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RESUMO

A Sindrome de Sandifer é um distirbio neurocomportamental com movimentos de
hiperextensao do pescoco, cabeca e tronco, com rotacdo da cabeca, que geralmente ocorrem
durante ou imediatamente apos a ingestdo de alimentos e cessam durante o sono, secundaria a
doenca do refluxo gastroesofagico. E caracterizada por esofagite, anemia por deficiéncia de
ferro e que muitas vezes sdo confundidas com convulsdes de origem epiléptica. Nesse contexto,
o presente trabalho tem como objetivo relatar um caso de um recém-nascido, portador de
Sindrome de Sandifer em Hospital Maternidade no Rio de Janeiro, RJ — 2021. Para a
fundamentagdo teodrico-metodologica, foi realizada a revisao de prontuario e a revisao literaria
com base nos artigos cientificos nacionais e internacionais em bases de dados do MEDLINE®,
PubMed®, LILACS® e Scientific Electronic Library Online (SCIELO), além de teses e/ou
dissertacdes, artigos originais, artigos de revisdo, artigos de relato de caso sobre o tema. No
periodo entre janeiro de 2000 a mar¢o de 2021. Conclui-se que a SS é uma das apresentagdes
atipicas do RGE em lactentes. E, uma vez estabelecido seu diagndstico e, com o tratamento
médico adequado, obtém-se a resolu¢do dos sintomas, como ocorrido com o paciente citado.
Portanto, criangas com torcicolo, episodios distonicos ou convulsdes atipicas devem ser

avaliadas para DRGE e Sindrome de Sandifer.

PALAVRAS-CHAVE: “sindrome de sandifer”, “refluxo gastroesofagico”, “torcicolo”,
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“convulsdo”, “pediatria”.



ABSTRACT

Sandifer Syndrome is a neurobehavioral disorder with hyperextension movements of the neck,
head and trunk, with head rotation, which usually occur during or immediately after food
ingestion and cease during sleep, secondary to gastroesophageal reflux disease. It is
characterized by esophagitis, iron deficiency anemia and is often mistaken for seizures of
epileptic origin. In this context, the present study aims to report a case of a newborn, with
Sandifer Syndrome in a Maternity Hospital in Rio de Janeiro, RJ - 2021. For the theoretical and
methodological foundation, the medical record review and the literary review based on national
and international scientific articles in MEDLINE®, PubMed®, LILACS® and Scientific
Electronic Library Online (SCIELO) databases, in addition to theses and / or dissertations,
original articles, review articles, report articles case study on the topic. From January 2000 to
March 2021. It was concluded that SS is one of the atypical presentations of GERD in infants.
And, once your diagnosis is established and, with the appropriate medical treatment, resolution
of symptoms is obtained, as occurred with the patient mentioned. Therefore, children with
torticollis, dystonic episodes or atypical seizures should be evaluated for GERD and Sandifer's

Syndrome.

KEYWORDS: “sandifer syndrome”, ‘“gastroesophageal reflux”, “torticollis”, “seizure”,

“pediatrics”.



LISTA DE ABREVIATURAS

DRGE Doenga do refluxo Gastroesofagico
EEG Eletroencefalograma

GI Gastrointestinais

IBP Inibidor de Bomba de Proton

RM Ressonancia Magnética

SMSI Sindrome de Morte Subita Infantil

SS Sindrome de Sandifer
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1. INTRODUCAO

A Sindrome de Sandifer (SS) ¢ um disturbio clinico raro caracterizado por refluxo
gastroesofagico, irritabilidade e movimentos anormais do corpo e contor¢des do pescoco,
correspondendo a uma distonia paroxistica que pode se apresentar como desvios oculares,
torcicolo, distonia posterior da cabe¢a ou até mesmo opistotono. Além dos movimentos
anormais, essa sindrome se apresenta com sintomas gastroesofagicos como vOmitos,
irritabilidade, choros e regurgita¢do, que ocorrem principalmente em periodo pos-prandial e
com a mudanga de postura. Outra caracteristica relevante ¢ que tais movimentos ndo sao nunca
observados durante o sono.

E uma sindrome com incidéncia desconhecida e prevaléncia maior na primeira infancia.
As criangas acometidas ndo possuem precedentes para a doenga e o exame clinico ¢ normal,
podendo coexistir com anormalidades neuroldgicas (retardo mental, paralisia, espasticite) e que
sdo entdao diagnosticadas posteriormente.

O mecanismo fisiopatologico da SS permanece discutido. As principais hipoteses
associam a doenca do refluxo gastroesofagico (DRGE) as contragdes abdominais o que
induziria movimentos distonicos. O seu carater involuntario e seu desaparecimento durante o
sono apontam para um mecanismo reflexo. Os movimentos produzidos por esse reflexo, entdo,
iriam aliviar a dor causada pela DRGE e proteger as vias aéreas superiores, aumentando a
extensdo e a velocidade de movimentos peristalticos para diminuir a acidez do es6fago distal e
também evitar regurgitacao.

A grande maioria dos pacientes com SS ¢ originalmente diagnosticada erroneamente
com um distarbio neuroldégico ou musculoesquelético, se extendendo até a um distarbio
psiquiatrico, infeccioso ou tumoral. Isso pode levar a uma série de investigacdes desnecessarias,
como eletroencefalograma (EEG), ressonancia magnética (RM) e estudos eletromiograficos,
que nesse caso nao apresentardo alteracdes. Assim, o diagnodstico € basicamente clinico, sendo
necessario ter o conhecimento da enfermidade e de sua apresentagdo para entdo considera-la
como um possivel diagnostico.

A principal dificuldade em diagnosticar com precisdo essa apresentagdo clinica ¢ que
muitas vezes os sintomas gastrointestinais evidentes, como dor abdominal, vOmitos ou
indigestdo, estdo ausentes ou o paciente € muito jovem para poder comunica-los, principalmente
bebés e criancas, que muitas vezes sdao mal diagnosticados devido aos seus
neurocomportamentos paroxisticos e acabam recebendo medicacdo desnecessaria. Assim,

somente com a presenca de sintomas inespecificos, ndo ha nada que aponte o clinico para a
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direcdo das investigacdes gastrointestinais (GI), tornando o diagnoéstico tardio, contribuindo
para o agravamento do quadro com o avancar da idade. Podendo ainda, resultar na
administracdo de medicamentos desnecessarios, como agentes antiepilépticos, que podem ter
efeitos colaterais negativos significativos.

A SS pode ser dificil de reconhecer devido a sua apresentacao inespecifica; entretanto,
¢ um diagnostico diferencial importante a ser considerado em criangcas com sintomas
neuroldégicos que permanecem inexplicados por investigagdes neurologicas.

Quando hé suspeita de SS, o monitoramento do pH esofagico de 24 horas geralmente é
diagndstico; no entanto, um ensaio empirico de manejo farmacoldgico (por exemplo, prescri¢ao
de um Inibidor de Bomba Protonica - IBP) também ¢ apropriado sem investigacdo invasiva
prévia. Uma vez diagnosticada, pode ser tratada com sucesso tratando a DRGE ou hérnia de
hiato subjacente, que normalmente leva a resolu¢do completa de todos os sintomas associados.

Na maioria dos pacientes, o manejo farmacoldgico € suficiente para a resolu¢do dos
sintomas. Outras op¢des de tratamento incluem modificacdes dietéticas, alimentagdo por sonda
enteral e tratamento cirurgico. A escolha de um plano de manejo em cada caso depende da
gravidade e da duracdo da condicao subjacente, bem como da capacidade de resposta individual
ao tratamento.

Visto isso, configura-se como fator essencial para redugdo de diagnosticos equivocados
e intervencdes desnecessarias, conhecer essas nuances para que haja suspei¢do e diagndstico
dos pacientes afetados. Neste trabalho iremos abordar um caso clinico, onde o desconhecimento
dessa sindrome levou a um diagndstico tardio trazendo transtornos psicoldgicos para a familia

e agravo ao quadro da crianga.
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2. REFERENCIAL TEORICO

Relatada pela primeira vez no inicio dos anos 1960, a sindrome leva o nome do
neurologista Paul Sandifer, cuja série de casos consistia em cinco criangas com contor¢des no
pescoco que eram mais pronunciadas apds comer (KINSBOURNE, 1964). Os movimentos nao
eram consistentes com nenhuma condi¢do neurologica conhecida na época. As criangas tiveram
exames neuroldgicos normais com resultados normais. As investigacdes de Sandifer
descobriram que as criangas e adolescentes tinham distirbios do trato gastrointestinal superior,
particularmente hérnia de hiato. O autor relata ainda que o desconforto era aliviado pelas
contorgdes porque as criangas mais velhas disseram que os movimentos aliviaram os
sintomas. Além disso, quando a hérnia de hiato e o refluxo acido foram corrigidos

cirurgicamente, a postura parou (KINSBOURNE, 1964).
APRESENTACAO CLINICA E AVALIACAO:

De acordo com Kabakus e Kurt (2006) a historia e a observacdo clinica sao
fundamentais para identificar a SS como parte da apresentagdo atipica da DRGE. Normalmente,
o lactente pode apresentar irritabilidade, choro, desvio do olho com versao da cabega, torcicolo

que pode mudar de lado, espasmo extensor, postura distonica (Figura 1) e ruminagdo
(mastigagdo de alimento regurgitado) (KABAKUS; KURT, 2006).

Figura 1: Postura de crianga com Sindrome de Sandifer. Observe a postura rigida em decubito

dorsal e a cabega virada para a esquerda.
l'_ - - R -’ -
o,

R o
. k.

Fonte: Adibah Arshad. YouTube.
2015
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O que torna a SS distinta ¢ a presenca de DRGE com ou sem hérnia de hiato
(BRUCKHEIMER; GOLDBERG, 1991). O refluxo gastroesofagico ¢ a passagem involuntaria
do contetido gastrico para o esdfago. Os episodios de refluxo fisiolégico geralmente sdo curtos
e raros, podem ajudar a descomprimir o estdmago apos as refei¢gdes € ndo devem causar
complica¢des em longo prazo (BADRIUL; VANDENPLAS, 1999). O refluxo primario esta
associado a um distirbio do esfincter esofagico inferior; a pressdo faz com que o esfincter
relaxe e deixe o conteudo gastrico refluir para o esdéfago. O refluxo secundario ¢ devido a uma
doenga ou condi¢do no trato gastrointestinal superior, como hipertrofia pilérica idiopatica ou
esofagite por proteina do leite de vaca, ou fora do trato gastrointestinal, como hipertensao
intracraniana (BADRIUL; VANDENPLAS, 1999).

Ainda segundo Badriul e Vandenplas (1999) a DRGE denota a presenga de danos pelo
aumento da frequéncia e intensidade do refluxo. Em bebés e criancas, a DRGE pode causar
sintomas respiratorios, deficiéncia de crescimento, esofagite, anemia, eventos com aparente
risco de vida, como apneia e engasgo, € eventos ndo epilépticos paroxisticos. Os sinais de
DRGE em bebés e criancas podem incluir irritabilidade, recusa de alimentag¢do, ruminacao e
agitacdo (BADRIUL; VANDENPLAS, 1999).

A DRGE frequentemente ¢ diagnosticada por seus sinais, sintomas e exame fisico
(CZINN; BLANCHARD, 2013). Iniciar o tratamento empirico pode ser um meio simples e
econdmico de confirmar a condi¢do. Os estudos do trato gastrointestinal superior e da
cintilografia podem ajudar a avaliar as anormalidades anatomicas, como hérnia de hiato, mas

ndo sdo recomendados como estudos de primeira linha para DRGE (WINTER, 2021).

DRGE E MOVIMENTOS DISTONICOS:

De acordo com Moore ef al. (2018) as pesquisas sobre a SS tém debatido se o refluxo
causa a postura ou se a postura causa o refluxo (MOORE et al., 2018). Quando a SS foi
reconhecida pela primeira vez, acreditava-se amplamente que a postura induzia os episodios de
refluxo, ou que a postura era o resultado de um tique ou de um comportamento proposital com
o objetivo de reduzir o refluxo e proporcionar alivio (KINSBOURNE, 1964). A avaliacao
inicial de Kinsbourne (1964) dessas criangas produziu resultados conflitantes. As criancas
relataram uma diminui¢do do desconforto durante a postura, mas os estudos radiograficos

durante um episddio de tor¢do na verdade sugeriram um agravamento do refluxo

(KINSBOURNE, 1964).
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Estudos de manometria ¢ pH mostraram que, quando a cabega inclina, induz um
aumento da motilidade esofagica e diminui a pressdo esofagica. Isso leva a uma melhor
eliminagdo do 4cido, sugerindo que ¢ assim que o bebé ou a crianga alivia o
desconforto. (CAFAROTTI, et al., 2014; PUNTIS, et al., 1989). Alternativamente, Frankel
propde uma conexdo neuroldgica (FRANKEL, et al., 2006). O estudo de Frankel (2006)
mostrou uma relagdo entre as contracdes involuntarias da parede abdominal que desencadeiam
o refluxo que levam a inclinacdo da cabeca. Este mesmo estudo presumiu uma variante da
anatomia ou fisiologia neural nesses pacientes e sugeriu uma relagao causal entre os estimulos
na via neural aferente da juncdo gastroesofagica e o ramo eferente da musculatura do pescogo
(FRANKEL, et al., 2006). De acordo com Moore et al. (2018) o diafragma e os musculos do
pescogo sao supridos pelo mesmo suprimento de nervo motor que surge de C3 a C5 (MOORE
etal.,2018). Esses nervos também suprem os musculos da cabega e do pescoco, como trapézio,
escaleno e esternocleidomastoideo. Outros pesquisadores sugerem que estimular o diafragma
pode causar as contragdes musculares reflexas do pescoco (Figura 2) (GORDON, 2007). Isso
também ndo explica adequadamente por que essas posturas nao ocorrem durante o
sono. Embora o refluxo 4cido seja conhecido por ocorrer com frequéncia durante o sono, a
sindrome de Sandifer ndo ocorre, levantando assim davidas sobre a conexdao neuroldgica

autonomica (GORDON, 2007).

Figura 2: Inervagao nervosa para o diafragma e pescoco.

Fonte: Sindrome de Sandifer, Journal of the American Academy of Physician Assistants.
2018
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No entanto, essas teorias falham em explicar adequadamente a fisiopatologia da SS ou
por que tantos bebés e criancas com DRGE ndo apresentam esses comportamentos
(BRUCKHEIMER; GOLDBERG, 1991). Como ndo existe fisiopatologia concreta para
descrever a relacdo da SS com a DRGE, explicar as opgdes de tratamento ¢ um
desafio. Bruckheimer e Goldberg (1991) observam a dificuldade de convencer os pais de que

seu filho se beneficiard com a cirurgia sem saber explicar como funcionaria, dada a falta de
experiéncia pessoal e a raridade da condicio (BRUCKHEIMER; GOLDBERG, 1991).

TRATAMENTO:

Segundo Moore et al. (2018) o tratamento para a SS se concentra na resolugdo da
condi¢do subjacente da DRGE (MOORE et al., 2018). Estudos de caso verificaram que a
postura nao retorna depois que a DRGE ou a hérnia de hiato sdo tratadas com sucesso
(FRANKEL, et al., 2006). Se houver suspeita ou diagnostico de DRGE, a pesquisa recomenda
comegar com a abordagem de tratamento padrdo para esta patologia em criangas, conforme

descrito na diretriz abrangente das Sociedades Norte-americanas e Européias
de Gastroenterologia Pediatrica, Hepatologia e Nutricdo (VANDENPLAS et al., 2009).

Terapia ndo farmacologica:

As mudangas no estilo de vida sdo o primeiro passo no tratamento da DRGE e da
SS. Quase 80% dos bebés terao melhora dos sintomas em duas semanas apenas com mudangas
no estilo de vida (ORENSTEIN; MCGOWAN, 2008). Aconselhe os pais de bebés saudaveis a
termo para engrossar o leite materno ordenhado ou féormula com uma colher de sopa de cereal
de arroz infantil puro para cada duas a quatro ongas de leite materno ou férmula, ou use uma
férmula pré-espessada comercialmente preparada (GREMSE, 2002). A formula espessada deve
ser usada com cautela em bebés prematuros devido ao risco aumentado de enterocolite
necrosante (LIGHTDALE et al., 2013). Incentive os pais a diminuir o volume ou a frequéncia
das mamadas em bebés que estao sendo alimentados em excesso e a evitar a fumaca passiva do
cigarro (ORENSTEIN; MCGOWAN, 2008). Colocar a crianga completamente em pé apds as
mamadas parece ter beneficios, assim como coloca-la em decubito ventral (VANDENPLAS et
al., 2009). Os bebés podem ser colocados em decubito ventral apenas por curtos periodos e
apenas quando acordados e supervisionados. Eles ndo devem dormir em posi¢ao prona devido

ao conhecido risco aumentado de sindrome de morte subita infantil (SMSL) (ORENSTEIN;
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MCGOWAN, 2008). Posicionamento elevado ou supino, como escorar em um carrinho de
bebé, ndo trouxe beneficios (VANDENPLAS et al., 2009).

Uma pequena revisdo retrospectiva de casos de bebés com SS persistente, apesar da
terapia médica agressiva, descobriu que os pacientes responderam quando mudaram para uma
formula a base de aminoacidos (BAMIJI et al., 2015) . Ainda de acordo com os autores, tal fato
poderia indicar uma alergia a proteina do leite de vaca, que esta associada a esofagite
eosinofilica ¢ DRGE. Nessa situagdo, as maes que amamentam devem ser orientadas a

descontinuar o leite de vaca de sua dieta (BAMII et al., 2015).

Terapia Farmacologica:

Se os pacientes precisarem de medicagdo além dos tratamentos mencionados
anteriormente, os medicamentos mais comumente prescritos sdo agentes antissecretores,
tampdes de acido géstrico e barreiras de superficie mucosa. Agentes procinéticos como a
metoclopramida ndo sdo recomendados porque os beneficios sdo superados por riscos como
irritabilidade, letargia, reagdes extrapiramidais e discinesia tardia permanente (VANDENPLAS
et al., 2009). Um estudo de Kabakus e Kurt (2006) mostrou que a adi¢do de medicamentos ao
regime de tratamento levou a uma reducdo dramadtica nos eventos de postura (KABAKUS;
KURT, 2006). Agentes como histamina »- os antagonistas dos receptores e os IBPs reduzem a
quantidade de secre¢do de 4cido no estdmago. Ranitidina, cimetidina, famotidina e nizatidina
tém sido comumente usadas, mas sua maior desvantagem relatada ¢ a taquifilaxia (CZINN;
BLANCHARD, 2013). Embora os antagonistas do receptor de histamina > sejam amplamente
usados, uma revisdo sistemdtica da literatura sobre eficicia e seguranca mostrou poucas
evidéncias para justificar seu uso e recomendou que sejam usados com cautela (VAN DER POL
etal., 2014).

De acordo com Moore et al. (2018) os IBPs inibem a secre¢dao de acido bloqueando a
bomba H + K + ATPase na célula parietal gastrica, mantendo o pH gastrico acima de quatro
por periodos mais longos de tempo e inibindo o despejo de acido induzido por refei¢do. Eles
também melhoram o esvaziamento géstrico e reduzem o volume de refluxo (MOORE et al.,
2018). Os IBPs nao parecem ter o mesmo perfil de taquifilaxia que os antagonistas do receptor
de histamina » (VANDENPLAS et al., 2009). No entanto, o uso persistente pode levar ao
crescimento excessivo de bactérias no trato gastrointestinal e diminui¢ao da absor¢do de célcio
e vitamina B12 (VANDENPLAS et al., 2005). Omeprazol, lansoprazol e esomeprazol sdo

aprovados para criangas com mais de um ano. O esomeprazol foi aprovado para o tratamento
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de esofagite e DRGE em criangas de um més a um ano. No entanto, nenhum estudo em bebés
demonstrou eficacia melhor do que o placebo (CZINN; BLANCHARD, 2013). Até o momento,
os estudos feitos nesta faixa etaria sdo limitados ou mal realizados (VANDENPLAS et al.,
2009).

De acordo com os estudos de Vandenplas et al. (2009) os tampdes de 4cido gastrico
podem ter uso limitado como alivio sob demanda em criangas, mas ndo devem ser usados
regularmente ou em longo prazo. A maioria desses produtos contém aluminio e, se usados em
altas doses, podem causar efeitos toxicos em criangas ao longo do tempo. Até o momento,

nenhum agente protetor da superficie da mucosa foi aprovado para uso em criancas

(VANDENPLAS et al., 2009).

CORRECAO CIRURGICA:

A cirurgia pode ser necessaria quando a terapia médica otimizada ndo ¢ eficaz
(LEHWALD et al., 2007). No relatorio pioneiro de Kinsbourne de 1962, as contor¢des foram
rapida e permanentemente resolvidas por meio da corre¢do cirurgica da hérnia de hiato
(KINSBOURNE, 1964). Segundo Lehwald et al (2007). A corre¢ao cirlrgica com
fundoplicatura mostra alivio quase completo dos sintomas em 60% a 90% das criancas
(LEHWALD et al, 2007). A cirurgia de fundoplicatura aumenta o comprimento da por¢ao
intra-abdominal do esofago, acentua o angulo de His e corrige uma hérnia de hiato, se
houver. Este ¢ um procedimento importante e considerado seguro, mas deve ser reservado para
aqueles que falham em outras terapias (VANDENPLAS et al., 2009).

Em 1991, Bruckheimer e Goldberg realizaram uma revisao dos casos publicados da SS
observando os resultados do tratamento e relatando suas proprias experiéncias no tratamento de
pacientes com DRGE e SS. A pesquisa revelou que 86% dos pacientes sem hérnia de hiato
responderam apenas a medicagdo e as mudangas no estilo de vida. As criangas sem hérnia de
hiato que necessitaram de cirurgia tiveram uma taxa de resposta de 100% a correcdao
cirargica. Oitenta e sete por cento dos pacientes cirurgicos que tiveram uma hérnia de hiato
responderam a cirurgia e os sintomas da SS foram resolvidos. O autor observou que em dois
pacientes que ndo obtiveram sucesso no controle cirurgico do refluxo, a postura ndo parou

(BRUCKHEIMER; GOLDBERG, 1991).

3. OBJETIVOS



18

3.1 GERAL

J Relatar um caso de Sindrome de Sandifer diagnosticado em um paciente recém-

nascido em Hospital Maternidade no Rio de Janeiro, RJ em 2020.

3.2 ESPECIFICOS

. Identificar a apresentacao tipica e atipica de um paciente com SS;
. Resumir o manejo adequado da SS;
. Descrever algumas estratégias para melhorar a coordenacao de cuidados para

esses pacientes, para evitar encaminhamentos, testes diagnosticos e tratamentos inadequados

em pacientes com SS.

o Levantar aspectos clinicos, propedéuticos e terapéuticos de refluxo
gastroesofagico;

. Comparar a descri¢do da literatura com a realidade da SS.
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4. MATERIAIS E METODOS

Trata-se de pesquisa exploratéria, delineada pelo relato de caso da Sindrome de Sandifer
pela revisdo bibliografica sobre a tematica. Para a organizagdo teorica, foi utilizada a revisao
critica da literatura, “conhecida como estudos de revisdo passiva [...], nos quais os autores
resumem, analisam e sintetizam as informacdes disponibilizadas na literatura, mas ndo seguem
necessariamente uma metodologia pré-definida” (MANCINI; SAMPAIO, 2006). Esse tipo de
investigacdo apresenta a vantagem de cobrir uma variedade de fendmenos em um nivel mais
amplo do que aquele que poderia ocorrer em um cendario de pesquisa direta, realizada pelo
pesquisador (GIL, 2002).

Quanto ao método utilizado, realizou-se uma revisdo de prontudrio para elaboragdo do
relato de caso, ndo sendo necessario seu resgate, uma vez que o paciente foi acompanhado
durante todo o periodo de estudo.

Os critérios utilizados durante a selegdo bibliografica foram: relevancia, atualidade,
publicacdo em revistas conhecidas e confidveis. Foram descartados, apds a leitura, os artigos
que nao apresentarem metodologia adequada ou ndo abordarem a area de interesse.

Para a revisdo de Literatura, foram realizadas buscas nas seguintes bases de dados:
MEDLINE®, PubMed®, LILACS® e Scientific Electronic Library Online (SCIELO, além de
teses e/ou dissertacdes, artigos originais, artigos de revisdo, artigos de relato de caso sobre o
tema. No periodo entre janeiro de 2000 a margo de 2021.

Para a revisdo, utilizaram-se os seguintes descritores em portugués: “sindrome de
sandifer”, “refluxo gastroesofagico”, “torcicolo”, “convulsdo”, “pediatria”. Ao procurar por
esses descritores a analise concentrou-se especialmente em artigos de perioddicos cientificos da

area de saude, artigos de revisdo e editoriais.
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5. RELATO DE CASO

RN O.L.I., sexo feminino, prematuro e baixo peso ao nascer (35s e 3d /1.800kg), parto
cesarea com necessidade de interrup¢ao da gestagdo apos constatagdo de centralizacao fetal
associada a oligodramnia no acompanhamento de CIUR da gestante. Necessitou de cuidados
em UTI para ganho de peso, tendo também realizado fototerapia nos dois primeiros dias de
vida, recebeu alta hospitalar ap6s 18 dias com 2.100kg. Apds alta hospitalar, manteve-se em
aleitamento com formula infantil exclusivamente, sem amamentacdo materna em nenhum
momento.

Com 22 dias de vida comecou apresentar irritabilidade, agitagdo e recusa das mamadas.
Na consulta pediatrica de rotina de 1 més, foi aventada a hipotese de refluxo gastroesofagico e
prescreveu-se Omeprazol (IBB) e Mylanta (antidcido) (SOS).

Apo6s duas semanas desse tratamento o quadro se manteve. Nesse momento optou-se
pela troca do Omeprazol para Omeprazol manipulado, porém desta vez com recusa da tomada
da medicagdo. A partir desse momento, o quadro que vinha se mantendo com irritabilidade
comegou a piorar, com muita agitacao, insonia e choro frequentes e houve o surgimento de
espasmos intermitentes. Com a piora do quadro os pais resolveram mudar o leite parcialmente
hidrolisado para um extensamente hidrolisado, o que inicialmente fez o bebé aceitar melhor as
mamadas, porém o quadro ainda se manteve.

Procurou-se entdo um gastroenterologista pediatrico que levantou a hipétese de DRGE
caracterizando este como grave, prescreveu entdo IBP Losec Mups no lugar do Omeprazol
genérico e solicitou uma SEED, que nunca chegou a ser realizada.

Apo6s uma semana de uso dessa medicagdo notou-se discreta melhora do quadro, porém
com relato dos pais de dificuldade para administrar o medicamento na dose correta, sem evitar
desperdicios.

J& com trés meses de vida, O.L.I. apresentou piora significativa do quadro, desta vez
mais intenso que antes, com relato de choro continuo por até quatro horas seguidas, recusa das
mamadas, muita irritabilidade e aumento da frequéncia e da caracteristica dos espasmos. O
mesmo agora ocorria em quatro a cinco episodios por dia e era seguido por movimento que
parecia um reflexo de moro bizarro com postura hipertonica de todo o corpo imediatamente
apos e também muita vermelhiddo do bebé, que ndo chegava a ficar ciandtico em nenhum

momento.
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Apds o quadro ele sempre apresentava choro intenso e agitagdo motora. Nesse
momento, achou-se apropriado buscar orientagdo de um neurologista pediatrico, o mesmo
iniciou investigagdo para crises epiléticas por Sindrome de West, solicitando EEG e exames
laboratoriais.

Foi realizado EEG ap6s consulta cujo resultado foi normal. Com a angustia dos pais
pelo quadro do bebé ficando mais intenso, procuraram outro neurologista pediatrico que por
sua vez, observando o quadro clinico e com o resultado dos exames em maos, aventou a
hipotese de SINDROME DE SANDIFER, orientando otimizar o tratamento para DRGE,
enfatizando a necessidade de ter mais cautela ao administrar o remédio para o bebé para que
obtenha-se a dose correta na administragdo e melhor controle do quadro. Além do mais, indicou
ainda mudanga postural para o paciente, bem como orientacdo quanto a ingestdo de leite.
Também foi indicado acompanhamento com o gastroenterologista pediatrico.

O paciente obteve melhora expressiva apds duas semanas de tratamento segue em
acompanhamento clinico, sem queixas no momento. Atualmente paciente encontra-se com

quatro meses ¢ 11 dias e vem apresentando melhora com a instalacao desse novo tratamento.
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6. DISCUSSAO

A doenga do refluxo (DRGE) constitui uma entidade com sintomas pleomorficos, sendo
sistematicamente dividida em sindromes esofagica e extraesofagica para seu estudo. Dentre as
associacdes definidas com DRGE e manifestacdes extra-esofagicas, estd a SS, que se
caracteriza por disturbios neurocomportamentais € outros sintomas atipicos. O que caracteriza
a SS ¢ a postura anormal em pacientes com refluxo gastroesofagico (SHERMAN, et al., 2009).

Para entendermos bem esta patologia, ¢ importante ressaltar seu manejo. O primeiro
ponto a ser tratado diz respeito a histéria clinica e o exame fisico, onde os mesmos devem ser
minuciosos. De acordo com Kinsbourne (1964) a observagao cuidadosa de um episodio ¢ de
suma importancia na avaliagdo de um paciente com movimentos distonicos como parte de uma
apresentacdo incomum de DRGE, e os sintomas iniciais sdo vitais para fazer um diagndstico
correto. Uma das apresentacoes da SS ¢ a exacerbagdo da postura anormal imediatamente apds
as refeicoes e melhora entre as mamadas (KINSBOURNE, 1964).

De acordo com Moore e Rizzolo (2018) muitas pesquisas realizadas sobre a SS t€m
debatido se o refluxo causa a postura ou se a postura causa o refluxo (MOORE E RIZZOLO,
2018). Quando a patologia foi reconhecida pela primeira vez, acreditava-se amplamente que a
postura induzia os episodios de refluxo, ou que a postura era o resultado de um tique ou de um
comportamento proposital com o objetivo de reduzir o refluxo e proporcionar alivio. A
avaliacdo inicial de Kinsbourne (1964) dessas criancas produziu resultados conflitantes. As
criancas relataram uma diminuicdo do desconforto durante a postura, mas os estudos
radiograficos durante um episodio de tor¢ao na verdade sugeriram um agravamento do refluxo
(KINSBOURNE, 1964).

De acordo com estudo de Firat ef al. (2007), alguns pais descreveram episodios
intermitentes de torcicolo que mudam de um lado para o outro com a alimentagio. E importante
notar que o musculo esternocleidomastoéideo ¢ normal, ao contrario do torcicolo verdadeiro,
onde o musculo tem espasmos e encurtou. Consequentemente, esses episodios de torcicolo com
DRGE nio respondem a fisioterapia. Este quadro clinico pode ser facilmente confundido com
convulsdes; no entanto, durante os eventos paroxisticos, os pacientes estdo conscientes. O
exame neurologico geralmente ¢ normal nesses pacientes, o que pode tornar a SS um
diagnostico mais provavel do que a epilepsia (FIRAT, et al., 2007).

Com esses episodios, os pacientes apresentam choro excessivo, agitacdo, irritabilidade,
vOmito, engasgo ou engasgo durante e apos a alimentagdo. Se os sintomas continuarem, 0s

pacientes podem desenvolver anemia, perda de peso ou deficiéncia de crescimento e erosdes
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dentarias. Os profissionais de saude precisam estar cientes das complicagdes da DRGE, nao
apenas da SS, mas também da apnéia, pneumonia recorrente, estridor crénico ou sibilancia
(GONZALEZ et al., 2019).

Para Cafarotti, et al. (2014) a historia e a observagdo clinica sdo fundamentais para
identificar a SS como parte da apresentagdo atipica da DRGE. Normalmente, o lactente pode
apresentar irritabilidade, choro, desvio dos olhos com versdao da cabeca, torcicolo que pode
mudar de lado, espasmo extensor, postura distonica e ruminagdo (mastigacdo de alimento
regurgitado) (CAFAROTT]L, et al., 2014).

De acordo com Bruckheimer e Goldberg (1991) o torcicolo associado a SS ¢ Unico. O
posicionamento ¢ intermitente, muda de lado e o esternocleidomastoéideo estd normal com
auséncia de espasmo. Outras doengas do pescogo, como anomalias congénitas da coluna, lesdes
no pescoco ou na coluna e condigdes inflamatorias, podem ser excluidas pelo exame fisico
(BRUCKHEIMER; GOLDBERG, 1991).

A distonia da SS envolve principalmente a cabega, 0 pescogo, as costas e a parte superior
do tronco, mas ndo os membros (VANDENPLAS; et al. 2005). A postura
neurocomportamental pode ser confundida com convulsdes, convulsdes ou espasmo infantil
(KABAKUS; KURT, 2006). A SS difere dos eventos epilépticos por ndo possuir o componente
clonico ritmico (LEHWALD et al., 2007). Raramente, os eventos epilépticos em bebés se
apresentam apenas como postura tonica (PAOLICCHI, 2002). Em estudo de Kotagal et al.
(2002), aponta também que, eventos nao epilépticos paroxisticos comumente sao encontrados
em bebés e criangas pequenas e uma grande parte dos casos pode ser diagnosticada com base
em uma histéria cuidadosa e exame fisico. Em pacientes cuja apresentagdo nao ¢ tao clara, a
pesquisa mostrou que um simples monitoramento por video-EEG pode esclarecer o diagnostico
(KOTAGAL et al., 2002).

O paciente avaliado apresentou irritabilidade, agitacdo e recusa das mamadas, que nao
melhorava, mesmo com uso de IBP. E, ao ser trocado IBP regular pelo manipulado, o quadro
no qual persistia a irritabilidade, apresentou piora, com muita agitacdo, insonia e choro
frequentes, iniciando-se o surgimento de espasmos intermitentes. Com trés meses de vida o
paciente apresentou piora significativa do quadro, desta vez mais intenso que antes, com 4 a 5
episodios por dia, com relato de choro continuo por até 4 horas seguidas, recusa das mamadas,
muita irritabilidade e aumento da frequéncia e da caracteristica dos espasmos. Passou a
apresentar juntamente com o choro movimento que parecia um reflexo de moro com postura

hipertonica de todo o corpo e hiperemia. Apds o quadro ele sempre apresentava choro intenso
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e agitacdo motora O quadro apresentando pelo paciente em questdo muito se assemelha aos
sintomas descritos na literatura.

Sobre o diagnostico, de acordo com estudo de Ruiz e Perez (2008) a pHmetria pode ser
utilizada sozinha ou em combina¢do com impedancia, sendo a combinacao dos métodos uma
melhor opcdo diagndstica, aumenta a probabilidade de aceitar ou rejeitar o refluxo como causa
da doenga (RUIZ; PEREZ, 2008). Nesse sentido, destaca-se o relato de um caso, em que foram
utilizadas pHmetria esofagica, eletromiografia de superficie e videografia em tela dividida, que
demonstrou associagdo de multiplos canais fisiologicos de contragdo do musculo reto
abdominal com o aparecimento de episddios de refluxo e a associagdo de episodios de refluxo
com a postura distonica da cabe¢a (FRANKEL, et al., 2006). Da mesma forma, alguns autores
relatam que lactentes com choro intenso, sem vomitos, apresentam até 60% de registros
anormais de pHmetria intraesofagica e resolucdo dos sintomas com tratamento anti-refluxo
(QUINTERO, et al., 2012).

Segundo Patil e Tas (2021) a avaliagdo laboratorial geralmente ndo € necessaria para
diagnosticar essa sindrome. Se o exame clinico e os sintomas relatados pelos pais ndo forem
relacionados a epilepsia, os médicos devem tentar um tratamento ndo farmacologico e, em
seguida, o tratamento farmacoldgico conforme necessario. Se os sintomas melhorarem, nao ha
necessidade de outros testes de diagnostico. Se os sintomas forem refratarios aos tratamentos
ndo farmacoldgicos ou farmacolodgicos, o encaminhamento a um gastroenterologista ¢
pertinente para avalia¢dao adicional, como monitoramento continuo do pH esofagico e outros
estudos avangados (PATIL; TAS, 2021).

De acordo com os autores, uma vez que o quadro clinico ndo esta claro para a SS, o
médico deve adaptar as ferramentas de diagndstico de acordo com o exame fisico e o relato de
sintomas dos pais. Em alguns casos, o EEG fornecerda informagdes clinicas valiosas para
descartar ou excluir distirbios convulsivos. A avalia¢do da anemia por deficiéncia de ferro com
hemograma completo e estudos com ferro e o encaminhamento para cirurgia na avaliacao de
hérnia de hiato devem fazer parte do tratamento da SS (PATIL; TAS, 2021).

Para investigacdo do paciente em questdo, ao ser encaminhado para o neurologista
pediatrico, o mesmo aconselhou a fazer pesquisa para crise epilética por Sindrome de West,
sendo solicitado EEG e exames laboratoriais. O resultado do EEG apds consulta foi normal.
Historia muito proxima a todos os relatos descritos na literatura onde se inicia a investigagao

da SS sempre desconfiando de crise epilética.
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Estudos de manometria e pH esofagico na pratica clinica ndo sdo realizados com
frequéncia em recém-nascidos ou bebés muito pequenos, sendo mais realizados em criangas,
diferente do que propdem algumas literaturas sobre o tema.

No que concerne o tratamento existem duas abordagens para SS associada ao RGE, a
ndo farmacologica e a farmacoldgica. No entanto, a primeira se resolve com o tratamento da
ultima. Se a crianga estd ganhando peso de forma adequada e se desenvolvendo bem, as
intervengdes ndo farmacologicas devem ser tentadas antes do tratamento farmacologico
(PATIL; TAS, 2021).

Orenstein e McGowan (2008) por outro lado referem que as mudangas no estilo de vida
sdo o primeiro passo no tratamento da DRGE e da SS. Quase 80% dos bebés terdo melhora dos
sintomas em duas semanas apenas com mudangas no estilo de vida (ORENSTEIN;
MCGOWAN, 2008). Aconselhe os pais de bebés saudaveis a termo para engrossar o leite
materno ordenhado ou férmula com uma colher de sopa de cereal de arroz infantil puro para
cada dois a quatro ongas de leite materno ou féormula, ou use uma féormula pré-espessada
comercialmente preparada (GREMSE, 2002). A férmula espessada deve ser usada com cautela
em bebés prematuros devido ao risco aumentado de enterocolite necrosante (LIGHTDALE et
al., 2013). De acordo com estudo de Vandenplas et al. (2005) deve-se incentivar os pais a
diminuir o volume ou a frequéncia das mamadas em bebés que estdo sendo alimentados em
excesso e a evitar a fumaga passiva do cigarro. Colocar a crianca completamente em pé apos as
mamadas parece ter beneficios, assim como colocé-la em decubito ventral. Os bebés podem ser
colocados em decubito ventral apenas por curtos periodos e apenas quando acordados e
supervisionados. Eles ndo devem dormir em posicdo prona devido ao conhecido risco
aumentado de sindrome de morte stbita infantil (SMSL). Posicionamento elevado ou supino,
como escorar em um carrinho de bebé, ndo trouxe beneficios (VANDENPLAS ef al., 2005).

Os pais devem ser aconselhados a evitar a superalimenta¢ao e podem diminuir o volume
de cada mamada. A importancia de manter o ritmo entre as mamadas e manter o bebé em
posi¢ao vertical apds cada mamada ¢ um ponto de destaque como método essencial para
prevenir o RGE. Alguns pacientes podem exigir uma mudanga para uma formula mais
elementar, pois um ter¢o dos pacientes com sintomas de DRGE pode ter esofagite alérgica
secundaria a alergia a proteina do leite de vaca como uma condigdo subjacente (PATIL; TAS,
2021).

Se todas essas mudancas no estilo de vida ndo melhorarem a DRGE e, por sua vez, a
SS, o tratamento farmacoldgico com medicamentos anti-refluxo deve ser iniciado. Os

inibidores da bomba de prétons e bloqueadores de H2 sdo a terapia de primeira linha. Na
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maioria dos casos, os eventos paroxisticos se resolvem ou diminuem drasticamente em
frequéncia com o tempo; além disso, o estado anémico melhorara logo apds o controle da
DRGE (LEUNG; HON, 2019). Para o paciente em questdo, como necessario a inclusdo de
tratamento farmacoldgico, primeiro com IBP — omeprazol, depois com omeprazol manipulado
e por fim com Losec Mups, ou seja, estd-se diante de tratamento refratario. Foi necessario
otimizar as doses dos fArmacos para que o mesmo obtivesse melhora.

Segundo relatos de Patil e Tas (2021) como diagndstico diferencial para a SS incluem
todos os eventos paroxisticos na infancia, incluindo sindromes epilépticas, torcicolo muscular
congénito, condi¢des metabolicas e congénitas, patologias do SNC, trauma e condigdes
inflamatorias ou infecciosas do pescogo e da cabeca (PATIL; TAS, 2021).

O progndstico para essas criangas ¢ excelente. Uma vez que a DRGE ¢ estabelecida
como a etiologia da SS, o tratamento oportuno e apropriado da DRGE diminui os episodios
distonicos e, com o tempo, remite na maioria dos pacientes. Além disso, a anemia por
deficiéncia de ferro geralmente desaparece apos trés meses de tratamento estabelecido para a
DRGE. Na revisao da literatura realizada para este artigo, ndo houve qualquer complicagao ou
morbidade de longo prazo relatada associada a SS (PATIL; TAS, 2021).

A respeito das complicacdes da SS estas sdo inexistentes, no entanto, se nao for
identificado com precisdo a tempo, pode ser diagnosticado como uma condic¢do neuroldgica e
tratado como tal. O manejo da medicagdo antiepiléptica, embora bem tolerado, pode ser
desnecessario, causar efeitos adversos e sofrimento aos pais. Os pacientes podem receber
tratamento incorreto por periodos prolongados até o diagnoéstico de DRGE (PATIL; TAS,
2021).

Para melhora do diagnéstico e maior conhecimento da equipe sobre a SS, € importante
se ter em mente que esta patologia ¢ uma condi¢do que requer um alto indice de suspeita. A
equipe de satde deve ser capaz de identificé-la e tratd-la. Quando o quadro clinico ndo ¢ claro,
a equipe deve solicitar o encaminhamento do paciente ao neurologista pediatrico para avaliagao
adicional a fim de determinar a etiologia subjacente. No entanto, quando a DRGE ¢ estabelecida
como causa da SS, e se os sintomas sdo refratarios ao tratamento, um encaminhamento
gastrointestinal € pertinente para tratamento posterior da DRGE. O paciente em questdo recebeu
tratamento e vem apresentando melhora significativa, também foi orientado a fazer

acompanhamento com gastroenterologista pediatrico.

7. CONCLUSAO
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Conclui-se, portanto, que a SS € uma das apresentacdes atipicas do RGE em lactentes.
Os médicos devem ter um alto indice de suspeita de Sindrome de Sandifer quando uma crianga
apresenta torcicolo intermitente ou postura atipica na auséncia de lesdo ou doenca. O primeiro
passo crucial € obter um historico detalhado e uma descrigdo dos eventos. A observacao direta
do paciente ¢ de suam importancia nesse caso, para tornar mais fidedigna a caracterizagao desta
patologia. Quando um médico determina que ocorreu um evento ndo epiléptico, o trato
gastrointestinal superior deve ser avaliado.

Se a SS for diagnosticada, os pais podem ter certeza de que a postura provavelmente
melhorard com o tratamento. Se medidas anti-refluxo forem instituidas a medicacdo pode nao
ser necessaria. O encaminhamento para cirurgia ¢ indicado em casos de DRGE refratario ao
medicamento ou hérnia de hiato. O répido reconhecimento da apresentagdo sutil da SS pode
levar a um diagndstico, tratamento, e resolugcdo quase universal desta condi¢ao preocupante.

Sao necessarias mais estudos e pesquisas sobre esta condi¢do, uma vez que encontrar
uma ligacdo fisiopatologica ou anatomica definitiva pode melhorar a oportunidade de
diagnostico e tratamento, poupando pacientes e familias de testes e tratamentos extensos, caros
e potencialmente desnecesséarios. Porém, uma vez estabelecido o diagnostico e, com o
tratamento médico adequado, obtém a resolugdo dos sintomas, como ocorrido com o paciente
citado. Portanto, criangas com torcicolo, episddios distonicos ou convulsdes atipicas devem ser

avaliadas para DRGE e Sindrome de Sandifer.
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