia. Cada um desses profissionais traz um olhar diferente e

complementa o conhecimento do outro.

Talvez um dos aspectos mais importantes, mas frequentemente
subestimados, seja a inclusdo de suporte psicologico e grupos de apoio, pois

muitas familias sentem-se isoladas e sobrecarregadas. Participar de um



grupo em que outras pessoas compartilham experiéncias similares pode
oferecer um alivio significativo, além de ferramentas praticas para lidar com

os desafios do dia a dia.

A medida que avancamos na discussio sobre a gestio de crises
epilépticas, o foco deve sempre lembrar que cada crianga € unica. O manejo
deve ser ajustado as suas necessidades e caracteristicas pessoais. O
envolvimento da familia ndo é apenas desejavel; é essencial. E crucial que
todos os membros da familia se sintam parte integrante do processo de
cuidado, o que melhora a adesao ao tratamento e propde um ambiente mais
harmonico. Essa abordagem holistica, portanto, ndo so6 busca o tratamento
fisico das crises, mas também cuida da satide emocional e psiquica de todos
envolvidos. Assim, ¢ possivel ndo apenas tratar, mas transformar a
experiéncia da epilepsia, construindo um caminho mais leve e

esperangosamente mais iluminado.

No contexto das epilepsias refratarias, onde se observa que a
farmacoterapia pode nao ser suficiente, € essencial o desenvolvimento de um
manejo efetivo. As terapias ndo farmacologicas emergem como alternativas
promissoras, oferecendo novas esperangas para muitas familias que lutam
com a ineficacia dos medicamentos tradicionais. Dentre essas opgoes, a
dieta cetogénica se destaca. Este regime alimentar, caracterizado por uma
alta ingestdo de gorduras e uma redugdo significativa de carboidratos, tem
demonstrado eficicia em reduzir a frequéncia das crises em alguns
pacientes. A explicacdo para isso reside no metabolismo cerebral, que, ao
ser alimentado por corpos cetonicos gerados através da queima de gordura,
tende a apresentar uma estabilidade maior em sua atividade elétrica. Para

algumas familias, essa estratégia resulta em mudancas profundas na



qualidade de vida, refletindo um verdadeiro milagre a luz da luta diaria

contra as crises.

Além da dieta cetogénica, a estimula¢do do nervo vago (ENV) também
ganha destaque. Essa intervencao envolve a inser¢ao de um dispositivo que
envia impulsos elétricos ao nervo vago, com o intuito de moderar a atividade
epiléptica. Pacientes que se beneficiam dessa abordagem costumam relatar
uma redugdo significativa na frequéncia das crises, o que proporciona uma
sensacado de renovagdo e esperanca. Ao se familiarizar com essas estratégias,
profissionais de saude podem oferecer um arsenal mais robusto para o
enfrentamento das epilepsias refratarias, indo além das solucdes

tradicionais.

Outra vertente corrente na pesquisa ¢ a utilizacdo de canabinoides,
com foco particular no canabidiol (CBD). Essa substancia, cuja
popularidade cresce exponencialmente, tem mostrado resultados
promissores em estudos clinicos. Familias que testemunharam suas criangas
lutando contra crises incessantes comecam a perceber, com cautela, a
eficadcia dos canabinoides como uma alternativa terapéutica. Essa nova
op¢ao nao apenas amplia o horizonte das possibilidades, mas também torna
mais palpavel a esperanca para aqueles que enfrentam as limitagdes das

opgOes convencionais.

Casos clinicos que evidenciam a eficacia dessas intervengdes sao
inspiradores. Um exemplo notavel envolve um menino que, ap6s anos de
tratamento sem sucesso com antiepiléticos, comegou a responder
favoravelmente a dieta cetogénica. A transformacdo que se seguiu no seu
cotidiano estava além das expectativas. O sorriso no rosto da mae ao vé-lo
participar de atividades escolares sem o medo das crises ¢ um testemunho da

importancia dessas op¢des no manejo clinico. Conectar essas historias a



pratica didria de um profissional pode facilitar a compreensdo da

aplicabilidade e da eficacia dessas abordagens.

A pesquisa continua a avangar, especialmente no que tange as
abordagens genéticas que buscam entender a raiz das epilepsias. Esse foco
no entendimento genético abre portas para medicamentos personalizados,
que podem ser mais adequados para cada paciente, considerando suas
particularidades e historicamente ignoradas nuances. O que antes parecia
um sonho distante agora ¢ uma realidade tangivel, onde a ciéncia se

aproxima da verdadeira individualiza¢do do cuidado.

O acompanhamento periddico e a avaliagdo continua da saude sao
componentes cruciais para garantir que as criancas com epilep- sias nao
fiquem desassistidas conforme evoluem. Essas praticas nao apenas facilitam
ajustes no tratamento, mas também proporcionam oportunidades de
engajamento com as familias, fortalecendo seu conhecimento e
compreensao sobre a condi¢ado. Em um mundo onde a incerteza ¢ a norma
na vida de quem convive com a epilepsia, um plano de manejo coeso e bem
definido se torna a ancora que mantém todos a flutuar em meio as

tempestades.

Por fim, a transicdo do cuidado pediatrico para o adulto carrega suas
proprias complexidades. Tal transi¢do deve ser cuidadosamente planejada,
levando em consideragdo tanto a autonomia do paciente quanto o apoio
familiar. Os neurologistas pediatricos tém um papel vital nesse processo,
guiando tanto o paciente quanto sua familia, proporcionando a educacdo
necessaria para enfrentar cada fase dessa jornada. Garantir que servigos de
saude estejam organizados adequadamente para evitar lacunas na

continuidade do cuidado ¢ uma tarefa essencial que deve ser priorizada. Essa



organizagdo pode ajudar a eliminar barreiras que, por muitas vezes,

dificultam um cuidado continuo ¢ eficaz.

Construir estratégias que abordem essas questdes ndo € apenas um
desafio, mas uma necessidade urgente na busca por melhorias significativas
no cenario da epilepsia. A perspectiva de um futuro onde as inovagdes e as
abordagens integradas transformam vidas e oferecem um caminho mais leve
e esperangoso para as familias deve ser o norte que guia profissionais de
saude nessa empreitada. O potencial da neurologia pediatrica se estende
muito além da cura; ele reside na capacidade de mudancas tangiveis e
perspectivas mais brilhantes para aqueles comprometidos com a gestao das

epilepsias.

A transi¢do do cuidado pediatrico para o adulto em pacientes com
epilepsia se revela um momento crucial, carregado de desafios tanto
emocionais quanto praticos. Este processo nao se resume apenas a mudanga
de ambiente; ele envolve uma série de consideracdes €ticas que precisam ser
cuidadosamente abordadas. E um periodo em que autonomia do paciente se
torna um tema central, ¢ a habilidade de navegar essa autonomia deve ser

cultivada ao longo do tempo.

Os neurologistas pediatricos desempenham um papel fundamental
nessa transicdo. Eles ndo sdo apenas médicos; sdo guias que ajudam os
pacientes e suas familias a entenderem as complexidades que surgem
quando o cuidado de uma crianga se transforma no cuidado de um adulto.
Conversas francas e continuas sdo essenciais, como um didlogo aberto que
prepara o paciente para a nova fase da vida. E nesse espaco que se estabelece
a confianc¢a, permitindo que os jovens adultos expressem suas preocupacoes

e expectativas.



A organizagdo dos servigos de saude, muitas vezes, apresenta
empecilhos que podem dificultar a continuidade dos cuidados. E
fundamental que se proponham solu¢des para minimizar essas barreiras. O
sistema deve ser adaptativo e compreensivo, capaz de acomodar a jovem
condi¢ao do paciente enquanto ele passa por essa fase de mudanga. Entre as
estratégias, estao a criacao de protocolos claros que facilitem o agendamento
de consultas e a continuidade do tratamento, além de assegurar que o
paciente tenha acesso a uma equipe multidisciplinar preparado para atender

suas necessidades especificas.

Os desafios nessa transicdo podem levar a um sentimento de
desamparo. Portanto, ¢ imprescindivel que se ofereca apoio psicologico,
proporcionando um espago seguro para o paciente ¢ a familia falarem sobre
suas ansiedades e medos. Grupos de apoio, muitas vezes negligenciados, tém
um papel vital nesse aspecto, oferecendo conforto e a sensagcdo de que
ninguém esta sozinho nessa jornada. As histérias compartilhadas e o suporte
mutuo constituem uma rede importante que pode transformar a experiéncia

de transi¢ao em algo menos intimidador.

Um olhar atento para a qualidade de vida dos pacientes ¢ essencial. A
neurologia pediatrica ndo pode se dar ao luxo de apenas tratar sintomas; ela
deve visar uma vida plena. Isso inclui avaliar ndo somente as crises
epilépticas, mas também as implicagdes emocionais e sociais resultantes das
interagdes didrias. A construg¢do de habilidades sociais, a preparacdo para o
mercado de trabalho e o envolvimento em atividades recreativas fazem parte

de um cuidado integral que precisa ser abordado.

A inovagdo nas terapias também € um aspecto a ser considerado. Na
medida em que novas descobertas trazem a luz alternativas de tratamento, os

profissionais de saude tém a responsabilidade de se manter atualizados. Isso



inclui ndo apenas a farmacoterapia, mas também abordagens como a terapia
cognitivo-comportamental e a pratica de técnicas de relaxamento que podem
ajudar a manejar o estresse associado as crises. E um campo em constante
evolucdo, e o conhecimento deve ser compartilhado como uma forma de

empoderar pacientes e suas familias.

Refletir sobre o futuro da neurologia pediatrica nos leva a um espaco
de esperanca. Cada inovacdo, cada tratamento criado, traz consigo a
promessa de transformar vidas. A medida que as pesquisas avancam, a
perspectiva de uma qualidade de vida melhorada para os jovens com
epilepsia torna-se ndo apenas uma possibilidade, mas uma expectativa. Os
lagos formados entre pacientes, familias e profissionais de satde durante o
processo de transi¢do serao fundamentais para moldar essa jornada.
Portanto, cuidar ndo ¢ apenas tratar; € construir um futuro em que a epilepsia

se torna parte da historia de vida, mas nao a definigao dela.

A percep¢ao de que cada passo na estrada da transicdo ¢ um
investimento no futuro € vital. Essa ideia deve reverberar em cada consulta,
cada conversa e cada estratégia planejada. Com isso, pretendemos criar nao
apenas uma continuidade nos cuidados, mas uma verdadeira revolu¢ao na
maneira como vemos a epilepsia e, acima de tudo, na maneira como vemos
as vidas que sdo afetadas por ela. Com empatia e dedicada aten¢ao, podemos
elevar o cuidado a um padrdo que respeita a dignidade e a singularidade de

cada paciente.



CLASSIFICACAO DAS CRISES EPILEPTICAS (ILAE 2017)
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* Adaptado de Fisher et al., Epilepsia 2017

Principais sindromes epilépticas pediatricas

Sindrome Idade Tipo de Crise EEG Prognéstico
de Caracteristico
Inicio
Espasm 3-12 Espasmos em| Hipsarritmia | Varidvel
0s meses flexao/extens (depende
infantis ao da
(West) etiologia)
Sindro 1°ano de| Hemicloni Poliponta- Grave,
me de vida ca febril onda refrataria
Dravet prolongada generalizada
Epilepsia 4-10 Auséncias Ponta- Bom
de anos tipicas onda 3 Hz (remiss
auséncia generaliza ao
infantil da ~70%)
Epileps 3-13 Focal Pontas Excelente
ia anos motora centrotempora| (autolimitad
rolandi hemifacial is a)
ca
benigna




Sindrome | 1-8 anos| Multiplos Ponta-onda Grave,

de tipos lenta <2,5 refrataria

Lennox- (tonica, Hz

Gastaut atonica)

Epilepsia 12-18 Mioclonias Poliponta- Bom

mioclonica| anos matinais + onda4-6 Hz | (requer

juvenil TCG MAE
cronico)

Diagnostico: Anamnese, EEG e Neuroimagem

Falando em diagndstico, comecamos pela anamnese, que € a coleta de
informacdes sobre a historia clinica do paciente. E aqui que temos a
oportunidade de entender a semiologia das crises: o que acontece antes
(prodromos e aura), durante (ictal) e apds a crise (pos-ictal). A descri¢ao
detalhada por testemunhas, incluindo video quando disponivel, ¢

inestimavel.

Os exames complementares, em particular o eletroencefalograma (EEG),
sdo vitais para observar a atividade elétrica do cérebro. O EEG pode
confirmar a natureza epiléptica de um episodio, identificar o tipo de
sindrome epiléptica e orientar a escolha do medicamento. O EEG de sono e

o video-EEG sdo especialmente uteis em casos duvidosos ou refratérios.

A neuroimagem por ressonincia magnética (RM) de encéfalo com
protocolo para epilepsia ¢ indicada na maioria dos casos de epilepsia focal,
epilepsia de inicio antes dos 2 anos, epilepsia refrataria e quando ha
déficit neurologico associado. A RM pode identificar lesdes estruturais
como displasias corticais, esclerose hipocampal e tumores de baixo grau que

sdo causas trataveis de epilepsia.



FLUXOGRAMA DIAGNOSTICO E ABORDAGEM INICIAL DAS CRISES EPILEPTICAS

EPISODIO PAROXISTICO

NAO - Diagndstico E uma crise SIM - Confirmar
diferencial epiléptica? crise epiléptica

Anamnese detalhada +
Enxaqueca EEG + Neuroimagem
com aura

Disttirbio
paroxistico
néo epiléptico

Sincope

vasovagal

Primeira crise
ou epilepsia?

PRIMEIRA CRISE: EPILEPSIA:
Investigar causa, avaliar Iniciar MAE conforme
risco de recorréncia sindrome epiléptica

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Principais condi¢des que mimetizam crises epilépticas na infancia:
espasmos do choro (ciandtico ou palido), sincope vasovagal,
tremores neonatais, mioclonias benignas do sono, tiques,
estereotipias do TEA, parassonias (terrores noturnos,
sonambulismo) e crises psicogénicas ndo epilépticas (CPNE). A
anamnese detalhada e o video-EEG sdo as ferramentas mais

eficazes para o diagnodstico diferencial.




Tratamento Farmacologico: Medicagdes Antiepilépticas

Quando falamos sobre a abordagem inicial do tratamento, ¢ impossivel
ndo mencionar as medicagdes antiepilépticas (MAE). Essas medicacdes
atuam em diferentes mecanismos: bloqueio de canais de sodio
(carbamazepina, fenitoina, lamotrigina), potencializacdo GABAérgica
(valproato, benzodiazepinicos, fenobarbital), bloqueio de canais de calcio

(etossuximida) e mecanismos multiplos (levetiracetam, topiramato).

A gestdo de crises epilépticas no ambiente clinico ¢ um desafio constante.
A sincope, por exemplo, pode mimetizar crises epilépticas, mas ¢
geralmente causada por uma queda abrupta do fluxo sanguineo cerebral. A
educagdo das familias sobre essas condi¢cdes € um componente de suporte

que nao pode ser subestimado.

A separacdo das intervengdes em trés diregdes ¢ fundamental: controle
agudo da crise (benzodiazepinicos como diazepam retal ou midazolam
nasal/bucal), tratamento de manutencdo (MAE de escolha conforme
sindrome epiléptica) ¢ manejo das comorbidades (déficit cognitivo,

transtornos do comportamento, ansiedade).

CONDUTA CLINICA — STATUS EPILEPTICUS

Protocolo de tratamento do estado de mal epiléptico (EME) em
criangas: (1) 0-5 min: Estabilizacio (ABC, acesso venoso,
glicemia); (2) 5-20 min (1? linha): Diazepam EV 0,2-0,5 mg/kg
(méx. 10 mg) ou Midazolam IM/nasal 0,2 mg/kg; (3) 2040 min
(2% linha): Fenitoina EV 20 mg/kg ou Valproato

EV 2040 mg/kg ou Levetiracetam EV 20-60 mg/kg; (4) >40 min




(3* linha/EME refratario): Midazolam em infusdo continua,

Propofol ou Fenobarbital EV.

Epilepsias Refratarias e Terapias Nao Farmacologicas

No contexto das epilepsias refratarias, onde a farmacoterapia pode nao
ser suficiente, ¢ essencial o desenvolvimento de estratégias alternativas.
Define-se epilepsia refrataria como a falha de dois ou mais MAE adequados,
em doses e duracdo suficientes, para controlar as crises. Cerca de 30% dos

pacientes com epilepsia apresentam refratariedade.

A dieta cetogénica ¢ uma interven¢ao nao farmacoldgica com eficacia
comprovada em epilepsias refratarias, especialmente na sindrome de Dravet,
sindrome de Lennox-Gastaut e deficiéncia do transportador de glicose
(GLUT-1). Consiste em uma dieta rica em gorduras e pobre em
carboidratos, que induz cetose metabolica e tem efeito antiepiléptico por

mecanismos ainda nao completamente elucidados.

A estimulagdo do nervo vago (ENV) também ganha destaque. Essa
intervengdo envolve a insercdo de um dispositivo subcutaneo que envia
impulsos elétricos ao nervo vago, modulando a atividade cerebral. E indicada
como terapia adjuvante em epilepsias focais e generalizadas refratarias, com

redu¢do de crises em aproximadamente 50% dos pacientes.

A utilizagdo de canabinoides, com foco particular no canabidiol (CBD),
tem evidéncia crescente na literatura. O CBD (Epidiolex) ¢ aprovado para o
tratamento das sindromes de Dravet e Lennox-Gastaut, com reducao

significativa da frequéncia de crises em estudos randomizados controlados.



A cirurgia de epilepsia deve ser considerada em pacientes com epilepsia

focal refrataria e lesdo estrutural ressecavel.

IMPORTANTE PARA A PRATICA CLINICA

Critérios para encaminhamento ao centro de epilepsia de referéncia:
(1) Epilepsia refrataria (falha de 2 MAE); (2) Suspeita de sindrome
epiléptica complexa (Dravet, West, Lennox-Gastaut); (3) Epilepsia
focal com lesdo estrutural potencialmente ressecavel; (4) Regressao

neuroldgica ou encefalopatia epiléptica; (5) Necessidade de

avaliacdo pré-cirurgica ou video-EEG prolongado.

Transicao de Cuidados e Qualidade de Vida

O acompanhamento periddico e a avaliacdo continua da saude sdo
componentes cruciais para garantir que as crian¢as com epilepsias recebam
o cuidado adequado ao longo do tempo. A transi¢cdo do cuidado pediétrico
para o adulto carrega suas proprias complexidades e deve ser planejada com

antecedéncia, idealmente iniciando-se aos 14—16 anos.

Os neurologistas pediatricos desempenham um papel fundamental nessa
transicao. Eles ndo sdo apenas médicos; sdo guias que ajudam os pacientes e
suas familias a navegar por um sistema de satide muitas vezes fragmentado.
A organizacdo dos servicos de satde deve garantir a continuidade dos

cuidados, evitando lacunas que possam comprometer o controle das crises.

Um olhar atento para a qualidade de vida dos pacientes ¢ essencial. A

neurologia pediatrica ndo pode se dar ao luxo de apenas tratar as crises,



ignorando o impacto na escolaridade, nas relagdes sociais, na autoestima e
na saide mental. O suporte psicologico e os grupos de apoio para familias

sdo componentes indispensaveis do cuidado integral.

RESUMO DO CAPITULO

A crise epiléptica resulta de descarga neuronal anormal, excessiva e
hipersincronizada

A epilepsia € definida por duas ou mais crises ndo provocadas ou
sindrome epiléptica especifica

A classificacao ILAE 2017 divide as crises em focal, generalizado e
inicio desconhecido

O EEG e a RM de encéfalo com protocolo para epilepsia sdao os
exames complementares fundamentais

A escolha do MAE deve ser guiada pelo tipo de sindrome epiléptica e
pelo perfil de efeitos adversos

O estado de mal epiléptico ¢ uma emergéncia neuroldgica com
protocolo de tratamento escalonado

Cerca de 30% dos pacientes apresentam epilepsia refrataria e devem
ser encaminhados a centros de referéncia

Dieta cetogénica, estimulacao do nervo vago e canabidiol sao opgdes
terapéuticas para epilepsias refratarias
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CAPITULO 8

Transtornos do Movimento e da
coordenacio: paralisia Cerebral e outras
Condicoes

Este capitulo aborda a Paralisia Cerebral (PC) — sua classificagdo,
etiologia, comorbidades e abordagem terapéutica multidisciplinar — bem
como outros transtornos do movimento na infdncia: ataxias, distonias e
sindromes de tiques, incluindo a Sindrome de Tourette. O objetivo é capacitar
o clinico para o reconhecimento precoce e o manejo integrado dessas
condicoes.

A Paralisia Cerebral (PC) ¢ uma condi¢ao complexa que envolve um
grupo de desordens permanentes que afetam o movimento e a postura. Essas
desordens nao sdo progressivas; isso significa que, embora a condigdo em si
ndo piore, os desafios enfrentados pelas criangas com PC podem variar ao
longo do tempo, conforme se desenvolvem e se adaptam. A PC resulta
principalmente de lesdes no cérebro durante periodos criticos do
desenvolvimento fetal ou infantil, e entender suas especificidades ¢ essencial
para ajudar essas criangas a superar os obstaculos que encontram.

As etiologias da Paralisia Cerebral sdo variadas e abrangem fatores
pré-natais, perinatais e poOs-natais. Fatores pré-natais incluem problemas
como infecgdes maternas, exposicdo a substancias toxicas e disturbios
genéticos que podem interferir no desenvolvimento normal do cérebro.
Durante o periodo perinatal, situagdes complicadas como asfixia ao nascer,
hemorragias cerebrais ou traumas associados ao parto podem ser
determinantes. J4 no periodo pos-natal, eventos como meningite ou
traumatismos cranianos podem levar a lesdes cerebrais que se manifestam
como Paralisia Cerebral. Portanto, a compreensao dessas causas € vital ndo
apenas para o diagndstico, mas também para planejar intervengdes que sejam
eficazes e personalizadas.



A identificagdo precoce da Paralisia Cerebral ¢ fundamental para
iniciar interacdes terapéuticas que melhorem a qualidade de vida da crianga.
A vigilancia do desenvolvimento nos primeiros anos de vida ¢ crucial.
Profissionais de saude, como pediatras e neurologistas, devem estar atentos a
sinais neurologicos atipicos em lactentes, que podem se manifestar através de
falta de coordenacdo motora, atraso no desenvolvimento de habilidades
motoras, entre outros. Diagnostica-la precocemente pode fazer uma diferenca
significativa nas estratégias de tratamento e apoio.

A classificacao clinica da Paralisia Cerebral € rica e diversificada,
categorizando-a em diferentes tipos. A PC espdstica, por exemplo, resulta em
musculos rigidos € movimento limitado, muitas vezes impactando de forma
severa a habilidade de se mover e desfrutar das atividades didrias. J4 a PC
discinética € caracterizada por movimentos involuntarios, que podem ocorrer
de forma imprevisivel e descontrolada, complicando ainda mais a interacao
social e o aprendizado. A PC atéxica, por sua vez, envolve dificuldades com
o equilibrio e a coordenagao, levando a posturas € movimentos desajeitados.
Além dessas categorias, existem sistemas de classificacdo funcional que
ajudam a mensurar como a condi¢ao impacta a mobilidade e a vida cotidiana
das criangas, o que pode ser determinante na escolha das estratégias de
intervencao.

Nessa direcdo, a Paralisia Cerebral ¢ uma condicdo uUnica que
apresenta uma tapecaria de desafios, desde suas complexas etiologias até suas
diversas formas de manifestagdo clinica. Compreender suas nuances ¢
essencial para que possamos oferecer apoio efetivo as criangas e suas
familias, ajudando-as a navegar por esse percurso repleto de incertezas, mas
também de oportunidades para o crescimento e a superagao.

A Paralisia Cerebral ndo ¢ uma condi¢do isolada; frequentemente, ela
vem acompanhada de um conjunto de comorbidades que podem impactar
significativamente a vida da crianca. Imagine uma crianga cheia de energia,
sonhando em correr e brincar, mas que enfrenta desafios didrios em
decorréncia de condigdes como epilepsia, déficits cognitivos e dificuldades
de comunicagdo. Isso pode gerar um ciclo de frustracdes, ndo s6 para a
crianga, mas para toda a sua familia. Pensando bem, quantas vezes um simples
gesto como sorrir ou se expressar pode ser um verdadeiro milagre?



A prevaléncia de epilepsia entre criangas com Paralisia Cerebral ¢é
impressionante e pode se manifestar de varias formas. Algumas criangas
experimentam crises que parecem durar uma eternidade, enquanto outras tém
episodios curtos, quase imperceptiveis. Essa condicdo ndo so afeta a satude
fisica da crianga, mas também traz um peso emocional. As familias, em busca
de uma vida tranquila, muitas vezes se veem em constante alerta, temendo a
proxima crise. Como lidar com isso? Encontrar um neurologista pediatrico
que compreenda as especificidades do quadro pode ser um passo essencial.
Lembro-me de um caso onde a identificagdo de um padrao nas crises resultou
em uma mudanca radical no tratamento, proporcionando a familia a paz tao
desejada.

Além das dificuldades neuroldgicas, nao se deve esquecer dos
aspectos cognitivos. E claro que cada crianca é unica, mas muitos
experimentam desafios no aprendizado e na comunicacdo, dificultando ainda
mais a interacdo social. Sdo aquelas pequenas situagdes que se transformam
em grandes dificuldades. Ja parou para pensar como ¢ desafiador para uma
crianga que nao consegue se expressar no momento em que quer brincar ou
se divertir? Isso exige um trabalho em equipe de terapeutas ocupacionais,
fonoaudiologos e, claro, da familia. A comunicagao ¢ a ponte que nos conecta,
e as dificuldades enfrentadas nesse sentido podem ser ainda mais dolorosas.

E ndo para por ai. Os distirbios sensoriais sao outros convidados
indesejados na festa. Muitas criangas com Paralisia Cerebral também
compartilham a experiéncia de hipersensibilidade ao toque, ao som, ou
mesmo a mudancas na luz. Lembro de uma vez em que uma mae me contou
sobre a dificuldade que seu filho tinha para ir a festas de aniversario. Baixar
a musica ou trocar o local da festa era um truque que, embora simples, fazia
toda a diferenca.

Outro aspecto que ndo pode ser subestimado sdo as complicagdes
ortopédicas. Os musculos encurtados e a necessidade de suporte para a
postura muitas vezes levam a deformidades que podem gerar dores, exigindo
intervengdes que ndo sdo apenas fisicas, mas também emocionais. Um
exemplo que me vem a mente € o de uma menina que sonhava em dangar,
mas que lutava com as dores que a atavam a uma cadeira. Depois de muito



esfor¢o e uma equipe multidisciplinar dedicada, ela ndo s6 comegou a dangar,
como inspirou outros ao seu redor.

Esses desafios, por mais pesados que possam parecer, tém um lado
cativante: a forca e a resiliéncia que surgem no caminho. A colaboragio entre
os profissionais de saude ¢ decisiva. Quando um neurologista pediatrico, um
fisioterapeuta e um terapeuta ocupacional trabalham juntos, ¢ como uma
sinfonia que se realiza em perfeita harmonia. Eles entendem que cada vitoria,
por menor que seja, conta e deve ser celebrada.

No final das contas, o olhar atento da equipe de satude, aliado ao amor
e a dedicacdo da familia, pode transformar realidades. A abordagem
multidisciplinar ndo ¢ apenas uma estratégia; ¢ uma missdao fundamental em
busca de uma qualidade de vida melhor, respeitando a individualidade de cada
crianga.

Parar para refletir sobre tudo isso nos ensina que, por tras de cada
diagnostico, ha uma historia rica e complexa, esperando para ser contada. Nao
¢ sO sobre superar desafios, mas sobre descobrir maneiras de brilhar em meio
a eles. E ¢ nesse espaco de superacdo que se revelam as vitorias mais
impressionantes.

A Paralisia Cerebral ¢ mais do que uma simples condi¢do clinica; ¢
uma realidade que transforma vidas de criangas e suas familias. O manejo
adequado dessa condicdo pode fazer uma diferenga essencial no
desenvolvimento e na qualidade de vida. Muitas vezes, esse desafio ¢
acompanhado por uma série de comorbidades, complica¢des que, por si s0, ja
exigem um olhar atento. A epilepsia, a prevaléncia de déficits cognitivos e a
dificuldade de comunicacdo sdo apenas algumas das questdes que podem
surgir, implicando a necessidade de uma abordagem abrangente e
multidisciplinar.

Quando olhamos para o cuidado dessas criangas, ¢ acolhedor perceber
como cada profissional desempenha um papel vital. A colaborag¢do entre
neurologistas pediatricos, fisioterapeutas, terapeutas ocupacionais e
fonoaudidlogos ¢ verdadeiramente inspiradora. Imagine uma reunido onde
cada especialista traz suas analises e conhecimentos, formando um mosaico
de agdes e estratégias que visa ndo apenas o tratamento, mas também o



desenvolvimento completo da crianca. E nessa interagdo que encontramos a
chave para superar os desafios impostos pela Paralisia Cerebral.

As dificuldades que essas criangas enfrentam no dia a dia sdo
profundas. A frustracdo pode ser palpavel, tanto para elas quanto para os
familiares. Lembro-me de uma mae que, ao descrever sua rotina, mencionou
como cuidar do filho demandava ndo apenas forga fisica, mas uma reserva
imensa de paciéncia e amor. Ela falava de como pequenas vitorias, como uma
palavra nova ou um passo a mais, eram comemoradas como verdadeiros
milagres. Isso nos mostra que o progresso pode ser lento, mas cada conquista
¢ tao significativa quanto uma grande vitoéria.

As opcgOes terapéuticas para a Paralisia Cerebral sdo variadas e
envolvem abordagens amplas. A fisioterapia, por exemplo, ndo se limita a
exercicios; ¢ um convite a um mundo de possibilidades. Cada sessdo pode ser
encarada como uma nova chance de explorar movimentos, de descobrir o
corpo ¢ de expressar-se de forma mais plena. Os métodos neuroevolutivos
podem parecer complexos, mas sdo oportunidades de interagcdo, aprendizado
e crescimento. Na terapia ocupacional, o foco frequentemente se concentra
nas atividades da vida didria, ajudando a crianga a desenvolver habilidades
que tornam seu dia a dia mais autdnomo. E naquele momento simples de
conseguir se vestir sozinha que reside uma esséncia de liberdade.

E quanto a fonoaudiologia? Muitas vezes, € na conversa leve que uma
conexao ¢ construida. Estruturas de comunicacdo mais simples se
transformam em significados profundos, sempre por meio de brincadeiras e
jogos. Um sorriso durante uma conquista verbal pode ser tdo reconfortante
quanto qualquer terapia formal.

Os tratamentos medicamentosos ndo sdo menos significativos. A
aplicagdo de toxina botulinica, para reduzir a espasticidade, pode ser aquela
intervengao que proporciona um alivio essencial, permitindo que a crianga se
mova com mais conforto. A cirurgia, quando necessaria, ¢ um passo que,
embora possa trazer receios, também ¢ uma oportunidade de correcdo e
melhorias. Cada decisdo exige uma analise meticulosa e um olhar atencioso
sobre todos os riscos e beneficios.



Além disso, ndo podemos esquecer de outros transtornos do
movimento que podem afetar a infincia. As ataxias, por exemplo, apresentam
desafios proprios, como a dificuldade de coordenacao que se torna evidente
no dia a dia da crianga. Conhecer suas distintas etiologias ¢ fundamental.
Distonias podem ser condicionantes desafiadoras, com suas manifestacdes
variadas que pedem conhecimento aprofundado, opgdes farmacologicas e
intervencoes inovadoras.

Os tiques, por sua vez, variam de leves a complexos e podem se tornar
uma fonte de ansiedade tanto para as criangas quanto para os pais. A
Sindrome de Tourette, que inclui tiques motores e vocais, ¢ especialmente
intrigante. O manejo deve ser delicado e respeitoso, adaptando-se as
necessidades de cada paciente, sem esquecer da importante faceta emocional
que envolve estas condigdes.

No final, o que se busca ¢ uma integragdo de métodos e paixoes,
transformando os desafios em oportunidades de crescimento e conexao. Cada
crianga, com suas particularidades, traz consigo historias que se entrelagam
na jornada da vida. Diante de tantas necessidades, a compaixao e o suporte se
tornam ferramentas valiosas, capazes de iluminar at¢é os momentos mais
desafiadores. E um trabalho essencial e, a0 mesmo tempo, profundamente
humano.

A exploragdo dos transtornos do movimento na infancia, incluindo as
ataxias, distonias e tiques, revela um universo de desafios e complexidades
que, muitas vezes, passa despercebido no cotidiano. Quando nos deparamos
com a questdo das ataxias, ¢ impressionante perceber como a coordenagao
motora ¢ afetada, levando criangas a enfrentarem dificuldades para realizar
atividades simples, como pegar uma bola ou andar em linha reta. As ataxias
podem ser agudas ou cronicas, cada uma trazendo suas particularidades. E
instigante pensar que um episddio agudo pode ser desencadeado por uma
infec¢do ou intoxicagdo, enquanto a forma cronica muitas vezes esté ligada a
condi¢des genéticas. A identificacdo dessas condi¢des envolve uma série de
exames e observagdes meticulosas - algo que um pai ou responsavel deve ter
sempre em mente.



E falando nisso, eu me lembrei de um caso que ouvi em uma palestra.
Uma mae compartilhou sua luta para entender por que seu filho, que sempre
foi tdo ativo, de repente comegou a ter dificuldades para se equilibrar. A
angustia dela era palpavel. Essa narrativa nos leva a refletir sobre como as
ataxias muitas vezes trazem nao apenas um desafio fisico, mas um impacto
emocional profundo na familia. O manejo terapéutico é, sem duvida, um
caminho essencial. Diversas opg¢des estdo disponiveis, desde fisioterapia até
intervengdes mais invasivas, ¢ cada caso demanda uma abordagem
personalizada e cuidadosa.

Por outro lado, as distonias se apresentam com um modo peculiar de
agir. Caracterizadas por contragdes musculares involuntarias, essas desordens
podem transformar um simples movimento em um grande desafio. O que ¢
fascinante, se pensarmos bem, ¢ que, na distonia, as manifestacdes sdo tao
variadas, desde um simples tremor at¢ movimentos torcionais que podem
parecer quase teatralescos. Lembro de ter visto uma apresentagdo que
abordava a vida de uma jovem com distonia cervical, € o que capturou minha
atenc¢ao foi o seu brilho no olhar, mesmo enfrentando todas as dificuldades.
Como ela fez da musica o seu refugio, ela encontrou uma maneira de
expressar o que muitas vezes ficava preso dentro dela. A terapia ocupacional,
em casos como o dela, serve como uma ferramenta vital para reaprender
movimentos e adaptar-se a novas formas de interagdo com o mundo.

Em uma conversa mais profunda, ndo podemos deixar de incluir as
sindromes de tiques, como a conhecida Sindrome de Tourette. O que muitos
ndo percebem € que essa condicao vai além dos tiques motores ou vocais
visiveis. As experiéncias emocionais € a pressao do convivio social podem
ser esmagadoras para as criancas que lidam com isso. Em um evento
comunitario, onde profissionais discutiam a importancia da inclusao, uma
terapeuta destacou como o entendimento e a aceitagio sio fundamentais. “E
essencial ndo apenas tratar os sintomas, mas trabalhar na autoestima e na
aceitacdo. Muitas vezes, o mais desafiador é o olhar do outro”, disse ¢la,

ecoando verdades que partem do coragao.

A relagdo entre esses transtornos e a vida cotidiana ¢ algo intrigante.
Ao vermos uma crianga tentando se encaixar em um grupo ou simplesmente
brincar, tornamo-nos conscientes das diferencas que podem existir, mas



também das similaridades. Cada um de noés, de alguma forma, enfrenta suas
batalhas. Portanto, ao tratarmos desse tema, ¢ crucial lembrar que um olhar
gentil e compreensivo pode fazer toda a diferenga. O caminho ¢ muitas vezes
longo e repleto de nuances, e a colaborag@o entre os profissionais da saude ¢
um dos tesouros mais importantes nesse trajeto. Com a unido de
neurologistas, fisioterapeutas, terapeutas ocupacionais € outros, 0s pequenos
podem encontrar, mais do que tratamentos, um suporte emocional sélido que
os ajude a florescer diante das adversidades.

E assim, a medida que avangcamos nesta jornada de compreensao, fica
claro que cada tipo de transtorno do movimento traz a tona ndo apenas um
desafio clinico, mas também uma rica tapegaria de historias humanas, de
superagdes € descobertas. O inesperado pode surgir a cada passo, seja na
forma de uma risada compartilhada ou de uma nova habilidade adquirida. O
essencial ¢ continuar buscando formas de apoiar e entender, pois, ao final,
todos nos estamos juntos nessa caminhada, buscando um espago onde cada
um possa brilhar a sua maneira.

CONCEITO-CHAVE

A Paralisia Cerebral ¢ uma condigio NAO PROGRESSIVA do ponto de
vista da lesdo cerebral, mas suas manifestacdes clinicas EVOLUEM com
o crescimento e desenvolvimento da crianga. O diagndstico € clinico,
baseado na historia, exame neuroldgico e neuroimagem (RM de encéfalo).
A RM identifica a etiologia em 80-90% dos casos. Nao hd biomarcador
diagnodstico especifico. A classificacdo funcional (GMFCS) ¢ mais
relevante para o prognostico do que o tipo motor isolado.

Comorbidades da Paralisia Cerebral e Abordagem Terapéutica

A PC nao ¢ uma condigdo isolada; frequentemente vem acompanhada
de comorbidades que podem impactar ainda mais a qualidade de vida. A
epilepsia estd presente em 30-50% dos casos, com maior prevaléncia nas
formas tetrapléticas. A deficiéncia intelectual ocorre em 50-60% dos
pacientes, variando amplamente conforme o tipo e a gravidade da PC.



Distarbios visuais (estrabismo, ambliopia) afetam 40-50%, e disturbios da
comunicagdo (disartria, anartria) ocorrem em 30—40%.

As complicagdes ortopédicas sdo convidados indesejados mas
frequentes: musculos encurtados, luxacdo de quadril (especialmente em
GMFCS 1V-V), escoliose e deformidades dos pés. O monitoramento
ortopédico regular, com radiografias de quadril a partir dos 18 meses em
criangas com PC espastica bilateral, ¢ fundamental para a prevencdo e
tratamento precoce.

As opgdes terapéuticas sdo variadas e envolvem abordagens amplas.
A fisioterapia neurologica (métodos Bobath, Vojta, Halliwick) € o pilar do
tratamento, visando otimizar a fun¢do motora, prevenir contraturas e
melhorar a participacdo. A fonoaudiologia atua na comunicagdo, degluticao e
alimentacdo. A terapia ocupacional trabalha as atividades de vida diaria e a
adaptagao do ambiente.

Os tratamentos medicamentosos incluem a toxina botulinica tipo A
para reducdo da espasticidade focal com efeito de 3—6 meses, permitindo
janelas de reabilitagdo intensiva e o baclofeno intratecal para espasticidade

COMORBIDADES NA PARALISIA CEREBRAL

@ DEFICIENCIA INTELECTUAL

* 50-60% dos casos
+ Varia com o tipo e gravidade
W

+ 30-50% dos casos
- Crises focais e generalizadas

<@ DISTURBIOS VISUAIS

Q»)) DISTURBIOS DA

COMUNICAGAO
* 40-50% i =
- Estrabismo, ambliopia, PARALISIA * 30-40% . .
hemianopsia CEREBRAL * Disartria, anartria, afasia

A COMPLICAGOES

¥  ORTOPEDICAS c DISTURBIOS DO SONO

» Escoliose, luxacao de quadril,

* 20-40%
contraturas * Apneia, insonia, parassonias




generalizada grave. A rizotomia dorsal seletiva ¢ uma opgao cirargica para
criangas com diplegia espastica e fungcdo motora preservada (GMFCS II-I1I).

CONDUTA CLINICA

Protocolo de monitoramento na Paralisia Cerebral: « Neurologia: avaliacao
semestral (crises, espasticidade, desenvolvimento); ¢ Ortopedia: RX de
quadril a cada 6-12 meses (GMFCS III-V); ¢ Oftalmologia: avaliaciao
anual (estrabismo, ambliopia, erro refrativo); * Fonoaudiologia: avaliacdo
da degluticdo e comunicacdo (semestral); ¢ Nutricdo: monitoramento do
crescimento e estado nutricional; « Toxina botulinica: reaplicagdo a cadaj
3—6 meses conforme resposta clinica; ¢ Fisioterapia e terapia ocupacional:
continuas, com metas funcionais periodicas.

Opcoes terapéuticas para espasticidade na Paralisia Cerebral

Indicacdo Mecanismo Duracido doObservacoes
Efeito
Fisioterapi a[Todos os Neuroplasticidad |Continua  [Pilar do
neuroldgic apacientes e, fortalecimento tratamento;
métodos

Bobath, Vojta

Toxina Espasticidad [Bloqueio 3—6 meses |Associar a
botulinica e focal neuromuscular fisioterapia
tipo A (GMFCS I- [colinérgico intensiva pos-
V) aplicacdo
Baclofeno [Espasticidad |Agonista GABA- |Continua  [Requer
intratecal e B espinal (bomba)  |cirurgia de
generalizada implante;
grave monitorament

0 rigOroso




(GMFCS IV-

V)
Rizotomia [Diplegia Seccdo de raizes [Permanent eMelhor
dorsal espastica dorsais andmalas resultado: 48
seletiva (GMECS II- anos, sem

11I) contraturas

fixas

Orteses e [Todos os Posicionamento ¢ (Continua  |AFO, KAFO,
adaptagdes [pacientes revengao .

P P prevene cadeiras
adaptadas,
comunicagao
alternativa

Ataxias, Distonias e Sindromes de Tiques na Infancia

Além da Paralisia Cerebral, outros transtornos do movimento podem
afetar a infancia. As ataxias caracterizam-se por incoordenacao motora
decorrente de disfun¢ao cerebelar ou das vias cerebelocorticais. Os achados
clinicos incluem dismetria, disdiadococinesia, tremor intencional e marcha
ataxica. As causas mais comuns em criang¢as incluem a ataxia de Friedreich
(autossomica recessiva, gene FXN), a ataxia-telangiectasia (ATM) e as
ataxias episodicas.

As distonias apresentam-se com contracdes musculares involuntarias
sustentadas, causando movimentos repetitivos ou posturas anormais. Podem
ser primarias (distonia DYT1, DYT6) ou secundarias (doenga de Wilson,
niemann-pick tipo C, PC discinética, AVC). A avaliacdo inclui RM de
encéfalo, painel metabolico e, em casos selecionados, sequenciamento
genético. O tratamento envolve toxina botulinica para formas focais e
estimulagdo cerebral profunda (DBS) para distonias generalizadas refratérias.



Os tiques variam de leves a complexos e podem se tornar uma fonte
de ansiedade. A Sindrome de Tourette ¢ definida pela presenga de dois ou
mais tiques motores e pelo menos um tique vocal, com duragdo superior a um
ano, com inicio antes dos 18 anos. As comorbidades sdo muito frequentes:
TDAH (50-60%) e TOC (40-50%). A abordagem inicial ¢ a psicoeducagao;
farmacoterapia (clonidina, aripiprazol, haloperidol) ¢ reservada para casos
com impacto funcional significativo.

A relagdo entre esses transtornos e a vida cotidiana ¢ intrigante e
desafiadora. Ao vermos uma crianga tentando se encaixar em um grupo ou
participar de atividades escolares com tiques visiveis ou ataxia, percebemos
a importancia de uma abordagem que vai além do medicamento — que inclui
suporte psicoldgico, adaptacdes escolares e fortalecimento da autoestima e da

identidade da crianca.

\

OUTROS TRANSTORNOS DO MOVIMENTO NA INFANCIA ]

% ATAXIAS
* Definigdo: Incoordenacgao

motora por disfungao
cerebelar

* Achados: Dismetria,
disdiadococinesia, tremor
intencional, marcha ataxica

* Causas: Ataxia de
Friedreich, ataxia-
-telangiectasia, ataxias
ataxias episddicas

* Exames: RM encéfalo
(atrofia cerebelar), painel
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& DISTONIAS

» Definigdo: ContragGes
musculares involuntarias
sustentadas

» Tipos: Focal, segmentar,
generalizada, hemidistonia

* Causas: Distonia DYT1,
Wilson, NPC, secundaria
(PC, AVC)

* Tratamento: Toxina
botulinica, DBS,
trihexifenidil

TIQUES/

* Definigao: Movimentos ou
vocalizagoes stbitas,
repetitivas, nao ritmicas

* Critérios Tourette: 22
tiques motores + 1 vocal
por >1 ano

» Comorbidades: TDAH
(50-60%), TOC (40-50%)

* Tratamento:
Psicoeducacéo,
clonidina, haloperidol,
aripiprazol




FISIOPATOLOGIA

Fisiopatologia dos principais transtornos do movimento: PC espéstica:
lesdo do neurdnio motor superior (trato corticoespinal) — desinibi¢ao dos
reflexos miotaticos — hipertonia, hiperreflexia, clonus. Ataxia cerebelar:
disfuncdo do cerebelo ou suas conexdes — perda da modulagdo temporal
e espacial dos movimentos. Distonia: disfungcdo dos ganglios da base
(circuito estriato-palido-talamico) — co-contra¢do de musculos agonistas
e antagonistas. Tiques: disfun¢do cortico-estriato-tdlamo-cortical —
liberagdo de padrdes motores involuntarios com componente sensorial
premonitario.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Diagnostico diferencial dos transtornos do movimento na infancia: PC vs.

IAtaxia congénita: a PC tem causa estatica (lesdo ndo progressiva); ataxias
hereditarias sdo progressivas — investigar com RM e painel genético.
Distonia vs. Espasticidade: a espasticidade ¢ velocidade-dependente (sinal
do canivete); a distonia ¢ postura-dependente e pode ser aliviada porj
truques sensoriais (geste antagoniste). Tiques vs. Mioclonias: tiques tém
componente premonitorio, sdo suprimiveis voluntariamente € pioram com
ansiedade; mioclonias sao abruptas, nao suprimiveis € podem ter correlato

no EEG.




RESUMO DO CAPITULO

A Paralisia Cerebral é a causa mais comum de deficiéncia motora na
infancia, com prevaléncia de 2-3/1.000 nascidos vivos

A classificagdo da PC inclui tipo motor (espastica 70—-80%),
distribui¢do topografica e funcdo motora (GMFCS I-V)

A prematuridade € o principal fator de risco para PC, respondendo por
35-40% dos casos

Comorbidades frequentes na PC: epilepsia (30—-50%), DI (50-60%),
disturbios visuais (40-50%) e ortopédicos

A toxina botulinica tipo A € o tratamento de escolha para espasticidade
focal, com efeito de 3—6 meses

Ataxias na infincia: investigar com RM (atrofia cerebelar) e painel
genético;causas incluem Friedreich e ataxia-telangiectasia

Sindrome de Tourette: >2 tiques motores + 1 vocal por >1 ano;

comorbidades TDAH (50-60%) e TOC (40-50%)

O manejo dos transtornos do movimento exige equipe multidisciplinar e
abordagem que inclui suporte psicologico e adaptagdes escolares




REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

Rosenbaum P, Paneth N, Leviton A, et al. A report: the definition and
classification of cerebral palsy April 2006. Dev Med Child Neurol Suppl.
2007; 109:8-14.

Novak I, Morgan C, Adde L, et al. Early, accurate diagnosis and early
intervention in cerebral palsy: advances in diagnosis and treatment. JAMA
Pediatr.

2017;171(9):897-907.

Koman LA, Smith BP, Shilt JS. Cerebral palsy. Lancet.
2004;363(9421):1619-1631. Bhidayasiri R, Tarsy D. Movement Disorders: A
Video Atlas. New York: Springer; 2012.



Parte IX Disturbios do
sono na infancia



CAPITULO 9
Disturbios do sono na infancia

Este capitulo tem como finalidade orientar o médico na identificacao,
investigacao, diagnostico e manejo dos principais distarbios do sono na
infancia. O sono deve ser considerado um sinal vital do
neurodesenvolvimento. Criangas que dormem mal podem apresentar
alteracdes cognitivas, comportamentais, emocionais, metabdlicas e

cardiovasculares.

A avaliagdo do sono deve fazer parte de toda consulta pediatrica,
neurologica, psiquiatrica ou de seguimento do desenvolvimento. Do ponto de
vista clinico, os distirbios do sono na infancia sao entendidos como alteragdes
persistentes na quantidade, qualidade, organizacao ou horério do sono que
produzem repercussao diurna na crianga ou na familia. O médico nao
considera apenas se a crianga dorme pouco ou acorda muitas vezes. Ele avalia
se 0 padrao de sono estd adequado para a idade e se existe impacto sobre
comportamento, atencdo, humor, crescimento, desempenho escolar,
desenvolvimento neuropsicomotor ou saude cardiovascular. Estima-se que
entre 20% e 30% das criangas apresentem algum distirbio do sono até a
adolescéncia, sendo a prevaléncia ainda maior em criangas com TDAH,

autismo, epilepsia, transtornos psiquiatricos e doengas neuroldgicas.

Os médicos organizam os distirbios do sono segundo a Classificagao
Internacional dos Disturbios do Sono, que divide essas alteracdes em sete

grandes grupos. Os principais na pratica pediatrica sdo:

I.  InsOnia infantil.



IL.

III.

E a dificuldade para iniciar ou manter o sono, despertares frequentes,
resisténcia para dormir ou necessidade da presenga dos pais para
voltar a dormir. Nos lactentes e pré-escolares, a causa mais comum ¢
a chamada insdnia comportamental da infancia, em que a crianga
aprende a depender de condigdes especificas, como colo, mamadeira,
televisdo ou presencga dos pais, para adormecer. Em adolescentes, ¢
mais comum a associa¢cdo com ansiedade, depressao, excesso de telas

e atraso fisiologico da fase do sono.
Disttrbios respiratorios do sono.

Sao um dos grupos mais importantes porque podem afetar cognicao,
comportamento e crescimento. O médico pensa principalmente em
ronco habitual, sindrome da resisténcia das vias aéreas e apneia
obstrutiva do sono. A crianga que ronca todas as noites, respira pela
boca, faz pausas respiratorias, transpira ao dormir, tem sono agitado
ou sonoléncia e irritabilidade durante o dia deve ser investigada. Na
infancia, a principal causa costuma ser hipertrofia de amigdalas e
adenoide. Criangas com obesidade, sindromes genéticas, paralisia
cerebral e malformacdes craniofaciais t€ém maior risco. A confirmacao

costuma exigir polissonografia.

Parassonias.

Sao eventos anormais durante o sono, geralmente benignos, como
terror noturno, sonambulismo, despertares confusionais, pesadelos e
bruxismo. O médico diferencia essas condi¢des de epilepsia noturna.
Terror noturno e sonambulismo costumam ocorrer no inicio da noite,
durante o sono profundo, e a crianga geralmente ndo se lembra do

episddio. J& os pesadelos ocorrem mais no final da noite, durante o



IV.

VL

sono REM, e costumam ser lembrados. Quando ha movimentos
repetitivos estereotipados, perda de consciéncia atipica ou suspeita de
crise epiléptica, o médico solicita video-polissonografia ou

eletroencefalograma.
Disturbios do ritmo circadiano.

Sao mais frequentes na adolescéncia. O exemplo classico € o atraso
da fase do sono, em que o adolescente consegue dormir apenas muito
tarde e, consequentemente, tem dificuldade para acordar cedo. Muitas
vezes ¢ interpretado pela familia como preguica ou falta de disciplina,
mas clinicamente trata-se de um desajuste entre o relogio biologico e
os horarios exigidos pela escola. Uso de telas a noite piora muito esse

quadro.
Sonoléncia excessiva diurna.

Quando a crianca ou adolescente dorme demais, cochila
frequentemente, tem dificuldade de se manter acordado na escola ou
apresenta queda do rendimento, o médico considera hipersonia,
narcolepsia, apneia do sono, privagcdo cronica de sono, uso de
medicagdes ou doencas neuroldgicas. Em adolescentes, uma causa
muito comum ¢ dormir pouco durante a semana. Entretanto, se a
sonoléncia ¢ intensa e desproporcional, o0 médico investiga doencas

do sistema nervoso central.

Disturbios do movimento relacionados ao sono.
Incluem sindrome das pernas inquietas, movimentos periddicos dos
membros, ranger de dentes e movimentos ritmicos. A sindrome das
pernas inquietas pode ser subdiagnosticada porque a crianga descreve

as pernas como inquietas, doloridas ou desconfortaveis antes de



dormir. Em muitos casos ha associagdo com deficiéncia de ferro,

TDAH e histéria familiar.

2. QUANDO SUSPEITAR DE DISTURBIO DO SONO

Investigar disturbio do sono diante de qualquer uma das seguintes situagoes:
e Ronco frequente.
e Respiragdo bucal.
o Pausas respiratorias durante o sono.
o Dificuldade para dormir.
e Despertares noturnos repetidos.
e Sono agitado.

e Sonoléncia diurna.
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e Hiperatividade.

e Queda do rendimento escolar.

e (Cefaleia matinal.

¢ Enurese.

e Pesadelos frequentes.

e Sonambulismo.

e Movimentos anormais durante a noite.
e Cochilos excessivos.

e Dificuldade de acordar pela manha.

3. PASSO A PASSO DA ANAMNESE
3.1 Perguntas obrigatodrias
Todo médico deve registrar:

e Horario em que a crianga dorme.

e Horario em que acorda.

Repeated nocturnal
awakenings

S

Frequent snoring Mouth bi

School performance Morning
ecline headache

Abnormal nocturnal . . Difficulty waking
movements Excessive napping in morning




Tempo necessario para pegar no sono.
Numero de despertares noturnos.
Presenga de ronco.

Presenca de pausas respiratorias.

Uso de telas antes de dormir.

Necessidade de colo, mamadeira, televisdo ou presenga dos pais para
dormir.

Sonoléncia durante o dia.
Comportamento na escola.

Historia de TDAH, TEA, epilepsia, asma, rinite, obesidade ou
ansiedade.

3.2 Aplicacao pratica do método BEARS

Letra Pergunta clinica

B

~ » o

5]

Ha dificuldade ou resisténcia para dormir?

A crianga apresenta sonoléncia ou irritabilidade durante o dia?
Quantas vezes acorda durante a noite?

Dorme em horérios regulares? Dorme horas suficientes?

Ronca? Ha pausas respiratérias?

4. TEMPO DE SONO ESPERADO POR IDADE

Faixa etaria Horas de sono por dia

0 a 12 meses 12 a 16 horas

la2anos 11 a 14 horas



Faixa etaria Horas de sono por dia
3aS5anos 10a 13 horas
6al2anos 9al2horas

13 a 18 anos 8 a 10 horas

Dormir menos que o esperado deve ser considerado fator de risco para
déficit cognitivo, irritabilidade, hiperatividade e pior desempenho escolar.

SLEEP HISTORY TAKING IN CHILDREN: MANDATORY QUESTIONS AND BEARS METHOD

MANDATORY QUESTIONS BEARS METHOD

€
* What time does the child fall asleep?
@ * What time does the child wake up?
G * How long to fall asleep?

@ « Number of nocturnal awakenings?

B (Bedtime)
Is there difficulty or
resistance to sleep?

E (Excessive daytime
Does the child show
sleepiness or irritability
during the day?

A (Awakenings)

How many times does the
child wake up at night?

R (Regularity and duration)
e Does| the chilg sEIeep a:
7| regular times? Enoug|
‘ J | hours?

Z | S (Snoring)
4 Does the child snore? Are
there respiratory pauses?

:},;)) * Presence of snoring?
@R * Respiratory pauses?
D e Screen use before bed?

m * Need for lap/bottle/TV/parents
to sleep?

@ * Daytime sleepiness?
fics * School behavior?
* * History of ADHD, ASD, epilepsy,

asthma, rhinitis, obesity or
anxiety?

5. EXAME FiSICO
5.1 Exame fisico obrigatorio
Avaliar sistematicamente:

e Peso, altura e IMC.

e Pressdo arterial.

e Face adenoideana.

e Respiragdo bucal.



e Hipertrofia de amigdalas.

e Obstrucdo nasal.

e Retrognatia ou micrognatia.

e Alteragdes craniofaciais.

e Circunferéncia cervical.

e Tonus, forca e reflexos.

e Sinais de doenga neuromuscular.
e Obesidade.

MANDATORY PHYSICAL EXAMINATION AND HIGH-RISK GROUPS FOR SLEEP DISORDERS IN CHILDREN

LEFT PANEL: HIGHT PANEL:
SYSTEMATIC PHYSICAL EXAM HIGH-RISK GROUPS REQUIRING MANDATORY SLEEP INVESTIGATION
Weight/Height/BMI S-ule Blood Pressure (BP) = .
I
ASD (Autism)
> ‘ (
?denmd Face Mouth Brullllnq Ton(zl:.m'm v{ y
El ongaled Face)
iy cﬂ'.':'.’?:.::' LI p (=@l
TSI y & . 7
e s ([ F 2 ~ =
e N Q% }i‘ QPA Diseases Di iofacial Diseases
THESE GROUPS REQUIRE MANDATORY SLEEP
“essuoment + andRetises Dicase Sane (M ) [ INVESTIGATION AT EVERY CONSULTATION
sessment

5.2 Grupos de maior risco

Investigar sono de forma obrigatdria em criangas com:
e Obesidade.
e Sindrome de Down.

o TEA.



e TDAH.

o Paralisia cerebral.

e Epilepsia.

e Doengas neuromusculares.

e Doengas craniofaciais.

6. INSONIA COMPORTAMENTAL DA INFANCIA
6.1 Como reconhecer
Suspeitar quando houver:

o Dificuldade para iniciar o sono.

e Dependéncia de colo, mamadeira, televisao ou presenca dos pais.

o Despertares frequentes. Resisténcia para dormir. Rotina

Behavioral Insomnia of Childhood: Recognition, Types and Practical Management

HOW TO RECOGNIZE TWO MAIN TYPES
o TYPEA: TYPEB:
start sleep Inadequate Sleep Association Limit Setting Disorder
Child only sleeps in specific Child postpones bedtime,
conditions; when awakens needs repeatedly negotiates,
[ Child only sleeping same condition again. resists sleep.

while breastfeeding

[ Child only sleeping
in parent's arms

0] child only sleeping [ g8
watching videos 2

[ Frequent
awakenings

[ Resistance to
bedtime

[J Inconsistent
routine

MELATONIN NOTE: Melatonin reserved for selected
cases: ASD, ADHD or circadian rhythm disorder

inconsistente.

PRACTICAL MANAGEMENT
(Step-by-Step)
FIRST LINE: Sleep Hygiene Checklist

) §

" 1) Fixed bedtime v 2) No screens
and wake time 1 hour before bed

Pl

V' 3)Dakand v/ 4)Predictable 20-30
quiet room min bedtime ritual

v/ 5) Avoid caffeine v 6) Place child in bed
and sodas drowsy but awake

STEP-BY-STEP GUIDE

1) Explain behavioral  2) Build written
origin to parents routine

A8

3) Guide persistence 4) Reassess
for 2-4 weeks



6.2 Principais formas
A. Associacio inadequada para dormir

A crianga s6 consegue dormir em determinadas condigdes. Quando
desperta, precisa da mesma condi¢cdo novamente.

Exemplos:

e Dorme apenas mamando.

e Dorme apenas no colo.

e Dorme apenas vendo videos.
B. Falta de limites

A crianga posterga a hora de dormir, negocia repetidamente e resiste ao
sono.

6.3 Conduta pratica
Primeira linha de tratamento
Sempre iniciar com higiene do sono:
e Horario fixo para dormir e acordar.
e Suspender telas 1 hora antes.
e Quarto escuro e silencioso.
o Ritual previsivel de 20 a 30 minutos.
o Evitar cafeina e refrigerantes.
e Colocar a crianca na cama sonolenta, mas acordada.
Conduta passo a passo
1. Explicar aos pais a origem comportamental.
2. Construir rotina escrita.

3. Orientar persisténcia por pelo menos 2 a 4 semanas.



4. Reavaliar.

Melatonina deve ser reservada para casos selecionados, principalmente em
TEA, TDAH ou distarbio do ritmo circadiano.

7. APNEIA OBSTRUTIVA DO SONO

7.1 Quando suspeitar

Pensar em apneia diante de:

e Ronco frequente, mais de 3 noites por semana.

e Respiragao bucal.

o Pausas respiratorias.
e Sono agitado.

e Suor excessivo.

e Cefaleia matinal.

o Enurese.

e Sonoléncia ou hiperatividade.

OBSTRUCTIVE SLEEP APNEA IN CHILDREN: SUSPICION, DIAGNOSIS, AND TREATMENT

MAIN CAUSES & PHYSICAL EXAM

2

AGITATED SLEEP,
EXCESSIVE SWEATING

LOUD SNORING (>3 NIGHTS/WEEK)
& MOUTH BREATHING

MORNING
HEADACHE

ENURESIS

RESPIRATORY PAUSES HYPERACTIVITY

(Parent Alarmed)

NOTE: Snoring in a child should NEVER be considered normal

DAYTIME
SLEEPINESS

-

MAIN CAUSES

ENLARGED TONSILS
& CAODENOIDS

PHYSICAL EXAM FINDINGS
@
ENLARGED " ADENOID FACE
(G%E‘hﬁv. ADENOID FACE
BRETG OBESTY  MICROGNATHIA

v

'AHI (APNEA-HYPOPNEA INDEX) | INDICATIONS FOR PSG
INTERPRETATION © SNORING + PAUSES
LESS THAN 1/HOUR = NORMAL © SIGNIFICANT SLEEPINESS
oo ———! 0 OBESECHILD
s | © GENETIC SYNDROME
0HOu | © NEUROMUSCULAR DISEASE
GREATER THAN 10/HOUR = SEVERE APNEA | DOUBT

r TREATMENT FLOWCHART
ADENOTONSILLAR
R

v W @5
(REPEATPSG -
[, EVALUATE OBESITY

AND COMORBIDITIES




e Ronco em crianca nunca deve ser

e Sonoléncia ou hiperatividade. Ronco em crianga nunca deve ser
considerado normal.

7.2 Principais causas

o Hipertrofia de amigdalas e adenoides.

e Obesidade.

e Sindrome de Down.

e Retrognatia.

e Doencas neuromusculares.
7.3 Exame fisico sugestivo

e Amigdalas aumentadas.

e Face adenoideana.

e Respiragdo bucal.

e Obesidade.

e Micrognatia.

7.4 Quando solicitar polissonografia
Solicitar se houver:
e Ronco associado a pausas respiratorias.
e Sonoléncia importante.
e Crianga com obesidade.
e Sindrome genética.

e Doenca neuromuscular.



e Duvida diagnéstica.
A polissonografia é o padrao-ouro para diagnostico.
7.5 Interpretacio pratica do indice de apneia-hipopneia
indice Interpretacao
Menor que 1/hora Normal
1 a 5/hora Apneia leve
5 a 10/hora Apneia moderada
Maior que 10/hora Apneia grave
7.6 Tratamento
Se houver hipertrofia adenotonsilar:
e Encaminhar para otorrinolaringologia.
e Considerar adenotonsilectomia.
Se persistir apos cirurgia:
e Repetir polissonografia.
e Considerar CPAP.

e Avaliar obesidade e comorbidades.



8. PARASSONIAS
8.1 Terror noturno
Caracteristicas

e Primeira metade da noite.

e QGritos.

e Sudorese.

o Agitagdo.

e Nao reconhece os pais.

e Sem lembranga no dia seguinte.
Conduta

e Orientar familia.

e Garantir seguranca.

o Evitar privacao de sono.

Parasomnias in Children: Night Terror, Sleepwalking, Nightmares & Epilepsy Differentiation
PANEL 2
SLEEPWALKING

PANEL 1
NIGHT TERROR

PANEL 3

NIGHTMARES

_f«\
0 o Dn

« Features: First half of night,
screaming, sweating, agitation,
does not recognize parents,
NO memory next day.

» Features: First half of night, gets
up and walks, not fully awake.

« Features: Late night/early
morning, child wakes up and
REMEMBERS dream, may
relate to anxiety or stress.

* Management: Do NOT wake
abruptly, protect
environment: lock doors,
remove dangerous objects,
avoid bunk beds _

* Management: Guide family,
ensure safety, avoid sleep
deprivation.

LS IMPORTANT

DIFFERENTIATION
FROM EPILEPSY

NOCTURNAL
PARASOMNIAS [ EPILEPSY

Suspect epilepsy if:

« Very stereotyped i
episodes B8

« Short duration

* Multiple times
same night

« Tonic or clonic
movements

* Eye deviation

a5

* Persists despite routine
improvement

Action: Request video-EEG or
polysomnography with video.

\

8.2 Sonambulismo

Caracteristicas



e Primeira metade da noite.
e Levanta-se e anda.
e Nao desperta completamente.
Conduta
e Nao acordar bruscamente.
e Proteger ambiente:
o Trancar portas.
o Retirar objetos perigosos.
o Evitar beliches.
8.3 Pesadelos
Caracteristicas
o Final da madrugada.
e A crianca desperta e lembra do sonho.
e Pode relacionar-se a ansiedade ou estresse.
8.4 Como diferenciar de epilepsia
Suspeitar de epilepsia noturna se:
e Episodios muito estereotipados.
e Curta duragao.
e Virias vezes na mesma noite.
e Movimentos tonicos ou clonicos.
e Desvio ocular.
e Persisténcia apesar da melhora da rotina.

Nesses casos, solicitar video-EEG ou polissonografia com video.



9. SONOLKENCIA EXCESSIVA E NARCOLEPSIA
9.1 Principais causas
e Privacdo de sono.
e Apneia.
o Depressao.
e Uso de medicamentos.
e Narcolepsia.
9.2 Quando suspeitar de narcolepsia
e Cochilos subitos.
e Sono irresistivel.
e (ataplexia.
e Paralisia do sono.
e Alucinacdes ao adormecer.

Excessive Daytime Sleepiness and Narcolepsy in Children

MAIN CAUSES OF EXCESSIVE SLEEPINESS NARCOLEPSY NECESSARY EXAMS
(when to suspect)
SUDDEN SLEEP ATTACKS IRRESISTIBLE SLEEPINESS NOCTURNAL POLYSOMNOGRAPHY

child unable

chgg|falling to stay awake :
mid-aec%eity at s)::hool child to sleep study
HYPNAGOGIC MULTIPLE SLEEP LATENCY TEST (MSLT)
HALLUCINATIONS

Do, i

child suddenly child seeing
losing muscle tone child awake but frighteni MULTIPLE SLEEP LATENCY TEST (MSLT)
while laughing (knees unable to move images while child taking 4-5 nap opportunities during the
larcolepsy uckling, jaw dropping in alling asleep jay with timing, showing p onset
Narcol buckli ing) in bed falli ! day with timing, showing REM sleej




9.3 Exames necessarios
1. Polissonografia noturna.

2. Teste de laténcia multipla do sono.

10. DISTURBIOS DO RITMO CIRCADIANO
10.1 Atraso de fase em adolescentes
Suspeitar quando:

e Dorme muito tarde.

e Tem grande dificuldade para acordar.

e Dorme normalmente nos fins de semana.
10.2 Tratamento

e Luz natural pela manha.

e Reducio de telas a noite.

e Horario fixo.

e Melatonina, quando indicada.

11. SINDROME DAS PERNAS INQUIETAS
11.1 Quando suspeitar
e Desconforto nas pernas ao deitar-se.
o Necessidade de mexer as pernas.
e Piora no inicio da noite.
11.2 Exames
Solicitar:

o Hemograma.



e Ferro sérico.
e Ferritina.

Ferritina menor que 50 ng/mL pode justificar reposicao de ferro.

12. QUANDO ENCAMINHAR

Encaminhar para especialista quando houver:

Suspeita de apneia.
e Sonoléncia excessiva importante.
e Suspeita de narcolepsia.
o Distlrbios refratarios.
e Suspeita de epilepsia noturna.
e Comorbidades neurolégicas.
Especialistas indicados
e Neurologia infantil.
e Medicina do sono.
e Otorrinolaringologia.
e Pneumologia pedidtrica.
e Psiquiatria infantil.
e Psicologia.
13. ALGORITMO DE CONDUTA PRATICA
1. Queixa de sono.
2. Aplicar anamnese BEARS.
3. Realizar exame fisico.

4. Identificar padrao predominante:



o Dificuldade para dormir — insdnia comportamental.

e Ronco e pausas — apneia.

e Gritos ou caminhar dormindo — parassonia.

e Sonoléncia excessiva — investigar apneia, privagdo ou narcolepsia.
e Dorme muito tarde — disturbio circadiano.

5. [Iniciar higiene do sono.

6. Solicitar exames quando necessario.

7. Encaminhar se persisténcia ou gravidade.

ERROS MAIS COMUNS NA PRATICA

e Considerar ronco infantil normal.

e Prescrever medicagdo sem corrigir rotina.

e Diagnosticar TDAH sem avaliar sono.

e Nao investigar respiracdao bucal.

e Confundir terror noturno com epilepsia.

e Solicitar EEG antes de polissonografia em suspeita de apneia.

e Naio orientar a familia.

14. PONTOS ESSENCIAIS PARA O MEDICO
e O sono ¢ parte do exame neurologico.

o Disturbios do sono podem simular TDAH, ansiedade e dificuldade
escolar.

e A higiene do sono ¢ o tratamento inicial mais importante.

e Ronco deve sempre ser investigado.



e A polissonografia ¢ o principal exame quando ha suspeita de distarbio
organico.

e O tratamento correto do sono melhora comportamento, aprendizagem
e qualidade de vida.

O sono ¢ um processo bioldgico ativo, indispensavel para memoria,
aprendizagem e regulacdo emocional. Sua desorganizacao pode comprometer
profundamente o neurodesenvolvimento infantil.
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Parte X Abordagem
Clinica das Sindromes
Neurocutaneas na
neurologia infantil
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CAPITULO 10
Abordagem Clinica das Sindromes
neurocutaneas na neurologia infantil

As sindromes neurocutaneas, também denominadas facomatoses,
constituem um grupo de doencas genéticas caracterizadas pelo
acometimento simultaneo da pele e do sistema nervoso central. Na
neurologia infantil, o reconhecimento precoce dessas condigdes € decisivo,
pois muitas vezes a primeira pista diagndstica esta visivel na pele antes do
aparecimento das complicagdes neurologicas. Maculas café com leite,
manchas hipocromicas, lesdes em vinho do porto, telangiectasias e
neurofibromas podem anteceder epilepsia, tumores, atraso do
desenvolvimento, déficits cognitivos ou alteragdes motoras. Assim, o
exame dermatologico deve ser compreendido como parte integrante do

exame neurologico infantil.

Do ponto de vista embrioldgico, a pele e o sistema nervoso
compartilham a mesma origem ectodérmica. Por essa razdo, alteragdes
genéticas precoces podem repercutir nos dois sistemas de forma
simultanea. O neurologista infantil deve aprender a interpretar a pele como
uma janela para o cérebro. Na pratica clinica, isso significa que qualquer
crianca com lesdes cutdneas associadas a epilepsia, atraso do
desenvolvimento, cefaleia recorrente, regressao neuropsicomotora, déficit
focal ou dificuldade escolar deve ser investigada para sindrome

neurocutanea.
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Critérios de diagnostico de NF-1 (adaptado de Ferner 2007)

a. 6 ou mais manchas café com leite (> 0,5cm nas criangas € > 1,5cm
nos adultos)

b. 2 ou mais neurofibromas cutaneos ou subcutineos ou 1
neurofibroma plexiforme

c. Efélides axilares ou inguinais

d. Glioma optico * 2 ou mais noédulos de Lisch

e. Lesdes Osseas (displasia dos esfenoides ou adelgagamento do
cortex de ossos longos)

f. Familiar em primeiro grau afetado

Manchas café com leite na face posterior do tronco Efélides axilares (sinal de Crowe)

Fonte: Revista cientifica da ordem dos médicos

Quando suspeitar de uma sindrome neurocutanea?

A suspeita clinica deve surgir diante de uma das seguintes

combinacdes:

e Mancha ou lesdo cutanea associada a epilepsia.
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e Lesdes de pele associadas a atraso do desenvolvimento.

e Alteragdes dermatologicas acompanhadas de déficit visual,

auditivo ou motor.

e Historia familiar de tumores, epilepsia, neurofibromatose ou

doenca genética.

e Crianga com multiplos sinais aparentemente desconectados, como
dificuldade escolar, cefaleia, alteracdes comportamentais e

achados cutaneos.
Os sinais de alerta mais frequentes sao:
e Seis ou mais maculas café com leite.
e Maculas hipocromicas em folha de freixo.
e Mancha facial em vinho do porto.
e Neurofibromas.
o Telangiectasias conjuntivais.
e Angiofibromas faciais.
e Lesdes lineares ou em mosaico seguindo as linhas de Blaschko.
Passo 1. Realizar anamnese dirigida

A anamnese deve ser ampla e organizada. O residente deve

investigar:
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Historia neuroldgica
e Tipo e inicio das crises convulsivas.
o Episddios de regressao do desenvolvimento.
o Cefaleias, tonturas ou fraqueza.
e AlteragOes visuais ou auditivas.
o Déficit focal, hemiparesia ou episddios semelhantes a AVC.

e Problemas escolares, dificuldade de aprendizagem, TDAH ou

autismo.

Historia do desenvolvimento

Idade em que a crianga se sentou, engatinhou, andou e falou.

Presenga de regressao ou desaceleragao dos marcos.

Dificuldades de linguagem, interacao social e comportamento.
Historia familiar

Parentes com manchas semelhantes.

Historia familiar de neurofibromatose, esclerose tuberosa,

tumores, epilepsia ou deficiéncia intelectual.
Passo 2. Fazer exame fisico completo

O exame fisico deve ser realizado de forma sistematica, comecando

pela pele.
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Exame dermatologico
Observar cuidadosamente:
e Numero, tamanho e localiza¢do das manchas.

e Distribuicdo em face, tronco, axilas, regido inguinal e

extremidades.

e Presenca de neurofibromas, angiofibromas, fibromas ungueais ou

telangiectasias.
e Lesoes hipocromicas em forma de folha.
e Assimetrias corporais, escoliose ou deformidades dsseas.
Exame neuroldgico
Avaliar:
o Estado mental e comportamento.
e Linguagem e interagao.
e Pares cranianos.
e Fundo de olho.
e Forga, tonus e reflexos.
e Coordenacao ¢ marcha.

o Presenga de ataxia, hemiparesia ou sinais extrapiramidais.
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Principais sindromes neurocutineas e como reconhecé-las
Neurofibromatose tipo 1

A neurofibromatose tipo 1 ¢ a sindrome neurocutdnea mais
frequente, ocorrendo em cerca de 1 a cada 3.000 criancas. Deve ser
suspeitada quando a crianga apresenta seis ou mais maculas café com leite,
efélides axilares ou inguinais e neurofibromas. Dificuldade escolar,

TDAH, cefaleia e epilepsia podem estar presentes.
Critérios clinicos sugestivos:

e Seis ou mais manchas café com leite maiores que 5 mm em pré-

puberes.
e Sardas axilares ou inguinais.
e Dois ou mais neurofibromas.
e Glioma de via oOptica.
e Nodulos de Lisch.
Conduta do neurologista
1. Solicitar avaliagdo oftalmoldgica anual.

2. Solicitar ressonancia magnética se houver cefaleia persistente,

piora visual, déficit focal ou regressao.
3. Investigar dificuldades de aprendizagem e comportamento.

4. Encaminhar para genética médica.
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Critérios diagnoésticos incluem a presenga de pelo menos dois

achados clinicos classicos.
Complexo de Esclerose Tuberosa

A esclerose tuberosa deve ser lembrada quando o lactente apresenta
epilepsia precoce, especialmente espasmos infantis, associada a manchas
hipocromicas. Também podem ocorrer autismo, atraso global do

desenvolvimento e alteragdes de comportamento.
Principais achados:
e Maculas hipocromicas em folha de freixo.
e Angiofibromas faciais.
o Fibromas ungueais.
e Tubérculos corticais na ressonancia.
Conduta do neurologista
1. Solicitar EEG e ressonéncia de encéfalo.
2. Iniciar tratamento precoce das crises.
3. Nos espasmos infantis, considerar vigabatrina como primeira linha.
4. Solicitar acompanhamento oftalmolodgico e nefrologico.

5. Reavaliar periodicamente com imagem devido ao risco de

crescimento de astrocitoma subependimario de células gigantes.
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6. O complexo da esclerose tuberosa (CET) ¢ sindrome neurocutanea
multissistémica com fenotipos variados. A atualizagdo recente dos
critérios diagnosticos do CET reafirmou o critério diagnostico
genético definido como o achado de uma alteracdo patogénica no

DNA nos genes 7SCI ou TSC2 (Nunes et al, 2024).

Critérios maiores Critérios menores

Miculas hipomelandticas
(> 3, com pelo menos 5
mm de didmetro) Lesdes em confete

Angiofibromas faciais (>

3) ou placa fibrosa Depressdes no esmalte dentario (>
cefalica 3)

Fibromas ungueais (> 2) Fibromas intraorais (> 2)

Placas de Shagreen Mancha acromica na retina

Hamartomas multiplos na
retina Multiplos cistos renais

Multiplos tubérculos
corticais e/ou linhas de
migracao radial Hamartomas ndo renais

Noédulos subependimarios
=2 Lesoes Osseas esclerdticas

Astrocitoma
subependimério de células
gigantes

Rabdomioma cardiaco
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Critérios maiores Critérios menores
Linfangioleiomiomatose
Angiomiolipomas (> 2)

Sindrome de Sturge-Weber

A sindrome de Sturge-Weber deve ser suspeitada quando a crianca
apresenta uma mancha facial em vinho do porto, principalmente em
territorio frontal e palpebra superior. Essas criangas apresentam risco

aumentado de angiomatose leptomeningea, epilepsia e glaucoma.

Principais manifestagdes:

e Mancha facial em territorio do nervo trigémeo.

o Crises focais precoces.

e Hemiparesia.

e Cefaleia.

e Glaucoma.
Conduta do neurologista

1. Solicitar ressonancia magnética de encéfalo.

2. Encaminhar imediatamente para oftalmologia.

3. Realizar EEG se houver crises.

4. Iniciar tratamento antiepiléptico precocemente.
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5. Acompanbhar risco de déficit cognitivo e motor.
Outras sindromes importantes
Ataxia-Telangiectasia

Suspeitar em criangas com ataxia progressiva, telangiectasias
oculares e infec¢des respiratorias de repeticdo. A doenca associa-se a

1munodeficiéncia e risco aumentado de cancer.
Von Hippel-Lindau

Deve ser considerada em criancas ¢ adolescentes com
hemangioblastomas, alteragdes visuais ou historia familiar de tumores. O
exame de fundo de olho ¢ fundamental, pois pode revelar angiomas

retinianos antes do aparecimento de sintomas neurologicos.
Exames complementares indispensaveis

Na suspeita de sindrome neurocutdnea, os exames devem ser

escolhidos conforme a apresentagdo clinica:
e Ressonancia magnética de encéfalo.

e Tomografia computadorizada quando houver suspeita de

calcificagoes.
e EEG nos casos de epilepsia.
o Exame oftalmoldégico completo.

e Avaliagdo genética.
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e Avaliagdo neuropsicologica e pedagogica.

Esses exames permitem confirmar o diagnostico, identificar

complicagdes precoces € orientar o seguimento.
Fluxo pratico de atendimento na consulta
1. Reconhecer a lesdo cutanea.
2. Correlacionar com o quadro neurologico.
3. Formular a hipdtese sindromica.
4. Solicitar exames dirigidos.
5. Tratar imediatamente a manifestagao neurologica prioritaria.
6. Organizar seguimento multidisciplinar.

7. Registrar funcionalidade, desempenho escolar e impacto sobre a

vida diaria.
Seguimento e acompanhamento longitudinal

As sindromes neurocutdneas exigem seguimento continuo. O

3

neurologista infantil ndo deve limitar-se ao diagnostico inicial. E

necessario monitorar:
e Crescimento tumoral.
e Controle das crises.

e Evolugdo do desenvolvimento.
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e Cognicdo e comportamento.
e Desempenho escolar.
e Alteragdes visuais e auditivas.

O acompanhamento deve envolver neurologia, dermatologia,
genética, oftalmologia, psicologia, neuropsicologia, escola e, quando

necessario, neurocirurgia e oncologia.

INa neurologia infantil, a presen¢a de uma lesdo cutdnea nunca deve ser
interpretada como um achado isolado quando coexistem sintomas
neurologicos. A pele frequentemente antecipa o diagnodstico de doencas do
sistema nervoso central. O residente deve aprender a reconhecer padrdes,
correlacionar sinais dermatologicos e neuroldgicos e iniciar precocemente
a investigacdo e o tratamento. O manejo adequado depende de vigilanciaj
clinica, seguimento longitudinal e trabalho multidisciplinar.
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Parte XI Infeccoes
neurologicas na infancia
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CAPITULO 11
Infeccoes neuroldgicas na infancia

As infecgdes neurolégicas compreendem um grupo heterogéneo de
doencgas que acometem o sistema nervoso central e periférico. Bactérias,
virus, fungos e parasitas podem provocar inflamagdées nas meninges, no
parénquima cerebral, na medula espinhal ou nos nervos, causando sintomas
que vao desde febre e cefaleia até confusdo mental e coma. Essas infeccoes
sdo emergéncias médicas: o diagnostico precoce e a intervencdo rapida
reduzem significativamente a mortalidade e as sequelas. Para orientar a
conduta clinica dos médicos, este guia sintetiza evidéncias recentes e

recomendacgdes de organismos internacionais com foco na pratica no Brasil.
O que sao infeccoes neurologicas?

Infecgdes neuroldgicas ocorrem quando um agente infeccioso
invade o sistema nervoso. As meningites envolvem inflamagao das
meninges; as encefalites afetam o parénquima cerebral, a
meningoencefalite combina ambos. Esses agentes penetram por vias
respiratorias, hematogénicas ou por contato direto com o tecido nervoso.
Febre, cefaleia intensa, rigidez de nuca, vomitos, fotofobia, convulsdes e
alteracdo do estado mental sdo manifestacdes comuns. Em criangas
pequenas podem surgir irritabilidade, recusa alimentar e fontanela

abaulada.
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Fatores de risco e causas

Embora qualquer pessoa possa desenvolver infecgdes neuroldgicas,

alguns fatores aumentam a vulnerabilidade:

e [Exposicio a agentes infecciosos — contato com individuos
portadores de bactérias (Neisseria meningitidis, Streptococcus
pneumoniae), virus  (enterovirus, herpes-virus), fungos

(Cryptococcus) ou parasitas (Toxoplasma gondii, Taenia solium).

e Imunossupressio — pacientes com HIV, malignidades, uso de
corticoides ou quimioterapia e transplantados t€m maior risco de

neurotoxoplasmose € meningites oportunistas.

e Aglomeracoes —ambientes fechados como escolas, quartéis, asilos
ou prisdes facilitam a transmissao de meningococo e virus

respiratorios.

e Doencas de base nao tratadas — sifilis ndo tratada evolui para

neurossifilis; tuberculose pode causar meningite cronica.

e Viagens a dreas endémicas — exposicdo a alimentos e agua
contaminados pode levar a neurocisticercose (frequente em regides
com saneamento deficiente) e a encefalite japonesa em areas

tropicais.
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CONDUTA MEDICA

A conduta médica inicial é pensar assim: primeiro eu estabilizo, depois eu
investigo, mas sem atrasar o tratamento. Diante de febre, cefaleia
importante, rigidez de nuca, alteragdo do comportamento, rebaixamento
do nivel de consciéncia, convulsdao ou déficit focal, trate como uma
possivel infeccdo neuroldgica grave até prova em contrario. Comece pela)
avaliagdo primdria com via aérea, respiragdo, circulacdo, glicemia,
temperatura, saturacdo e estado neuroldgico. Se houver instabilidade
hemodinamica, insuficiéncia respiratoria, convulsdo ativa, choque séptico
ou coma, o paciente precisa de suporte imediato e, muitas vezes, UTI. Naj
suspeita de meningite, a puncdo lombar deve ser feita o mais cedo
possivel, de preferéncia antes do antimicrobiano, mas isso s6 vale se nao|
houver contraindicacdo. Se houver sinais de hipertensdo intracraniana,
efeito de massa, déficit focal importante, papiledema, Glasgow baixo,
instabilidade respiratoria ou hemodinamica, primeiro estabilize ¢ faga
neuroimagem antes da puncdo. Ao mesmo tempo, colha hemoculturas ¢
exames basicos, mas ndo deixe a investigag¢do atrasar a primeira dose do

tratamento.

Na préatica, o inicio costuma ser assim. Suspeitou de meningite

bacteriana, inicie antibiotico venoso imediatamente. As diretrizes da OMS
de 2025 recomendam ceftriaxona ou cefotaxima como terapia empirica
inicial, com acréscimo de ampicilina ou amoxicilina se houver risco de
Listeria, como em idosos, gestantes € imunossuprimidos. Em cenarios ndo
epidémicos, dexametasona pode ser iniciada junto com a primeira dose do

antibidtico. Nao restrinja liquidos de rotina. A manutengdo volémica deve
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ser preservada, com corre¢do de choque, disturbios hidroeletroliticos e
crises convulsivas. Se o quadro sugerir encefalite, sobretudo por herpes,
com alteragdo comportamental, afasia, confusdo, crise focal ou
acometimento temporal, acrescente aciclovir venoso ja na conduta inicial.
Fontes atuais mantém aciclovir 10 mg/kg IV a cada 8 horas por 14 a 21
dias em encefalite herpética, com ajuste renal. Portanto, o raciocinio inicial
do médico deve ser este: estabilizar, colher o que for possivel
rapidamente, fazer pun¢do quando segura, e iniciar antibiotico e, se

indicado, antiviral sem esperar confirmagdo definitiva.

Dados epidemioldgicos

Relatorios recentes da Organizacdo Mundial da Saude (OMS)
ressaltam que a meningite bacteriana pode evoluir para 6bito em menos de
24 horas se nao tratada. A encefalite por herpes simples ¢ uma das formas
virais mais graves; sem tratamento, a mortalidade ultrapassa 70 %, mas a
terapia  precoce reduz significativamente a morbidade. A
neurotoxoplasmose ¢ comum em individuos imunocomprometidos,
enquanto a neurocisticercose permanece endémica em muitos paises em
desenvolvimento. No Brasil, estudos de autopsia mostram incidéncia de
neurocisticercose de cerca de 1,5 % e estudos clinicos registram 3 %
(0,3 % das admissdes hospitalares), com soropositividade média de 2,3 %.
Em cidades do estado de Sao Paulo a prevaléncia chega a 72 a 96 casos

por 100 000 habitantes.
Abordagem diagnostica geral

Avaliacao clinica
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O primeiro passo ¢ reconhecer os sintomas e avaliar a gravidade.
Sinais de alarme incluem febre alta persistente, rigidez de nuca, alteragdo
de consciéncia, convulsdes e déficits neuroldgicos focais. Em bebés
observar irritabilidade, choro persistente, recusa alimentar ¢ fontanela
tensa. Uma anamnese detalhada sobre imunizacdo (vacinas de
meningococo, pneumococo, haemophilus), doengas prévias, uso de drogas

e viagens recentes € essencial.
Puncio lombar

Para suspeita de meningite ou meningoencefalite, a OMS recomenda
realizar puncdo lombar o mais cedo possivel, antes do inicio da
antibioticoterapia, salvo contraindicagdes. Contraindicagdes incluem
coagulopatias, infeccdo de pele no local da puncdo, instabilidade
hemodinamica ou respiratoria e evidéncia de hipertensdo intracraniana.
Quando houver sinais de hipertensdo intracraniana (papiledema, déficit

focal, coma), realizar tomografia de cranio antes da pungao.
Analise do liquido cefalorraquidiano (LCR) e achados

Durante a pungdo, medir a pressao de abertura e coletar amostras
para contagem de células, glicose, proteinas, Gram e culturas. Nos casos
de meningite bacteriana, o LCR geralmente apresenta pressao de abertura
elevada, aspecto turvo, pleocitose neutrofilica (centenas a milhares de
células), glicose reduzida (relagdo glicose LCR/soro < 0,5) e proteinas
elevadas. Meningite viral costuma ter pressdao normal ou discretamente
aumentada, LCR limpido, predominio de linfocitos, glicose normal e
proteinorraquia moderada. A imunocitoquimica ou PCR auxiliam na

identificacdo de agentes virais (HSV, enterovirus) e bacterianos.
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Imagem e outros exames

A tomografia ou ressonancia magnética sdo uteis para detectar
abscessos cerebrais, hidrocefalia, edema e lesdes de neurocisticercose. Em
encefalite por herpes, a RM mostra lesdes temporais com hipersinal.
Eletrencefalografia pode revelar descargas epileptiformes. Exames
laboratoriais como hemograma, PCR, sorologias (HIV, VDRL), pesquisa
de antigenos e testes de amplificacdao de 4cidos nucleicos complementam

a investigacao.
Tratamento geral e manejo
Medidas de suporte

Pacientes com suspeita de infec¢ao neuroldgica devem ser admitidos
ou transferidos urgentemente para unidades com capacidade de suporte
intensivo. Monitorar via aérea, ventilagdo e circulagdo; administrar
oxigénio e fluidos para manter perfusao adequada. Evite restri¢ao hidrica:
a OMS recomenda fornecer fluidos de manutencdo conforme a
necessidade e ndo restringir liquidos rotineiramente. Controlar a febre,
tratar convulsdes com anticonvulsivantes e manter glicemia e eletrdlitos
dentro da normalidade. Profilaxia antiulcerosa e prevencao de trombose

venosa profunda sdao consideradas em pacientes acamados.
Terapia antimicrobiana inicial

Antimicrobianos intravenosos devem ser iniciados o mais cedo
possivel, idealmente apds a coleta do LCR, mas nunca retardando o
tratamento. Os antibidticos parenterais sdo preferidos porque alcancam

concentragdes adequadas no LCR; evitar antibidticos orais em meningite
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bacteriana. Ajustar a terapia com base nos resultados do Gram, cultura e

sensibilidade.

Uso de corticoides

A administragdo de dexametasona com a primeira dose de
antibidtico reduz a inflamacao e a morbidade na meningite pneumococica;
o esquema tipico ¢ 0,15 mg/kg (maximo 10 mg) a cada 6 horas por 2—
4 dias. A OMS recomenda iniciar o esteroide logo antes ou junto com o
antibidtico em cenarios nao epidémicos e suspender se a cultura indicar
meningococo. Corticoides sdo contraindicados em  meningite
meningocécica epidémica porque podem aumentar a mortalidade. Em
encefalite viral, o uso de esteroides ¢ controverso e reservado para casos

com edema cerebral significativo.
Controle de edema e convulsoes

Em abscessos ou encefalites com hipertensdo intracraniana,
administrar manitol e elevar a cabeceira. Corticoides diminuem o edema
vasogénico; usa-los com cautela. Convulsdes sdo tratadas com
benzodiazepinicos em fase aguda e anticonvulsivantes de manuten¢ao; em
meningite bacteriana e neurocisticercose, os anticonvulsivantes podem ser

suspensos apos trés meses sem convulsoes.
Reabilitacao e progndstico

Sequelas neurolédgicas incluem perda auditiva, déficits cognitivos,

motor e epilepsia. Programas de reabilitagdo neuropsicologica e
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fisioterapia devem iniciar precocemente. O progndstico depende do agente
etiologico e da rapidez no tratamento. Meningites bacterianas tratadas
precocemente tém mortalidade inferior a 10 %. A encefalite herpética
apresenta mortalidade acima de 20 % apesar do tratamento, e a

neurocisticercose pode deixar epilepsia cronica.
Principais tipos de infec¢oes neurologicas e condutas especificas
Meningite bacteriana

Etiologia — As principais bactérias causadoras em adultos sdo
Streptococcus pneumoniae e Neisseria meningitidis. Em recém-nascidos e
idosos, Listeria monocytogenes € Streptococcus agalactiae também sao
importantes. O meningococo ¢ altamente transmissivel em aglomeragdes

€ causa surtos.

Empirismo inicial — Para todos os casos suspeitos, administrar
ceftriaxona ou cefotaxima intravenosa; em locais com alta prevaléncia de
cepas resistentes adicionar vancomicina. Em neonatos, idosos e
imunodeprimidos adicionar ampicilina para cobrir Listeria. Nao retardar a

primeira dose apos pungao lombar.

Tratamento dirigido e duracio — Apo6s identificagdo do patogeno,
adaptar o esquema. Para pneumococos sensiveis: penicilina G, ampicilina
ou amoxicilina; para pneumococos resistentes: ceftriaxona ou cefotaxima
associadas a vancomicina; tratar por 10—14 dias. Para meningococo
utilizar penicilina ou ceftriaxona por 5-7 dias. H. influenzae € tratado com

ceftriaxona por 7-10 dias. Listeria requer ampicilina com ou sem
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gentamicina por 21 dias. Durante epidemias, iniciar quimioprofilaxia com

rifampicina ou ciprofloxacina para contatos intimos.

Corticoide e suporte — Dexametasona ¢ recomendada para
meningite pneumococica; suspender se nao houver S. pneumoniae isolado.
Evitar em epidemias meningococicas. Vacinagdo contra meningococo,

pneumococo e H. influenzae ¢ medida preventiva fundamental.
Meningite viral

Enterovirus, virus varicela-zoster, virus do Nilo Ocidental e
arbovirus causam meningites virais. Em geral cursam de forma
autolimitada; suporte sintomatico com analgésicos, hidrata¢dao e controle
de nausea ¢ suficiente. Manter observacao hospitalar em casos graves ou
em imunodeprimidos. Antivirais especificos sdo indicados quando ha
suspeita de virus herpes ou influenza. Sorologias ¢ PCR ajudam no
diagnostico. Isolar o paciente e notificar doengas de notificagdao

compulsoria.
Encefalite viral (herpes simplex e outros)

O virus herpes simples tipo 1 ¢ a causa mais frequente de encefalite
esporadica. Apresenta febre, cefaleia, alteracdes comportamentais,
convulsdes e déficits focais. A tomografia pode ser normal no inicio; a
ressondncia mostra lesdes temporais. E indispensavel iniciar aciclovir
intravenoso rapidamente, pois atrasos > 48 horas estdo associados a pior
prognoéstico. O esquema recomendado em adultos imunocompetentes ¢é
10 mg/kg a cada 8 horas por 14-21 dias; em criangas utiliza-se 15—

20 mg/kg. O CDC recomenda iniciar aciclovir em todos os casos suspeitos
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e, apos melhora clinica, completar 10-14 dias com valaciclovir oral.
Ajustar a dose em disfun¢do renal e manter hidratagdo para prevenir
nefrotoxicidade. Corticoides s6 sdo utilizados em encefalites com edema

importante.

Arbovirus (Zika, dengue, chikungunya) e virus do Nilo Ocidental
podem causar encefalite; ndo existem antivirais especificos. O tratamento
¢ de suporte com controle de pressdo intracraniana, convulsdes e

complica¢des multissistémicas.
Abscesso cerebral

Abscessos cerebrais resultam de disseminacao hematogénica de
infecgdes sistémicas (otites, sinusites, endocardites) ou de trauma
penetrante. Manifestagdes incluem cefaleia progressiva, febre baixa,
déficit focal, convulsdes e sinais de hipertensdo intracraniana. A RM ou
tomografia com contraste mostram lesdo nodular com realce em anel e

edema perilesional.

Tratamento — Pequenos abscessos profundos (<2 cm) podem
responder a antibidticos isolados. Lesdes maiores ou multiplas exigem
aspiragdo ou excisdo cirtrgica além de antibioticos. A terapia
antimicrobiana parenteral deve durar 4-8 semanas. Cephalosporinas de
terceira geragdo (ceftriaxona/cefotaxima) sdao usadas para Streptococcus;
associar metronidazol para cobrir anaerdbios. Vancomicina trata infec¢ao
por Staphylococcus aureus; para infecgdes fungicas usar anfotericina B
(Candida, Cryptococcus) ou voriconazol (Aspergillus). Para abscesso por
Toxoplasma gondii a combinacdo pirimetamina-sulfadiazina-leucovorina

¢ necessaria. Corticoides podem reduzir o edema mas devem ser usados
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com cautela, pois podem diminuir a penetragdo do antibiodtico e piorar o

prognostico se utilizados indiscriminadamente.
Neurotoxoplasmose

A infeccdo pelo parasita Toxoplasma gondii ocorre principalmente
por ingestdo de oocistos em alimentos mal-cozidos ou dgua contaminada.
Em pacientes com imunidade normal geralmente ¢ assintomatica; em
imunocomprometidos causa multiplos abscessos cerebrais, febre,

confusdo e hemiparesia.

Tratamento — A terapia padrdo combina pirimetamina com
sulfadiazina ou clindamicina e acido folinico (leucovorina) para reduzir a
supressao medular. O tratamento dura 4—6 semanas; em pacientes com
AIDS ou outras imunodeficiéncias, o regime deve continuar pelo menos
4—6 semanas apo0s a resolucao dos sintomas e pode estender-se por meses
até que haja recuperagdo imunologica. Em caso de hipersensibilidade a
sulfa, combina-se pirimetamina e clindamicina com leucovorina.
Corticoides sao adicionados quando ha efeito de massa com edema

significativo.
Neurocisticercose

Essa doenga parasitaria ¢ causada pela larva de Taenia solium,
adquirida pela ingestao de ovos presentes em alimentos contaminados com
fezes de portadores. Formam-se cistos no cérebro, podendo provocar
convulsdes, hidrocefalia e hipertensdo intracraniana. A doenca ¢

prevalente em areas rurais e urbanas pobres do Brasil.
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Terapia especifica — O consenso de especialistas recomenda
albendazol 15 mg/kg/dia (maximo 1200 mg/dia) por 10-14 dias para
cistos viaveis parenquimatosos. Para pacientes com mais de dois
cisticercos, utilizar terapia combinada com albendazol (15 mg/kg/dia) e
praziquantel (50 mg/kg/dia) por 10—14 dias. Iniciar corticoide sistémico
antes do antiparasitario para reduzir a resposta inflamatoria.
Antiepilépticos sdo indicados em todos os pacientes com convulsoes;
recomenda-se manter por seis meses ¢ desmamar apos a resolu¢do das
lesdes e auséncia de crises. Em cistos intraventriculares a remogao
endoscopica ¢ preferida; o uso de antiparasitarios pré-operatorios ¢
desencorajado para evitar obstrucdo inflamatoria. LesGes calcificadas ndo

requerem terapia antiparasitaria, apenas tratamento sintomatico.

Prevencido — Saneamento basico, fiscalizagdo de abatedouros,
tratamento de portadores de teniase e educagdo sanitdria sao medidas
essenciais. Cozinhar adequadamente carne de porco e lavar as maos

previnem a infec¢ao.
Neurosifilis

A sifilis causada por Treponema pallidum pode acometer o sistema
nervoso em qualquer fase, ocasionando meningite, meningovascular, tabes
dorsalis e neurossifilis sintomatica tardia. Pacientes com alteracdes visuais
ou auditivas, déficit cognitivo ou ataxia devem ser investigados com

VDRL no soro € no LCR.

Tratamento — O CDC recomenda penicilina G cristalina aquosa 18—
24 milhdes de unidades por dia, dividida em infusdes de 3—4 milhdes de

unidades a cada 4 horas por 10—14 dias. Alternativamente pode-se usar
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penicilina G procaina 2,4 milhdes de unidades IM uma vez ao dia
associada a probenecida 500 mg oral quatro vezes ao dia por 1014 dias.
Em pacientes alérgicos a penicilina, ceftriaxona 1-2 g IV/IM por 10—
14 dias ¢ opgdo; contudo, a dessensibilizacdo e o uso de penicilina
permanecem preferidos. Apds concluir o tratamento, recomenda-se
administrar benzatina penicilina (2,4 milhdes de unidades IM
semanalmente por 3 doses) para manter niveis terapéuticos. Todos os
pacientes com neurossifilis devem ser testados para HIV e acompanhados

com reavaliagao do LCR.
Outras condig¢oes

Meningite tuberculosa — causada por Mycobacterium tuberculosis,
tem evolugdo subaguda com febre, cefaleia, nausea, confusdo e sinais
meningeos. O tratamento consiste em rifampicina, isoniazida,
pirazinamida e etambutol por 2 meses seguidos de rifampicina e isoniazida
por 10 meses; corticoides (prednisona 0,4 mg/kg/dia por 6—8 semanas)
reduzem o edema. A profilaxia inclui BCG neonatal e tratamento da

tuberculose pulmonar.

Infeccio por HIV/linfomas — pacientes com AIDS podem
desenvolver meningite criptococica tratada com anfotericina B lipossomal
mais flucitosina, seguida de fluconazol; a pressio do LCR deve ser
monitorada e aliviada com puncdes repetidas. Infec¢des por JC virus
causam leucoencefalopatia multifocal progressiva, sem tratamento eficaz;

a restauragao imunologica com terapia antirretroviral € o principal recurso.

Infeccdes neurologicas em criancas
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A apresentacdo clinica em neonatos e criangas difere da de adultos e
exige abordagem especifica. Meningites bacterianas em lactentes sao
frequentemente causadas por S. agalactiae, E. coli e Listeria. Em criancas
maiores prevalecem meningococo e pneumococo. A encefalite herpética e

as arboviroses também ocorrem.

O protocolo pediatrico recomenda iniciar imediatamente ceftriaxona
50 mg/kg IV (dose maxima 2 g), vancomicina 20 mg/kg IV e aciclovir se
houver suspeita de HSV. Dexametasona pode ser administrada com a
primeira dose. A pung¢do lombar deve ser realizada assim que possivel,
considerando contra-indica¢des. Em neonatos, adicionar ampicilina para
cobrir Listeria, em lactentes <3 meses, associar gentamicina. O
tratamento especifico segue as mesmas diretrizes dos adultos, adaptando a
dosagem. A duragao do tratamento deve ser maior em recém-nascidos. O
acompanhamento com neurologista pedidtrico ¢ fundamental, ¢ a

reabilitagdo fonoaudiologica e fisioterapica deve iniciar cedo.
Consideracoes finais e prevencio

Infecgdes neuroldgicas exigem alta suspeicao clinica e intervengao
imediata. A pun¢do lombar precoce, a andlise do LCR e a terapia
antimicrobiana adequada salvam vidas. Meningites bacterianas tém
mortalidade clevada sem tratamento, mas a administracdo dentro da
primeira hora reduz complicagdes. A encefalite herpética requer aciclovir
intravenoso imediato. A neurocisticercose continua a ser um desafio no
Brasil; melhorias em saneamento, educacao sanitaria ¢ controle da teniase

sdo imprescindiveis. A vacina¢do contra meningococo, pneumococo,
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Haemophilus e sarampo/rubéola/mumps diminui a incidéncia das

principais meningites.

Meédicos devem manter-se atualizados com diretrizes internacionais.
A OMS publicou em 2025 as primeiras diretrizes globais de manejo da
meningite, enfatizando diagnostico rapido, terapia antimicrobiana
parenteral e cuidados de suporte. O uso racional de antibidticos e o
combate a resisténcia bacteriana sdao responsabilidades compartilhadas.
Educac¢ao da populacao, vigilancia epidemioldgica e notificagdo de casos

completam a estratégia para reduzir a carga das infec¢des neuroldgicas.
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Parte XII
Traumatismo
cranioencefalico e
raquimedular na
infancia
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CAPITULO 12

Traumatismo cranioencefalico e
raquimedular na infancia

O traumatismo craniano infantil deve ser abordado como uma
urgéncia neurologica tempo-dependente. O objetivo inicial ndo € apenas
identificar a lesdo ja instalada, mas impedir a lesdo cerebral secundaria,
causada por hipdxia, hipotensdo, hipertensdo intracraniana, febre,
hipoglicemia ou convulsdes. A primeira pergunta do médico diante da
crianca ¢ simples: ela estd neurologicamente estavel ou estd piorando?

Avaliacao inicial na sala de emergéncia
Todo atendimento deve seguir a sequéncia ABCDE do trauma.
A. Via aérea e protecio cervical

A crianga com Glasgow < 8, vomitos repetidos, rebaixamento importante
do nivel de consciéncia ou incapacidade de proteger a via aérea deve ser
intubada. Em toda suspeita de TCE, a coluna cervical deve ser imobilizada
até exclusdo de lesdo associada.

Indicagdes praticas de intubagao:
e Glasgow <38
e Apneia ou hipoventilagao
e Saturagdo baixa apesar de oxigénio
e Agitagdo intensa com risco de piora neuroldgica
o Crises convulsivas prolongadas

e Necessidade de sedacdo para tomografia ou transporte
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Apds a intubacgdo, o alvo ventilatério ¢é:
e Saturacao > 94%
e Pa02 entre 90 e 100 mmHg
o PaCO2 entre 35 e 40 mmHg

Hiperventilacdo rotineira ndo deve ser feita. Ela ¢ reservada apenas para
sinais de herniag¢ao cerebral iminente.

B. Circulagao

Uma tnica queda da pressao arterial pode piorar drasticamente o
prognostico neuroldgico. A crianca com TCE deve permanecer
normovolémica e normotensa.

Conduta imediata:
e Monitor cardiaco e pressao arterial
e Acesso venoso calibroso
e Soro fisioldgico 20 mL/kg se houver hipotensao
o Evitar solugdes hipotonicas
e Corrigir anemia importante

A pressao de perfusdo cerebral deve ser preservada. Em criangas,
hipotensdo e hipoxia sdo as principais causas de agravamento secundario
do dano cerebral.

C. Avaliacao neurologica
O médico deve registrar imediatamente:
o Escala de Glasgow pediatrica

e Tamanho e reatividade pupilar
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e Presenca de déficit focal

e Assimetria motora

e Convulsdes

o Irritabilidade, sonoléncia ou alteragdo do comportamento
Classificag¢ao do TCE:

e Leve: Glasgow 14 a 15

e Moderado: Glasgow 9 a 13

e Grave: Glasgow <8

A associacao entre Glasgow e pupilas ¢ um dos melhores preditores de
gravidade. Pupila fixa e dilatada sugere hipertensdo intracraniana ou
herniagao.

Quando solicitar tomografia de cranio

A tomografia de cranio sem contraste deve ser feita imediatamente nos
seguintes casos:

e Glasgow < 15

o Rebaixamento progressivo do sensorio
e VoOmitos repetidos

e Perda de consciéncia

e Convulsdo pos-trauma

o Déficit neurolodgico focal

e Suspeita de fratura de cranio

e Hematoma de couro cabeludo importante em menores de 2 anos
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e Mecanismo grave de trauma
e Cefaleia intensa ou progressiva

A decisdo pode ser guiada pelo protocolo PECARN, especialmente nos
casos de TCE leve. Criancas sem fatores de risco podem ser observadas
clinicamente por 4 a 6 horas antes da alta.

Conduta conforme a gravidade
TCE leve
Glasgow 14 a 15, exame neuroldgico normal ou minimamente alterado.
Conduta:
e Observagdo por 4 a 8 horas
o Reavaliagdo neurologica seriada
e Controle da dor e nusea
e TC apenas se houver critérios de risco

e Alta quando mantiver Glasgow 15, comportamento normal e
responsavel orientado

Medicagdes habituais:
e Dipirona 10 a 15 mg/kg ou paracetamol 10 a 15 mg/kg
e Ondansetrona 0,15 mg/kg se vomitos
Evitar:
o Sedativos desnecessarios
e Benzodiazepinicos sem indicagao

e Alta precoce sem reavaliagao
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TCE moderado
Glasgow 9 a 13.
Conduta:
e Internagdo obrigatoria
o Tomografia obrigatdria
e Monitoriza¢ao continua
e (Cabeceira elevada a 30 graus
e Oxigénio se necessario
e Repetir exame neurologico a cada 1 a 2 horas
e Parecer da neurocirurgia se houver lesdo intracraniana

Se houver piora clinica ou alteracao na TC, a crianga deve ser transferida
para UTI pediatrica.

TCE grave
Glasgow < 8.
Conduta imediata:
e Intubacao
e UTI pediétrica
o Tomografia urgente
o Neurocirurgia imediatamente avisada
e Monitorizagdo invasiva se disponivel
o Considerar monitor de pressdo intracraniana
Medidas obrigatdrias:
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e (Cabeceira a 30 graus

e (Cabega em posicao neutra

o Evitar febre

e Corrigir hipoglicemia e distirbios hidroeletroliticos
e Sedacdo e analgesia continuas

e Nutricao enteral precoce

e Controle rigoroso da diurese

A monitorizagdo da pressdo intracraniana ¢ sugerida nos TCE graves, pois
ajuda a detectar precocemente hipertensao intracraniana e orientar terapias
intensivas.

Manejo da hipertensdo intracraniana
Suspeite de hipertensdo intracraniana quando houver:
e Queda do Glasgow
e C(Cefaleia intensa
e VOmitos em jato
e Pupila dilatada
e Bradicardia com hipertensao
e Postura de decorticacdo ou descerebragao
A triade de Cushing é:
o Hipertensdo arterial
e Bradicardia

e Alteragdo respiratoria
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Se houver sinais de herniacdo cerebral, a conduta ¢ imediata:
e Elevar cabeceira
e Hiperventilar temporariamente
e Oxigénio a 100%
e Chamar neurocirurgia
e Iniciar terapia hiperosmolar
Medicagdes para hipertensao intracraniana:
e Manitol 20%: 0,25 a 1 g/kg em bolus intravenoso
e Salina hipertonica 3%: 2 a 5 mL/kg em bolus

A salina hipertonica costuma ser preferida em criangas hipotensas, pois o
manitol pode piorar a instabilidade hemodinamica.

Controle de convulsoes
Convulsdes sao mais frequentes em:
e TCE grave
o Contusao cerebral
e Hemorragia intracraniana
e Fratura deprimida
o Lactentes
Se houver crise:
e Diazepam 0,2 a 0,3 mg/kg IV ou midazolam 0,1 mg/kg IV
e Em seguida, levetiracetam 20 a 40 mg/kg I'V ou fenitoina 20 mg/kg

v
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Profilaxia anticonvulsivante pode ser considerada por 7 dias nos TCE
graves com lesdo intracraniana.

Quando operar
O médico deve solicitar avaliagdo neurocirurgica urgente se houver:
e Hematoma epidural
e Hematoma subdural significativo
e Afundamento craniano
e Fratura exposta
e Desvio de linha média
e Hipertensdo intracraniana refrataria
e Deterioracao neurologica progressiva

A craniectomia descompressiva pode ser necessaria quando a hipertensao
intracraniana nao responde as medidas clinicas.

Acompanhamento durante a internac¢io
Na enfermaria ou UTI, o médico deve acompanhar:
e Glasgow seriado
e Pupilas
e Sinais vitais
e Dor
o Convulsdes
e Diurese

o Temperatura
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o Exames laboratoriais
e Nova tomografia se houver piora
Sinais de piora que exigem reavaliagcao imediata:
e Sonoléncia crescente
e Agitacdo incomum
e Fraqueza de um lado
e VoOmitos persistentes
e Crise convulsiva
e Alteragdo pupilar
Seguimento ambulatorial apés alta

Toda crianga com TCE moderado ou grave deve ser acompanhada em
ambulatorio de neurologia infantil ou reabilitagao.

Avaliar em 1 a 2 semanas:
o Cefaleia
e Tontura
e Distarbio do sono
o Irritabilidade
o Déficit escolar
e Alteragdoes de memoria e atencao

o Déficits motores
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Criangas pequenas podem manifestar sequelas tardiamente,
principalmente atraso de linguagem, dificuldades cognitivas ou alteracdes
de comportamento.

Apds TCE leve, orientar retorno imediato se surgirem:
e VOmitos repetidos
e Sonoléncia excessiva
e Convulsao
e Dor de cabeca progressiva
e Confusdo mental
o Dificuldade para andar ou falar

As diretrizes brasileiras recomendam reabilitagdo multiprofissional nas
fases subaguda e cronica, incluindo neurologia, fisioterapia, terapia
ocupacional, fonoaudiologia, neuropsicologia e acompanhamento escolar.
Protocolo de Triagem Clinica: Traumatismo Cranioencefalico (TCE)
pediatrico.

1. Fundamentos Anatomicos e Fisiopatologia do Trauma

A eficacia da triagem em pediatria reside na compreensdao profunda da
anatomia craniana em desenvolvimento. Diferente do cranio adulto, a
cabeca da crianga apresenta uma maior propor¢ao em relacao ao corpo e
uma biomecanica interna que favorece lesdes por aceleracao e
desaceleracdo. O encéfalo ¢ uma estrutura moével que, diante de um
impacto, sofre um fenomeno de "balango" dentro da calota craniana,
chocando-se contra as paredes Osseas internas, o que pode resultar em
danos funcionais ou estruturais graves.

e Analise das Camadas de Proteciao: O cranio atua como a barreira
Ossea rigida primaria. Entre o osso e o tecido cerebral, o liquido
cefalorraquidiano  (licor) desempenha  um  papel de
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amortecimento hidraulico, minimizando o impacto direto da massa
encefalica contra a estrutura ossea.

o Hierarquia das Meninges: A protecdo ¢ reforcada por trés
membranas. A Dura-mater € a mais externa, resistente e encontra-
se aderida (grudada) ao periosteo interno do osso. Abaixo dela,
situam-se a Aracnoide, com sua estrutura trabecular, ¢ a Pia-
mater, que reveste intimamente o parénquima cerebral.

e Vulnerabilidade por Faixa Etaria: Lactentes com menos de 3
meses possuem um risco critico. A ossificacdo incompleta e a
presenca de fontanelas ("cabega molinha") reduzem a protecao
mecanica, tornando o sistema nervoso central altamente suscetivel
a lesdes mesmo em traumas de baixa energia.

Esta arquitetura biologica dita a necessidade de uma correlagdo precisa
entre o mecanismo cinético do impacto e a probabilidade de lesdo interna,
fundamentando a estratificacao de risco a seguir.

2. Estratificacdo de Risco por Mecanismo e Idade

A priorizacdo clinica deve basear-se em parametros objetivos de
cinematica do trauma. A altura da queda e a energia envolvida sdo
preditores diretos da possibilidade de uma Lesdo Intracraniana
Clinicamente Importante (LICI).
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Faixa Altura daMecanismo de Alta Conduta
Etaria Queda (RiscoEnergia
Alto)

< 3 Qualquer altura Qualquer impacto Avaliagao

meses Médica
Imediata

<2 anos > 1,0 metro Atropelamentos, quedas de Avaliagdo

escada, acidentes de moto  Médica

Mandatoria

> 2 anos > 1,5 metros Colisoes de alta velocidade, Avaliagao
ejecado de veiculo Médica
Mandatoria

A obrigatoriedade de avaliagdo para todos os lactentes menores de 3 meses
¢ absoluta, dada a fragilidade do cranio. Deve-se considerar que
mecanismos de alta energia (como acidentes automobilisticos ou
atropelamentos) anulam os critérios de altura, exigindo triagem imediata.
Uma vez definido o risco pelo mecanismo, o foco deve transitar para a
analise rigorosa da evolucao sintomatologica.

3. Avaliacao de Sintomas e Sinais de Alerta (Red Flags)

O monitoramento clinico nas horas subsequentes ao trauma ¢ o
instrumento mais sensivel para detectar o agravamento neuroldgico. Deve-
se estar atento a padrdes que indiquem hipertensao intracraniana ou
faléncia funcional.

e Padroes de Vomito e Cefaleia: Vomitos isolados sdo frequentes,
mas a ocorréncia de 5 ou mais episodios em 1 hora ¢ um sinal de
alerta grave. Quanto a cefaleia, deve-se identificar a dor intensa
que impede a crianca de realizar atividades habituais (ex: brincar
ou alimentar-se).
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e Nivel de Consciéncia e Sono: O sono pos-trauma ¢ comum, porém
o teste de despertabilidade ¢ mandatério. A crianga deve ser
acordada periodicamente; se houver dificuldade em desperta-la, a
situacdo ¢ de emergéncia. Desmaios ou perda de consciéncia
superiores a 1 minuto sio indicadores criticos.

e Comprometimento Cognitivo e Motor: Alteracdes na fala
(dislalia), confusdo mental, perda de memoria ou déficit motor
(dificuldade de marcha ou preensdo) indicam comprometimento de
areas corticais especificas.

A persisténcia desses sinais exige interrup¢ao da observacao domiciliar e
intervencdo imediata, sendo frequentemente acompanhada por sinais
fisicos visiveis no exame ectoscopico.

4. Identificacao de Sinais Fisicos Especificos e Hematomas

A localizagdo de hematomas e a presenca de estigmas traumaticos
especificos sao marcadores diagndsticos de alta acuracia para fraturas e
sangramentos.

e Risco de Hematoma Epidural (Osso Parietal): Hematomas na
regido parietal (lateral) sdo de altissima periculosidade. Sob este
0ss0 cursa a artéria meningea média; sua ruptura pode causar um
sangramento arterial rapido que comprime o cérebro, com risco
iminente de morte por herniagao.

o Diferenciacdo do Hematoma Frontal (" Galinho'): Geralmente
benigno e sem fratura associada. Clinicamente, observa-se
a migracdo gravitacional do sangue para a regido periorbital,
mudando de coloragdo (roxo para amarelado) e resolvendo-se em
até 20 dias sem intervencao.

¢ Sinais de Fratura de Base de Cranio: Devem ser triados com
prioridade maxima:
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o Equimose Periorbital (Sinal de Guaxinim): Olhos
arroxeados sem trauma direto na face.

o Sinal de Battle: Equimose na regido retroauricular (atras
da orelha).

o Otorragia ou Rinorreia: Saida de sangue ou liquido
cefalorraquidiano pelo ouvido ou nariz.

A presenca destes sinais fisicos ¢ um indicativo formal para a transi¢ao
imediata para protocolos de imagem diagnostica.

5. Diretrizes para Exames de Imagem e Diagndstico

O manejo diagndstico deve equilibrar o risco de radia¢do ionizante com a
necessidade de excluir lesdes cirurgicas.

« Tomografia Computadorizada (TC) de Cranio: E o padrio-
ouro na urgéncia para detecc¢ao de fraturas e hemorragias. Deve ser
utilizada com critério em tecidos jovens devido a radiagdo
acumulada, priorizando casos com sinais de alerta ou mecanismos
de alto impacto.

e Concussio Cerebral: E definida pela perda transitéria de
consciéncia. Trata-se de uma lesdo funcional onde o cérebro
"desliga" temporariamente. Mesmo que a TC seja normal, o
diagnodstico de concussdo exige repouso e acompanhamento, pois
o dano ¢ microscopico/funcional.

e Observacao Ativa: Em pacientes estaveis, assintomdticos e com
exame fisico normal, a observacao clinica por 4 a 6 horas em
ambiente hospitalar pode substituir a imagem imediata.

Estabelecido o diagndstico, a prioridade passa a ser a manutencdo da
estabilidade vital e a prevencao de lesdes secundarias durante o transporte.

6. Manejo de Emergéncia e Atendimento Pré-Hospitalar
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Em casos graves ou acidentes de transito, a estabilizagao sistémica precede
a investigacao neurologica detalhada (Protocolo ABCDE).

e Protecio da Coluna Cervical: Em traumas de alta energia, a
imobilizagcdo com colar cervical rigido e prancha ¢ obrigatoria.
Nao se deve movimentar o paciente sem estabilizagdo, devido ao
risco de lesdo medular associada.

e Avaliacdo de Nervos Cranianos e Sequelas: Alteracdes subitas
no olfato e paladar indicam lesdo em nervos cranianos sensiveis.
E crucial notar que esses sintomas, assim como tonturas e visdo
embagada, podem manifestar-se de forma tardia (dias apos o
trauma) ou apenas sob esforc¢o fisico/cognitivo.

e Suporte Especializado: O isolamento da cena e o acionamento do
suporte avangado de vida sdo as primeiras etapas para garantir a
sobrevivéncia e reduzir sequelas permanentes.

A fase aguda termina com a estabilizagdo, mas o cuidado se estende a
vigilancia domiciliar rigorosa e medidas preventivas.

7. Orientagdes para Observagdo Domiciliar e Prevencao

A alta hospitalar ndo encerra o protocolo; a supervisao dos responsaveis
nas primeiras 24 a 48 horas ¢ o pilar da seguranga pds-trauma.

e Protocolo de Vigilancia: Os pais devem observar o apetite, o
padrdo de sono e o comportamento da crianca. Se a crianga
mantiver suas atividades normais, apenas a observacao ¢
necessaria. Qualquer mudanga de conduta exige retorno imediato
a emergeéncia.

o Estratégias de Prevenc¢ido: A maioria dos TCEs pediatricos ocorre
por quedas evitaveis. Recomenda-se o wuso de tapetes
antiderrapantes, barreiras em escadas e aten¢do redobrada com
pisos molhados ou ensaboados.
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e Equipamentos de Protecio Individual (EPI): O uso
de capacete ¢ indispensavel para ciclistas, skatistas e usuarios de
patins. A preven¢do primaria ¢ a Unica intervengdo que anula o
risco de LICI.

SOBRE O ATO DE SUPERVISIONAR

A supervisdo atenta permite que a crianga explore o ambiente e se
desenvolva de forma plena e segura, sem a necessidade de uma
superprotecdo que limite seu crescimento motor e social. Sob
monitoramento adequado, a grande maioria dos casos de trauma evolui
para recuperagdo completa.
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GLOSSARIO DE TERMOS MEDICOS

Agenesia do corpo caloso: Auséncia congénita total ou parcial do corpo
caloso, estrutura que conecta os dois hemisférios cerebrais.

Ataxia: Descoordenagdo dos movimentos voluntarios, geralmente decorrente de
disfun¢ao cerebelar ou das vias proprioceptivas.

Cortex cerebral: Camada mais externa do cérebro, responsavel pelas fungoes
cognitivas superiores, linguagem, percepcao sensorial e controle motor
voluntario.

Disartria: Dificuldade na articulagdo da fala devido a fraqueza ou
descoordenacdo dos musculos da fala.

Disfagia: Dificuldade de degluti¢do, podendo ser de origem neuroldgica,
muscular ou estrutural.

Eletroencefalograma (EEG): Exame que registra a atividade elétrica cerebral
através de eletrodos colocados no couro cabeludo.

Encefalopatia: Disfun¢ao cerebral difusa, podendo ser aguda ou cronica,
reversivel ou irreversivel.

Epilepsia: Doenca cerebral cronica caracterizada por predisposi¢ao duradoura
para gerar crises epilépticas.

Hipotonia: Diminui¢do do tonus muscular, podendo ser de origem central
(cerebral) ou periférica (neuromuscular).

Leucodistrofia: Grupo de doencas que afetam primariamente a substancia
branca do sistema nervoso central.

Mielinizacao: Processo de formacao da bainha de mielina ao redor dos axonios,
essencial para a velocidade de conducdo nervosa.

Neuroplasticidade: Capacidade do sistema nervoso de modificar sua estrutura
e fungdo em resposta a experiéncias e lesdes.

Papiledema: Edema do disco dptico causado por aumento da pressao
intracraniana, visivel ao exame de fundo de olho.

Paresia: Fraqueza muscular parcial, em oposicdo a plegia (paralisia completa).

Sinaptogénese: Processo de formacdo das sinapses (conexdes entre neuronios).
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Tonus muscular: Resisténcia passiva do misculo ao alongamento, mantida por
mecanismos reflexos medulares.
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LISTA DE ABREVIACOES

Abreviacio Significado

AVC Acidente Vascular Cerebral

CK Creatinoquinase

DMD Distrofia Muscular de Duchenne

EEG Eletroencefalograma

EME Estado de Mal Epiléptico

EIM Erros Inatos do Metabolismo

ILAE International League Against Epilepsy
(Liga Internacional Contra a Epilepsia)

LCR Liquido Cefalorraquidiano

MAE Medicamento Antiepiléptico

PC Paralisia Cerebral

RM Ressonancia Magnética

SNC Sistema Nervoso Central

SNP Sistema Nervoso Periférico

TC Tomografia Computadorizada

TEA Transtorno do Espectro Autista

TDAH Transtorno do Déficit de Atengdo e
Hiperatividade

TCE Traumatismo Cranioencefalico

UTI Unidade de Terapia Intensiva

Doutora Gladys Arnez — Neurologia Infantil: Guia Clinico — © 2026



NEUROLOGIA INFANTIL | Guia Clinico

INDICE REMISSIVO

Agenesia do corpo caloso, 15, 45

Ataxia cerebelar, 220, 244

Atrofia muscular espinhal (AME), 255, 272
Autismo — ver Transtorno do Espectro Autista

Cefaleia, 78

Cefaleia tensional, 78, 93
Crise epiléptica, 112, 150
Cortex cerebral, 15

Deficiéncia intelectual, 185
Distrofia muscular de Duchenne, 255
Doengas neurogenéticas, 325

EEG — ver Eletroencefalograma
Eletroencefalograma, 112, 116
Encefalite autoimune, 360
Encefalopatia epiléptica, 148
Epilepsia, 112, 148

Estado de mal epiléptico, 290

H

Hidrocefalia, 15, 290
Hipertensao intracraniana, 290
Hipotonia, 45, 255

L

Leucodistrofia, 325, 334
Lennox-Gastaut, sindrome de, 148

M
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Meningite bacteriana, 290
Migranea, 78, 93
Mielinizagdo, 15

N

Neuroanatomia funcional, 15
Neurodesenvolvimento, 15, 185
Neuroimagem, 45, 112

Paralisia cerebral, 220, 244
Papiledema, 78, 290

Sindrome de West, 148
Sistema nervoso central, 15

TDAH, 185, 215

TEA — ver Transtorno do Espectro Autista
Transtorno do Espectro Autista, 185, 215
Tumor cerebral, 360
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