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FIGURA 8 - A - Meningite piogénica aguda destacando exsudato neutrofilico intenso em leptomeninges (Fotomicrogra-
fia, HE 100x). B — Coldnias bacterianas de cocos detectada focalmente (Fotomicrografia, HE 400x).

FIGURA 9 - A — Infarto renal (Fotomicrografia, HE 100x). B — Glomérulo exibindo microtrombos de fibrina na area de
infarto. Havia também trombos em varias arteriolas e raras artérias arqueadas. (Fotomicrografia, HE 400x)

FIGURA 10 - A - Trombo de fibrina em arteriola pulmonar, relacionado ao quadro de CIVD (Fotomicrografia, HE 400X).
B - Raros trombos vasculares foram identificados em parénquima esplénico (Fotomicrografia, HE 400X).
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DISCUSSAO CLINICA

A SWF é caracterizada por febre, colapso car-
diovascular, cianose, hemorragia adrenal, lesdes der-
matoldgicas (petequiais ou purpuricas) e evolugao
fatal fulminante geralmente em até 24 horas do ini-
cio dos primeiros sintomas."®° O meningococo é o
agente etioldgico mais frequente (60-80% dos ca-
sos de SWF)®'0 mas muitos outros agentes tam-
bém foram descritos: S. aureus'!, H. influenzae®, S.
pneumoniae'®'3, estreptococo beta hemolitico'?,
Morganella morganii'*, Enterococcus faecium'*, Kleb-
siella', Pasturella'*, Capnocytophaga canimorsus,
Micobactérias e virus da varicela. A asplenia pode co-
laborar com o desenvolvimento de SWF'3 por favore-
cer infeccdes bacterianas.

Meningococcemia refere-se a sepse purpurica
fulminante do meningococo. O nome SWF deve ser
reservado para a presenca de septicemia fulminante
em que se comprove destruicdo hemorragica das
adrenais.'® Como o agente causal nem sempre é o
meningococo® !4 o termo sepse fulminante pur-
purica proposto em 19535 ou purpura febril séptica’®
sao preferencialmente sugeridos ao invés de menin-
gococcemia quando ainda nao se tem definitivamente
os resultados microbiolégicos.

O comprometimento agudo das glandulas
adrenais explica a maioria dos sinais e sintomas clini-
cos exuberantes apresentados por esta paciente.
A manifestacdo predominante de crise adrenal é o
choque, mas os pacientes geralmente apresentam
sintomas inespecificos como anorexia, nausea, vémi-
to, dor abdominal, fraqueza, fadiga, letargia, febre,
confus&o ou coma.!”

A faixa etaria pediatrica € sempre a mais
acometida, particularmente criangas menores de 2
anos que respondem por 70% dos casos.'®1® Em
1944, dos 150 casos descritos até a época, houve
19 ocorréncias (12,7%) em adultos e 87,3% em cri-
ancas.'®

A constatagdo da presenga de PF em nossa
paciente colabora com o diagnéstico da SWF, mas
sua presenca nao é obrigatoria, pois ha relatos de
auséncia de hemorragia adrenal em 26% dos casos
fatais de PF. 20 Ademais, na compilacdo dos casos
feita pelo Dr. Waterhouse, 80% dos casos de apo-
plexia suprarenal tinham PF'. PF é descrita desde
188421 pelo quadro purpurico confluente associado
a intensa coagulagido intravascular disseminada,
com desordem trombdtica que pode levar a necrose
de pele e/ou amputacdo de membros.??2 No nosso
relato, fica evidente a presenga de PF pelo quadro

dermatoldgico caracteristico e presenca de CIVD
clinica e laboratorial.

A prioridade no manejo do choque séptico &
sempre o tratamento otimizado imediato evitando
a deterioracdo das condigdes clinicas do paciente.
Neste sentido, a prioridade foi a manutencgao de vias
aéreas, o suporte ventilatério, o restabelecimento
rapido das condi¢gdes hemodinamicas com o uso de
expansores do volume extracelular, drogas vasoati-
vas e hemoderivados, o tratamento antimicrobiano
na primeira hora do choque e todas as outras reco-
mendacdes da ACCCM’ e Sepsis Survival Campg-
nain.8 A SWF é invariavelmente fatal se a terapéutica
com glicocorticéide n&o é iniciada precocemente. 1923
Entretanto, a instituicdo de diagndstico e tratamento
precoces pode ser muito dificil quando os sintomas
nao sao especificos. No fluxograma de tratamento
recomendado pela ACCCM, a terapia com corti-
coesteroide deve ser instituida na suspeita de insu-
ficiéncia adrenal ou de SWF”, o que correspondeu ao
uso precoce de hidrocortisona 100 mg/m? no primeiro
dia e 50 mg/m? a partir de entdo. Interessante notar
que o nivel sérico de cortisol colhido era de 100 mcg/
dl, o que mostrava que a paciente ndo apresentava
em insuficiéncia adrenal absoluta. Pizarro e colabo-
radores?* relataram, apos realizacdo de teste com
corticotropina, insuficiéncia adrenal relativa em 26%
dos casos de choque séptico dos quais 80% com
choque resistente a catecolaminas.

A coleta do liquor n&o é prioridade inicial ain-
da que a suspeita inicial seja meningite bacteriana.
As medidas de isolamento, quimioprofilaxia para
contactantes e uso de antibiético de amplo espectro
parenteral para o sistema nervoso central ndo de-
vem ser retardadas. A insisténcia nesta coleta a en-
trada pode levar ao risco desnecessario de colapso
cardiorrespiratorio durante o procedimento e atraso
de medidas restauradoras vitais. Apos estabiliza-
¢ao da paciente, os exames de cultura ou teste de
antigenos permitirdo documentar o agente causal
num momento mais oportuno. Houve o isolamento
tardio de Meningococo C nesta paciente, mas todas
as condutas necessarias para o tratamento contra
este agente ja tinham sido adiantadas.

O tratamento dos casos deve ser agressivo
com inclusdo precoce de antibiéticos de amplo
espectro e terapéutica com corticoticoesterdides
apo6s o suporte inicial com ressuscitagao volumé-
trica e cardiovascular.

Apesar de se discutir o uso de hemoderivados
(plasma fresco congelado e concentrado de plaque-
tas), proteina C ativada, plasmaférese e anticoagu-
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lacdo (heparina, antitrombina Ill, rtPA) como opg¢des
de tratamento como para PF 2225, verifica-se que no
tratamento atual da SWF nenhuma terapéutica tem
apresentado resultado convincente que altere a taxa
de mortalidade. A prevengao com vacinagao dos pa-
cientes contra 0 meningococo, o agente causal mais
importante, tem sido uma estratégia para minimizar a
SWF, mas deve-se lembrar sempre dos outros agen-
tes para os quais nao ha vacinas disponiveis.

Convém lembrar que na época pré-antibiotico-
terapia, em 1911, Dr. Waterhouse chegou a coletar
culturas das adrenais, baco e do liquor que resultaram
negativas, o que mostrava a preocupacao do Dr. Wa-
terhouse sobre uma possivel causa infecciosa da
SWEF. O relato pioneiro da SWF pelo Dr. Waterhouse
serve também como um documentario de época e
permite ver a evolugao da Medicina neste ultimo sécu-
lo. Neste relato de 19117, Dr. Waterhouse usou tudo
0 que lhe era disponivel: mediu a temperatura (ter-
mémetro clinico descoberto em 1866, Allbutt) e fez a
microscopia otica (presente desde o século XVII). Nao
descreveu a pressao arterial no relato, pois a medida
de pressao arterial ndo invasiva era razoavelmente
nova (1905, Nikolai Korotkoff)?® e Dr. Waterhouse
pode nao ter tido acesso a mesma, considerando
paciente pediatrico. Dr. Waterhouse nao relatou nen-
hum tratamento instituido ao paciente de 8 anos sob
seus cuidados, mas como culpa-lo, se a descoberta
da penicilina por Alexander Flemming aconteceria so-
mente em 19287? Vale lembrar que Dr. Waterhouse fa-
lava de apoplexia suprarrenal em 1911 e o isolamento
da substancia cortisona ocorrereu somente em 1935
(Reichstein-Kendall-Heinch) e rendeu aos autores em
1951, o prémio Nobel. Entender a primeira descricao
da SWF é entender um pouco da evolucao da historia
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da medicina atual, com suas descobertas ainda um
tanto claras em nossa memoria.

CONCLUSAO

Cem anos em medicina representam um im-
enso progresso tecnoldgico. Apesar dos inumeros
avangos alcangados pela medicina desde 1911, a
evolucgao fatal da SWF foi compartilhada por ambos
os pacientes pediatricos com um século de diferen-
¢a. Apesar do melhor entendimento clinico, microbi-
olégico, histopatolégico e laboratorial da SWF na at-
ualidade e, a despeito de todo o arsenal terapéutico
disponivel e da conducgao terapéutica sistematizada,
infelizmente ainda nao é possivel garantir a sobrevi-
da dos pacientes pediatricos com SWF. Certamente,
a SWF continuara a ser um desafio para o futuro que
conclamara a necessidade de novas descobertas
cientificas na medicina, visando combater eficaz-
mente a sindrome infecto-contagiosa mais temida
em pronto atendimento pediatrico.
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