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CASO CLINICO
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RUBEOLA CONGENITA

Ainda entre nos
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~ _RESUMO

Desde o inicio da vacinagdo contra a rubéola houve abrupta diminuigdo do numero de diag-
nésticos de rubéola e de sindrome de rubéola congénita. A apresentagdo de um caso clinico de
infecgdio congénita pelo virus da rubéola com as graves sequelas que acarreta serve para relembrar
que este problema persiste e que é necessario reforgar a sua prevengdo. A existéncia de reinfecgd-
es, embora muito raras, deve obrigar a manter uma vigiléncia apertada em todas as gestagoes mes-

mo em gravidas previamente imunes.

Congenital rubella. Still with us.

After vaccination against rubella was introduced, the number of cases of rubella and congeni-
tal rubella syndrome decreased significantly. The presentation of a case report of rubella virus
congenital infection with important sequellae, stresses the need to reinforce prevention. The exis-
tence of rare cases of reinfection imply good surveillance that gestations should be maintained

even in women previously immune.

INTRODUGAO

As primeiras associa¢des entre infecgdo rubedlica
durante a gravidez e malformagdes do feto/recém-nasci-
do foram descritas por Gregg sémente em 1941!. Desde
entdo e nomeadamente apds o reconhecimento de surtos
malformativos apos epidemias de rubéola, esta deixou de
ser encarada primariamente como uma doenga benigna
da infincia para se tornar numa das patologias major a
prevenir durante a gravidez 3.

Nesta linha de raciocinio, iniciou-se a vacinagdo com o
virus da rubéola atenuado das raparigas pré-ptberes e/ou
das criangas mais novas, consoante a estratégia seguida
nos diferentes paises*, tornando-se curiosamente uma
vacina destinada a proteger néo a propria ou a comunida-
de, mas seres ainda nio concebidos’.

Desde que comegaram a surgir descri¢des, embora
muito raras, de criangas infectadas durante a gestagéo,
filhas de mies préviamente imunes, quer naturalmente
quer apds vacinagdo, concluiu-se que até a efectivagio da
erradicagio da rubéola, nenhuma gravida estd totalmente
protegida, devendo assim evitar sempre o contacto com
individuos doentes3¢-12, Estes sdo por vezes dificeis de
identificar, uma vez que muitas infecgdes pelo virus da
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rubéola sfo totalmente assintomaticas. Uma populagio
crénicamente infectada e infectante sfo as proprias crian-
¢as com sindrome da rubéola congénita, que poderdo
continuar a excretar virus durante mais de um ano, sendo
assim muito importante tentar prevenir o seu contacto
com mulheres gravidas’.

Um recém-nascido com o sindrome de rubéola congé-
nita podera apresentar de imediato o quadro clinico
sugestivo, nomeadamente alteragdes oculares, cardiacas,
do sistema nervoso central, surdez neurosensorial. Outras
lesdes poderdo desenvolver-se progressivamente, pelo
que as criangas deverfio ser reavaliadas periodicamente.
Estas altera¢Ges tardias podem também surgir em crian-
¢as com infec¢io congénita pelo virus da rubéola, mas
assintomaticas a nascenga 35791314,

Em Portugal a rubéola é uma doenga de notificagéo
obrigatdria, embora na pratica seja muitas vezes descura-
da possivelmente devido a dificuldade de se obter um
diagndstico de certeza. Entre 1987 e 1992 foram notifica-
dos 4937 casos (dos quais 2305 em 1989). No mesmo
intervalo foram registados 12 casos de rubéola congénita:
10 em 1987 e 2 em 1989.

A apresentagio de um caso de uma crianga com rubéo-
la congénita, tem como objectivo sublinhar a persisténcia
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entre nos desta entidade, a sua morbilidade e a importan-
cia da sua prevengdo.

CASO CLINICO

O Tiago nasceu em Lisboa no Hospital de Santa Maria
(HSM) em Janeiro de 1994. Os pais muito jovens (mée
com 16 e pai com 23 anos) e consanguineos (primos
direitos) sdo trabalhadores rurais alentejanos. A gestagdo
foi acompanhada medicamente no Centro de Saude da
area de residéncia e cerca de 2 meses antes do parto na
Maternidade Dr. Alfredo da Costa por suspeita de cardio-
patia congénita e atraso de crescimento intra-uterino
(ACIU). Na amamnese foi negada febre, rash ou contac-
tos conhecidos com doengas infecciosas. As analises de
rotina a que tivemos acesso, realizadas em Outubro de
1993, revelaram um VDRL e AgHbs negativos, serologia
para toxoplasmose: 1gG-32 UI/L, IgM-0 UI/L e rubeola:
IgG-36 UL (ELISA.

O parto foi eutdcico as 37 semanas de gestagdo, com
Indices de Apgar 7 € 9 ao 1% S5° minutos respectivamente,
peso 1510 gr, comprimento 41 cm e perimetro cefilico
30,5cm. Para além do desvio dos dados de somatometria,
apresentava miiltiplas petéquias e manchas cutineas acin-
zentadas (fig. 1) que foram desaparecendo lentamente nas
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Fig. ] - Aspecto das lesdes cutaneas

duas primeiras semanas de vida, esplenomegélia de 3 cm
abaixo do bordo costal esquerdo de consisténcia dura,
hepatomegalia de 1-2 cm de consisténcia normal, pulsos
femurais pouco amplos, fontanela anterior ligeiramente
hipertensa, prega palmar tnica bilateral e hipoplasia das
unhas dos pés. A avaliagéo cardiologica clinica e ecografi-
ca mostrou uma persisténcia do canal arterial com shunt
bidireccional e uma membrana localizada em frente da ori-
gem da artéria sub-clavia esquerda, ndo havendo gradiente
arco aortico-aorta descendente (fig. 2). Tensionalmente
ndo havia diferengas entre os membros superiores e inferi-
ores. Ndo foi medicado com indometacina dada a possibi-
lidade de evolugéo para coartagdo da aorta.
Laboratorialmente apresentava trombocitopénia vari-
ando de menos de 10.000 a 76.000 plaquetas/mm3, ¢ o
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Fig. 2 — Ecocardiograma com visualizagdo do arco aortico ¢
membrana localizada em frente da origem da artéria sub-clavia
esquerda (seta).

exame do liquor obtido por pungdo lombar foi normal.
Dada a forte suspeita de infec¢do intrauterina foram pedi-
dos VDRL, serologia para toxoplasmose, citomegalovi-
rus, parvovirus e pesquiza de inclusdes citomegdlicas no
sedimento urinario que foram negativos e serologia para
ribeola que revelou no RN : [gG-420 UI/L, IgM- positi-
va e na mie IgG-540 UI/L, IgM- negativa (ELISA).

A observagdo oftalmologica inicial mostrou uma corio-
retinite macular bilateral, e a ecografia transfontanelar
uma hiperecogenicidade marcada da substéncia branca e
lesBes micronodulares dispersas nos nicleos da base que
se foram acentuando em exames posteriores.

Aos 8 dias de vida foi diagnosticada coartagio da aorta
grave associada a insuficiéncia cardiaca que obrigou a
terapéutica médica intensiva, incluindo ventilagdo meca-
nica durante dois periodos de 24 horas. Aos 16 dias de
vida e com um peso de 1395 gr foi submetido a cirurgia
cardiaca para laqueagdo do canal arterial e aortoplastia
com flap de sub-clavia. O pés-operatdrio decorreu com
ligeira hipertensdo transitoria controlada com proprano-
lol, tendo ficado sem gradiente transcoartagdo. Com um
més de vida e um peso de 1705 gr foi transferido para a
Unidade de Doengas Infecciosas do Servigo, sem qual-
quer medicagdo excepto suplementagio vitaminica.

A crianga manteve uma deficiente progressdo ponderal.
Laboratorialmente persistiu a trombocitopénia associada
a anemia. Com um més e meio mantinha IgM positiva
para virus da rubeola e IgG de 220 UI/L. Nio foi feito o
isolamento de virus nos liquidos orgdnicos por impossi-
bilidade técnica. A ecografia cardiaca mostrou nio haver
lesdes residuais da coartagdo da aorta mas estenoses
ligeiras dos ramos da artéria pulmonar. Realizou potenci-
ais evocados auditivos que revelaram surdez sensorio-
neural profunda bilateral. Manteve as lesdes de corioreti-
nite macular extensa, assim como as alteragdes
observadas na ecografia transfontanelar. A tomografia
axial computorizada cranio-encefilica confirmou a exis-
téncia de calcificagdes parenquimatosas e ainda hipoden-
sidade da substincia branca mais evidente a nivel dos
lobos frontais e parietais posteriores. A avaliagdo de
desenvolvimento aos 2 meses de idade cronoldgica con-
firmou um atraso psico-motor importante.
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Tivemos posteriormente a confirmagéo através da
Autoridade de Saude do distrito onde a mée foi seguida
durante a gravidez, que esta tinha sido vacinada contra a
rubeola aos 10 anos de idade (conforme Plano de Investi-
mento e Desenvolvimento Regional para a Satde-PIDR).

DISCUSSAO

Pensamos tratar-se de um caso elucidativo das lesdes
que pode causar a infecgdo intra-uterina pelo virus da
rubéola. A sua descrigdo semelhante a muitas outras,
tem como objectivo relembrar que esta entidade, infeliz-
mente, persiste entre nos.

Ficamos na divida sobre o que se tera passado no caso
da mie deste recém-nascido. Ou ocorreu uma falha da
vacina, primaria ou secundéria, ou tratou-se de um exem-
plo da possibilidade de aparecimento de sindrome de
rubéola congénita em mies imunes. As IgG doseadas no
fim do 2° trimestre traduziam muito provavelmente a
infecgdo do inicio da gravidez. Infelizmente ndo foram
doseadas as Ig M. O método de quantificagdo das IgG
utilizado no HSM na altura, ndo permite a sua compara-
¢do com o valor obtido anteriormente, pelo que ndo se
podem tirar ilagSes da disparidade de valores encontra-
dos.

Desde a introdugdo da vacinagdo em 1969, a abrupta
diminuicdo dos casos de rubéola e de sindrome de rubéo-
la congénita (SRC), fazem prova da eficacia da vacina-
¢do em reduzir este problema!3, Com taxas de converséo,
segundo os diferentes autores da ordem dos mais de 90%
a quase 100% >>15, é considerada uma vacina muito efi-
caz. Isto levou a que se propusesse a erradicagio da cir-
culagdo do virus da rubéola e consequentemente do SRC.
Dada a sua epidemiologia, com um reservatorio exclusi-
vamente humano, este objectivo deveria ser atingido em
relativamente curto prazo >0 e s assim se evitariam os
casos esporadicos de SRC que se continuam a verificar
desde o inicio da vacinagdo. Vérios estudos preconizam a
eliminagfio da rubéola assumindo a vacinagdo de 92,1%
de toda a populagdo com uma vacina com eficécia de
95% 13,

Entre nds a vacina da rubéola esta incluida numa vaci-
na triviral administrada duas vezes ao longo da vida,
parecendo ser este 0 esquema que permite menos fugas
a vacinagfo. Nunca é demais realgar a necessidade de a
promover constantemente, nomeadamente no post-parto
imediato de puérperas nio imunes 317,

Actualmente muitos estudos tém avaliado a duragdo ¢
a qualidade da imunidade induzida pela vacina em com-
paragdo com a infecgio pelo virus selvagem, e embora se
verifique uma taxa de reinfecgdo maior nos individuos
vacinados do que naqueles cuja imunidade foi adquirida
naturalmente, este facto ndo tem sido considerado um
factor desmotivante das campanhas de vacinagdo, obri-
gando no entanto a manter uma vigilancia epidemiolégi-
ca apertada 37! 1151819 Em relagdo a sua eficacia, e uma
vez que esta ndo atinge os 100%, o ideal seria poder
haver um controle post vacinal para se evitarem alguns
casos de SRC e esclarecerem epidemiologicamente
outros.
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Outro aspecto muito importante é tentar evitar e
diagnosticar as reinfecgdes. A lesdo fetal apés uma rein-
fecgiio materna é muito rara, mas ha ja varios casos bem
documentados!®. Desconhece-se como é que certas gra-
vidas reinfectadas desenvolvem virémias suficientes para
afectar o feto. Algumas mulheres podem ter um defeito
na sua resposta imune especifica para a rubéola como
uma incapacidade de produzir Ac dirigidos ao epitopo
protector do virus, ou um defeito na resposta linfoprolife-
rativa especifica. As mulheres com imunidade induzida
pela vacinagdo podem estar mais susceptiveis devido a
diferengas qualitativas da resposta imune!®.

Os critérios de reinfecgdo deverdo ser rigidos para ndo
haver perigo de uma exacerbagdo do problema. Alguns
autores recomendam que seja considerada reinfecgdo
quando um individuo com anticorpos (Ac) preexistentes
tenha um aumento significativo desses Ac, um doseamen-
to positivo de IgM especifica para a rubéola ou ambos. A
prova prévia de Ac implica duas determinagSes dos mes-
mos, ou uma historia documentada de vacinagdo seguida
de um doseamento positivo de Ac anti-rubéola'®.

Até a erradicagio do virus, e uma vez que frequente-
mente a infecgdio materna é inaparente, sem erupgao
cutinea, e por isso ser pouco provavel fazer-se um diag-
nostico clinico, dever-se-4 tentar determinar a existéncia
de uma infecgfio ou reinfecgdo nomeadamente através de
um controle serologico sequencial a todas as mulheres
gravidas que desenvolvam ou contactem com doenga
sugestiva de rubéola, mesmo havendo prova serologica
prévia positiva e/ou histéria de vacinagio'*2°.

E fundamental na altura do primeiro controle analitico,
ndo confundir uma imunidade pré-gestacional com a
adquirida nas primeiras semanas de gestagdo como resul-
tado de uma infecgdo com graves consequéncias para o
feto!320. Para além do doseamento das IgG e IgM especi-
ficas, é importante poder-se socorrer de outros testes
antes de um diagnoéstico definitivo com todas as conse-
quéncias que acarreta. Como € evidente todos os estudo
deverdo ser feitos em laboratorios com experiéncia neste
campo?0-22,

Infelizmente entre nés, ainda ha mulheres que engravi-
dam sem saberem o seu estado imunitario em relagdo a
rubeola, quer por ignordncia da sua importéncia, quer por
confiarem num diagndstico feito clinicamente na infan-
cia®, sendo conhecida a quase total auséncia de procura
de consultas pré-concepcionais onde poderiam ser devi-
damente orientadas.

Como conclusio, podemos dizer que o inicio da vaci-
nagiio representa um ponto de viragem na histéria natural
da rubéola. Até a sua erradicagio, o controle devera ser
apertado para por termo aos injustificados casos de rubé-
ola congénita que ainda vdo surgindo. Uma vigilancia
préconcepcional adequada é fundamental para este objec-
tivo. No entanto, quando a prevengdo falha, e apos a alta
destes recém-nascidos com sindrome rubeolico congéni-
to das Unidades de Cuidados Intensivos Neonatais, 0
desafio continua. E preciso poder proporcionar-lhes € as
suas familias os meios médicos, educacionais, sociais e
econdmicos para os ajudar a ultrapassar os miltiplos pro-
blemas que se lhes deparam no futuro.
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