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INTRODUCAO

A Sindrome de Stevens-Johnson (SSJ) e a Necrodlise Epidérmica Toxica (NET)
caracterizam emergéncias dermatoldgicas graves, com alto risco de mortalidade, ¢ mesmo
que sua incidéncia seja rara em criangas, existe uma alta taxa de complicagdes a longo prazo
(MCPHERSON et al., 2019; LIOTTI et al., 2019). A SSJ foi descrita pela primeira vez em
1922, através da observagao clinica de dois pacientes que apresentavam erupgao na pele,
febre, mucosa oral inflamada e conjuntivite purulenta grave (STEVENS; JOHNSON, 1922).
Posteriormente, Lyell (1956) descreveu como uma afeccdo decorrente de toxemia
desencadeada por uma droga que provoca erupcdo toxica da epiderme que evolui para
necrose tecidual. Para diferencia-la dos demais eritemas toxicos foi denominada NET.

Atualmente SSJ/NET sdo definidas como uma erupgdo vesiculobolhosa disseminada
com descamacdo e necrose epidérmica, também conhecidas como queimaduras
imunolodgicas, caracterizadas por exantema eritematoso disseminado, acometendo a pele ¢ a
membrana mucosa oral, ocular e genital (BULISANI et al., 2006; SHANBHAG et al., 2020).

Nos EUA, a incidéncia de SSJ/NET em criangas ¢ de 7,5 por 100.000, acometendo
em sua maioria homens, com maior mortalidade de zero a cinco anos (ANTOON et al.,
2018). Ja no Brasil, a incidéncia estimada ¢ 0,4 - 1,20 casos/milhdes de pessoas e 80% dos
casos de NET sdo induzidos por drogas, enquanto 50-80% da SSJ ¢ decorrente de
medicamentos (SERRA et al., 2012).

Ambas as doencas sdo desencadeadas por um evento adverso secundério ao uso de
uma droga/medicamento, infec¢do ou neoplasia (NOWSHEEN; LEHMAN; EL-AZHARY,
2020). Em adultos os casos estdo mais frequentemente relacionados as drogas/medicamentos
e neoplasias, mas em criangas estd associado a infecgdes, principalmente pelo virus herpes

simples, enteroviroses, Mycoplasma pneumoniae e Esptein Barr (MCPHERSON et al., 2019;



RAMIEN; GOLDMAN, 2020). Porém, em criangas quando a causa ¢ medicamentosa, pode
ser desencadeada pela penicilina, fenitoina, carbamazepina, trimetoprima/sulfametoxazol,
fenobarbital, amoxicilina, lamotrigina, ibuprofeno e paracetamol (EMERICK et al., 2014).

A SSJ/NET deve ser atendida por especialista em dermatologia, em Unidade de
Terapia Intensiva Pediatrica (UTIP) e ou em centros de queimados pediatricos (MEIRA
JUNIOR et al., 2015). Os sintomas sistémicos podem se manifestar de um a trés dias antes do
inicio das lesdes na pele, a crianca pode apresentar febre, mal-estar, tosse, dor nos olhos na
boca, cefaléia, rinite e mialgia (SCHNEIDER; COHEN, 2017; PAPPA et al., 2018).
Posteriormente inicia o envolvimento cutaneo, iniciado por maculas com centro purpurico,
evoluindo para papulas, vesiculas, bolhas com sinal de Nikolsky positivo, placas de urticaria
ou eritema confluente, se manifestando inicialmente em face, pescogo e torax, e depois se
espalha simetricamente (ALERHAND; CASSELLA; KOYFMAN et al.,2016).

Nao ha nenhum teste laboratorial especifico que confirme o agente causador e a
doenga, portanto, quando se tem suspeita realiza uma anamnese detalhada, contendo todos os
medicamentos tomados pela crianga durante as oito semanas anteriores ao inicio das lesoes,
realiza-se testes sorologicos e reagdo em cadeia da polimerase (PCR) que auxiliam na
investigacdo de infeccdes. A bidpsia da pele também pode ser realizada (LIOTTI et al., 2019;
RAMIEN; GOLDMAN, 2020).

O manejo de criangas com NET ¢ multidisciplinar e estd relacionado ao
reconhecimento precoce de reacdo, a retirada do farmaco e as medidas de suporte, incluindo
cuidados com a pele, membranas mucosas, equilibrio hidrico, suporte respiratério e
nutricional, cuidados oculares, analgesia e prevencao de complicagdes (FRANTZ et al., 2021;
HOUSCHYAR et al., 2021). Vale ressaltar que as lesdes de pele sdo tratadas como
queimaduras, tendo em mente que o progresso da NET ocorre durante diversos dias apos a
admissao hospitalar e a regeneragao da epiderme ¢ rapida (MCPHERSON et al., 2019).

Os orgdos e sistemas que estdo suscetiveis a potenciais sequelas, sdo: pele, cavidade
oral, sistemas ocular, gastrointestinal, geniturinario, respiratério ¢ autoimune, além das
alteracdes psiquiatricas (FORSYTH; RUSSELL; MCPHERSON, 2022). As complicacdes
respiratorias incluem bronquiolite obliterante, bronquite obstrutiva cronica e bronquiectasias,
ocorrendo em qualquer estagio da doenca ou apos a alta (LEE; WALSH E CREAMER,
2017).

Tendo em mente a importancia da atuacdo multidisciplinar, a fisioterapia deve ser
iniciada o mais precoce possivel, para garantir o manejo das questdes respiratdrias, condugao

da ventilagdo mecanica caso necessario, otimizar o desmame da ventilacdo, indicar ventilacao



mecanica nao invasiva caso necessario, preservar a mobilidade dos membros, melhorar a
forca e resisténcia muscular, limitar a ocorréncia de contraturas articulares por meio de
indicacdo de orteses de posicionamento, exercicios de amplitude de movimento, mobilidade,
forca e resisténcia (SHANBHAG et al., 2020). E de suma importancia que o paciente inicie a
reabilitagdo ainda no ambiente hospitalar, portanto, o presente trabalho busca fornecer a
apresentacao clinica e o manejo da equipe multiprofissional para uma crianga com NET, para
assim prevenir as sequelas e guiar o profissional na realizacdo de condutas assertivas, em

vista da gravidade dessas doengas.

OBJETIVOS
Objetivo geral

Fornecer a apresentacdo clinica e o manejo da equipe multiprofissional para uma
crianca com NET.

Objetivos Especificos

e Identificar o possivel tipo de farmacodermia e/ou infec¢ao que ocasionou a NET;

e (Caracterizar os sinais e sintomas de uma crianga com NET;

e Descrever a evolucao clinica e funcional da crianga com diagndstico de NET;

e Identificar os desfechos clinicos e funcionais;

e Relatar a comunidade cientifica as condutas clinicas do servigo no manejo do paciente
com NET;

e Descrever o manejo fisioterapéutico respiratorio € motor no paciente com NET.

METODOLOGIA

Desenho do Estudo
Tratou-se de um estudo observacional, retrospectivo, descritivo, do tipo relato de
caso, a partir da coleta de dados de prontudrio eletronico, que seguiu as diretrizes do CARE

(Case Reports) Statement and Checklist para escrita do relatério de um caso.

Local



O estudo foi desenvolvido na Unidade de Terapia Intensiva Pediatrica (UTI-P) do
Hospital Estadual de Urgéncias de Goidnia Governador Otavio Lage de Siqueira (HUGOL)

em Goiania, Goias, Brasil.

Participante

O estudo teve como participante uma crianca de 1 ano e 2 meses internada na UTI
pediatrica do dia 15/09/2021 a 25/10/2021 com diagnostico de NET. O recrutamento desse
paciente foi realizado tendo em vista que ¢ uma doenca rara, com reagdes cutaneas graves,

que possuem um elevado risco de morbidade e mortalidade.

Variaveis

As varidveis analisadas foram: informagdes especificas do paciente (sexo, idade, peso,
altura), manifestagcdes clinicas, sintomas, avaliacdo diagndstica (métodos de diagnostico,
desafios diagnosticos, caracteristicas prognosticas), etiologia (medicamento desencadeante),
achados funcionais, data de interna¢do e da alta, periodo de hospitalizagao, complicacdes,
tratamentos/intervengdes terapéuticas (tipos, administragdo, conducdo) e desfechos. Se a
perspectiva do paciente e/ou responsavel sobre o tratamento estiver documentada, a mesma

também sera compartilhada.

Instrumentos

O instrumento utilizado na pesquisa foi o prontuério eletronico (MVPEP) do HUGOL
e ficha semiestruturada para coleta de dados do paciente (APENDICE A), onde foram

coletadas todas as informagdes dos atendimentos.

Procedimentos

Apds aprovagdo do Comité de Etica em Pesquisa, os pesquisadores responsaveis
realizaram uma andlise minuciosa do prontuario do paciente, que contém todos os dados
alimentados pela equipe multidisciplinar da UTI pediatrica. Todo atendimento de paciente ¢

registrado em prontudrio. Tais informag¢des foram utilizadas como dados secundérios para



essa pesquisa.

RESULTADOS

DESCRICAO DO CASO

Crianga, sexo feminino, 1 ano, com NET secundéria a Lamotrigina, foi admitida com
PRISM 28 (64,1% chance de mortalidade), lesdes de 2° grau em 60% da superficie corporal,
edema em genital, IRpA, febre e plaquetopenia. Permaneceu 30 dias na UTI, sendo 19 em
VML. Foi submetida a desbridamento cirtirgico e recebeu curativos de hidrofibra com ions de
prata por 17 dias em todo corpo. Cursou com crises convulsivas, esclerose tuberosa,
hipernatremia, PAV, IRA, distarbio hidroeletrolitico, aftas orais e diagndstico de tumor
intracardiaco. Recebeu hemotransfusao, imunoglobulina intravenosa por 4 dias, antibidticos,
antifingico e anticonvulsivantes, sendo assistida por pediatra, neuropediatra, intensivista,
cirurgido plastico, fisioterapeuta, psicologo, fonoaudidlogo, nutricionista e enfermagem.
Ap6s 40 dias, com melhora das lesdes na pele, recebeu alta em uso da fotoprote¢do branca e

com a funcionalidade restabelecida.

DISCUSSAO

O tratamento principal € a remocao do agente causador, concomitante com o cuidado
das feridas, controle metabodlico, vigilancia de sinais infecciosos, nutrigdo, reposi¢ao de
fluidos, suporte ventilatorio e terapias sistémicas, como imunoglobulina e glicocorticoides,
que podem interromper a progressdao e diminuir a gravidade (JACOBSON et al., 2022;
FRANSTZ et al., 2021). Vale ressaltar a limitacdo de evidéncias confidveis quanto a este
tratamento sistémico com quantidades e qualidades baixas de estudos (MCPHERSON et al.,
2019; JACOBSON et al., 2022). A assisténcia por meio da equipe multiprofissional busca
evitar sequelas sistémicas e garantir os cuidados de suporte adequados a fim de diminuir o

risco de morbimortalidade (MCPHERSON et al., 2019).
CONCLUSAO
O manejo multiprofissional se mostrou eficaz no tratamento desta crianga com NET e

nas suas repercussoes. Como a literatura ¢ escassa e esta afeccdo ¢ grave e rara, faz-se

necessario pesquisas multicéntricas.
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