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RESUMOS DAS CONFERENCIAS

MESAS REDONDAS

MR 1 MEDICAMENTOS: O QUE HA DE NOVO

O DESENVOLVIMENTO DE MEDICAMENTOS
PEDIATRICOS NA UNIAO EUROPEIA

Helena Fonseca
Departamento de Pediatria — Hospital de Santa Maria

O desenvolvimento de medicamentos em Pediatria é um processo complexo
que se movimenta em torno das areas cientifica, investigacional e regulamentar.
Os medicamentos (incluindo muitos dos que sdo frequentemente utilizados em
Pediatria) sdo raramente estudados em criangas, o que determina a sua utiliza-
¢do0 em regime de “off-label”: utiliza¢do de medicamentos nao autorizados e/ou
a utilizagao de medicamentos fora do ambito da aprovagéo.
Aproximadamente 50% a 75% dos medicamentos utilizados em Pediatria, nao
foram avaliados adequadamente no grupo etario em que sdo utilizados e ha
uma diminuta quantidade de medicamentos especificamente desenvolvidos
para a Pediatria.

A utilizagdo de muitos dos medicamentos em criangas nao é baseada em resul-
tados de farmacodinamia ou farmacocinética nos diferentes grupos etarios,
dependendo essencialmente do julgamento profissional e responséavel do
pediatra. Este facto, ndo significa que a sua utilizagdo seja segura, ou isenta
de riscos. O pediatra é muitas vezes confrontado com o dilema de prescrever
medicamentos para criangas, sem informagéo suficiente que dé suporte a sua
decisdo, ou entdo deixar os seus doentes sem terapéutica potencialmente eficaz
e, por vezes, imprescindivel.

A Comissdo Europeia, reconhecendo que a pesquisa relacionada com medi-
camentos especificamente adaptados a idade e a fase de desenvolvimento da
crianga, deveria ser encorajada e enquadrada em termos legais, aprovou em
Dezembro de 2006 o Regulamento Europeu de Medicamentos para Uso Pedidtrico.
Até entdo, a avaliagio da seguranga e eficacia dos medicamentos beneficiava
essencialmente os adultos. O reduzido mercado dos medicamentos utilizados
em Pediatria (a populagdo pedidtrica representa apenas cerca de 20% da popu-
lagdo europeia) e as dificuldades inerentes a realiza¢io de ensaios clinicos em
criangas, tornava antes da implementagdo do Regulamento, o desenvolvimento
de medicamentos em Pediatria pouco apetecivel para a industria farmacéutica.
Esta estratégia regulamentar combina obrigagdes e medidas de incentivo.

A natureza exata das obrigagdes, das recompensas e dos incentivos deve ter em
conta o estatuto de cada medicamento em questao. O Regulamento Europeu de
Medicamentos para Uso Pedidtrico é aplicado tanto aos medicamentos em fase
de desenvolvimento como aos medicamentos ainda sem autorizagéo e aos ja
autorizados. Desta resolu¢do constam:

Objetivos para todos os medicamentos

- Criagao do Comité Pedidtrico na Agéncia Europeia do Medicamento (EMA),
Comité de peritos constituido por um representante de cada Estado Membro
e por um membro substituto.

- Acesso privilegiado ao procedimento comunitério centralizado. Este pro-
cedimento de autoriza¢do de introdu¢ao de medicamentos no mercado,
caracteriza-se pela submissdo de um tnico pedido, uma tinica avalia¢do, uma
unica opinido cientifica e uma tinica autorizagéo de introdu¢éo no mercado,
vélida e obrigatéria em toda a Unido Europeia.

- Aconselhamento cientifico nesta 4rea, destinado a industria farmacéutica.

- Criagdo de uma Base de Dados Europeia para melhoria da informagao dispo-
nivel em relagdo aos medicamentos pedidtricos (especialmente resultados de
ensaios clinicos em Pediatria).

Objectivos para os medicamentos inovadores

- Obrigagéo de submissdo de um “Plano de Investigagdo Pedidtrica” (PIP), ver-
dadeira pedra angular de todo o sistema.

- Incentivo de protegdo de dados de todos os novos estudos de seguranga, quali-
dade e eficacia de medicamentos efetuados em criangas, formalizado por uma
extensdo — por um periodo de seis meses — do certificado complementar de
prote¢do do medicamento.

- Incentivo na forma de prorrogag¢ao por um periodo de dois anos do periodo
de duragéo da exclusividade de mercado para os medicamentos 6rfaos (pos-
suem actualmente dez anos).

Objetivos para os medicamentos ja comercializados e sem protecio de patente

ou de certificado complementar de protegao

- Criagdo de um novo tipo de Autoriza¢io de Introdug¢do no Mercado (AIM)
para Medicamentos de Uso Pediétrico, denominado de PUMA (Paediatric Use
Marketing Authorisation), associada a um periodo de dez anos de protegao
de dados e comercializagio.

De acordo com este Regulamento, passou a ser obrigatéria a apresentagao de
um PIP para todos os medicamentos a ser introduzidos no mercado a partir
de Junho de 2008. O PIP é um documento que estabelece um acordo entre a
Autoridade Regulamentar (EMA) e o requerente relativo ao desenvolvimento
do medicamento em Pediatria e inclui informagao pormenorizada sobre o
calenddrio e as medidas propostas para demonstrar a qualidade, seguranca e
eficacia do medicamento na populagio pediatrica.

Os resultados de todos os estudos realizados em conformidade com o PIP apro-
vado, deverdo ser apresentados no momento do pedido de AIM.

A avaliagao do PIP pelo Comité Pediatrico (PDCO) toma em consideragido
dois principios orientadores:

Os estudos devem ser realizados apenas quando deles advenha um eventual
beneficio terapéutico para as criancas (para evitar a duplicacio de estudos);
A necessidade de realizar estudos com criangas nao deve atrasar a autorizacdo
de medicamentos destinados a outros grupos da populagao.

Poderao, no entanto, existir isengdes a esta obrigacao de apresentagdo do PIP. Uma
isengdo remove a obrigatoriedade relativa a quaisquer requerimentos na reali-
zacdo da avaliagdo pedidtrica, para parte ou totalidade da populagdo pediatrica.
Esta isengdo ¢ baseada em critérios especificos de eficécia, seguranga, adequagao
e aplicabilidade. Podero existir assim isengdes parciais (apenas para determinados
grupos etarios) ou totais (para doengas que nao ocorram em criangas, inexistén-
cia de beneficio terapéutico significativo, ou auséncia de eficicia ou seguranga).
Pode ainda haver diferimentos ou adiamentos do inicio ou conclusdo dos
estudos em criangas, os quais se poderéo justificar com base na recolha dos
dados de seguranga ou eficdcia, antes do inicio dos estudos em criangas. De
um modo geral, os estudos em criangas deverao apenas ser iniciados quando
ja existe alguma experiéncia prévia de utilizagdo do medicamento no adulto.
Durante os cinco anos apds a publicagdo do Regulamento de Medicamentos para
Uso Pedidtrico (2007-2011) a EMA coordenou a elaborac¢io de 2607 relatdrios
de avaliagao, relativos a 1144 pedidos submetidos.

Espera-se que os incentivos (prorrogagio dos periodos de patente e exclusivi-
dade) sejam suficientemente atrativos para que a industria farmacéutica realize
os estudos propostos, passando a investigagao do medicamento em pediatria
a fazer parte integrante do processo de desenvolvimento do medicamento.

MR 2 O RECEM-NASCIDO: NOVAS ATITUDES
OXIGENOTERAPIA

Gustavo Rocha
Servigo de Neonatologia, Hospital de Sao Jodo

Em neonatologia o oxigénio é um dos tratamentos mais utilizados, sobretudo
no recém-nascido de pré-termo. Neste tltimo, o problema classico do uso de
oxigénio é a associagdo a retinopatia da prematuridade (ROP) [1]. No entanto,
em RN de pré-termo com ROP, a evolugio desta lesiao pode evoluir para esta-
dios mais severos se o recém-nascido sofre episddios de hipoxia. No estudo
multicéntrico STOP-ROP, nos RN com ROP, a progressdo da lesdo foi menor
naqueles a quem se administrou oxigénio suplementar para manter saturagdes
96-99% vs 89-94% [2]. O mesmo resultado foi demonstrado no estudo de Askie
LM e colaboradores, no qual, recém-nascidos com ROP grave mantidos com
saturagdes de oxigénio mais altas (95-98% vs 91-94%) apresentaram menor
necessidade de crioterapia, no entanto, nestes, a displasia broncopulmonar
(DBP) ocorreu com maior frequéncia [3]. DiFiore JM e colaboradores verifica-
ram que episddios repetidos de dessaturagdo/ hipoxia na primeira semana de
vida se associaram a maior incidéncia de ROP com necessidade de laser [4,5].
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Um outro aspecto associado ao uso de elevadas concentragdes de oxigénio é o risco de
evolugao para DBP, com redugio da alveolariza¢ao e da vascularizacao pulmonar [6].
Nao € s6 a nivel da retina e pulmao que a hiperoxia se associa a lesdo. O estudo
de Collins MP e colaboradores demonstrou que a hiperoxia, bem como a hipo-
capnia e a duragdo da ventilagio invasiva se associam, com risco cumulativo, a
paralisia cerebral [7]. O uso de oxigénio em elevadas concentragdes aumenta a
apoptose neuronal com risco de sequelas neurolégicas. Nao somente hé evidén-
cia de ROP, DBP e lesido cerebral, mas também hé evidéncia de que a exposigio
do recém-nascido de termo e pré-termo a oxigénio a 100% vs ar ambiente por
poucos minutos, como durante a reanimagao, se associa a maior mortalidade [8].
O SUPPORT Trial tentou responder & pergunta, qual a melhor faixa de valores de
saturagdo para recém-nascidos pré-termo, 91-95% ou 85-89%. As incidéncias de
ROP e DBP foram menores no grupo de menores saturagdes, no entanto, a mortali-
dade foi maior [9]. Estes achados foram sobreponiveis aos do estudo BOOST II [10].
Nestes estudos a sobrevida parece ser melhor nos grupos com saturagao 89-90%.

Um outro aspecto é a nossa capacidade de manter o recém-nascido com a satu-
racdo considerada adequada. Um estudo de Hagadorn JI e colaboradores [11]
demonstrou que os recém-nascidos permanecem na faixa considerada adequada
menos de 48% do tempo. Grande niumero de recém-nascidos permanece por lon-
gos periodos de tempo com valores de saturagio demasiado elevados. Na tentativa
de prevenir episodios de hipdxia, a tendéncia é elevar a frac¢ao de oxigénio, sendo
frequente o esquecimento de diminuir esta frac¢ao posteriormente. Também, a
saturagdo lida pelo oximetro de pulso ¢ diferente do valor obtido por gasimetria
arterial (2-3% acima) e pode acontecer que um recém-nascido tenha uma PaO2
baixa, mas a leitura no oximetro deixa-nos tranquilos [12]. A saturagéo lida por
oximetria de pulso entre 85-93% associou-se a infrequentes avaliagdes de PaO2
inferiores a 40 mmHg ou superiores a 80 mmHg, em recém-nascido em oxige-
noterapia [13]. Actualmente, os ventiladores com sistema automatico de controlo
de oxigenagdo permitem manter o recém-nascido numa faixa adequada, ultra-
passando em parte a dificuldade da enfermagem em manter as saturagdes [14].
A hiperoéxia leva a formagédo de radicais livres que causam lesdes no ADN,
mitocondrias membranas celulares, mudanga na expressdo de genes e fosfo-
rilagdo de proteinas. A hiperdxia é capaz de produzir morte celular no cére-
bro em desenvolvimento, assim como no pulmao e na retina. Uma saturagdo
de oxigénio (SpO2) entre 85% e 93% reduz as taxas de PaO2 superiores a 80
mmHg e ndo estdo associadas com significativa hipoxemia em recém-nascidos
sob oxigénio suplementar. Uma significativa propor¢do de valores de PaO2 > 80
mmHg foram documentados em pacientes com SpO2 > 93%. Valores de SpO2
entre 85% e 93% parecem suficientes para manter a normoxemia na maioria do
tempo durante o internamento na UCIN. E importante saber que existe um limite
para uma boa correlacdo entre PaO2 e a saturagdo por oximetro de pulso. Este
limite estd por volta dos 92%. Assim, & luz dos conhecimentos actuais, parece
aceitdvel manter uma saturagao dada por oximetro de pulso entre 88% e 93%
(colocando os alarmes em 87% e 94%), no recém-nascido em oxigenoterapia.
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MR 3 NOVAS TERAPEUTICAS EM ENDOCRINOLOGIA

ANTIDIABETICOS ORAIS E ANTIDISLIPIDEMICOS EM
PEDIATRIA

Manuel Fontoura
Servi¢o de Pediatria Centro Hospitalar de S. Jodo

As doengas cardiovasculares sao uma das maiores, sendo a maior, causa de
morte em adultos, em todos os paises industrializados. E hoje reconhecido
que o processo de desenvolvimento da doenga arteriosclerdtica se inicia ja em
idades pediatricas e se vai agravando ao longo dos anos.

Os factores de risco familiares sdo importantes e é necessario estar atento a
histéria clinica dos doentes nomeadamente detectando a presenga de doenga
cardiovascular e morte prematura, historia familiar de diabetes, dislipidemia e
hipertensao arterial entre outros.

A epidemia de obesidade infantil que actual se verifica é o principal factor a ter
em consideragdo pelo conjunto de alteragdes a ela associada e que implicam um
maior risco de doenga cardiovascular. A sindrome metabdlica pode ser diag-
nosticado em mais de 40% das criangas e adolescentes obesos.

A obesidade e 0 aumento de tecido adiposo, sobretudo a nivel visceral, desen-
cadeia um é um processo inflamatdrio activo, associa-se a resisténcia a insulina
e a major incidéncia de DM2.

O rastreio e identificagdo precoce destes factores de risco e a alteragdo do com-
portamento alimentar e do estilo de vida sdo os pardmetros fundamentais de
intervencéo a nivel primario.

Apesar destes pressupostos, e a exemplo do que acontece com os adultos é de
prever que num futuro préximo os pediatras tenham, em casos de faléncia da
intervencédo na alteragao da alimentagdo e comportamentos, de recorrer a tra-
tamento farmacoldgico de longa duracao.

Que possibilidades existem actualmente de tratamento farmacoldgico em
criangas e adolescentes com Diabetes Mellitus tipo 2 e ou com dislipidemia?
A Metformina é o tnico antidiabético oral com uso aprovado em idades pedi-
atricas. Estdao em curso estudos que indicam que outros medicamentos anti-
diabéticos, com mecanismo de ac¢do diverso (Glitazonas, potenciadores da
secre¢do de insulina, inibidores da glucosidase e miméticos da amilina) possam
ser usados em crianga e adolescentes.
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A Hipercolesterolémia Familiar, na sua forma heterozigética, é frequente (1:400)
e muitas vezes desconhecida pelos pais e familiares das criangas. Existem também
muitas causas de dislipidemia secundaria que afectam muitas criangas e adolescentes.
O tratamento actual da Hipercolesterolémia usando antidislipidémicos baseia-
-se no uso de resinas sequestradoras de acidos biliares e de estatinas, unicos
farmacos aprovados, ainda que com restri¢des etdrias em idades pediétricas.
Também nesta drea existem novas possibilidades terapéuticas (inibidores da
absorgdo intestinal do colesterol, firmacos que aumentam HDL, firmacos que
diminuem triglicerideos), ainda em fase de investigacdo clinica no que a segu-
ranga e eficacia clinica em Pediatria diz respeito, mas que se apresentam como
fortes probabilidades de serem aprovados para uso a curto ou médio prazo.

MR 4 NORMAS E RECOMENDACOES: INDICADORES
DE QUALIDADE

NORMAS DE ORIENTAGCAO CLINICA (NOCS) -
VANTAGENS E DESVANTAGENS

Maria do Céu Soares Machado
Departamento de Pediatria, Hospital Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte - EPE

Normas ou consensos? Vantagens e desvantagens ou forgas e fraquezas?

As NOCs merecem uma analise SWOT: Forgas (strengths), Fraquezas
(weaknesses), Oportunidades e Ameagas (threats)

Como forgas, pode considerar-se que as NOCs sdo uma mais valia para os
profissionais e para os doentes. Realmente em muitos paises, e salientam-se o
reino Unido e a conhecida NICE e os EUA e a Academia Americana de Pedia-
tria, as guidelines de evidéncia cientifica sdo utilizadas nos sistemas de satide
como ajuda a decisdo terapéutica e como forma de assegurar a qualidade e a
seguranga dos cuidados aos doentes.

A ameaga é que a eficicia depende do envolvimento activo (proactivo?) do
sistema, profissionais e instituigdes sem o qual ndo tem qualquer resultado.
Por que ¢ que se aceitam as normas do CDC ou os Consensos em Neonato-
logia? Porque se percebe que tém bases consistentes e foram o resultado do
trabalho de grupos crediveis e discussao publica alargada com envolvimento
de todos os interessados.

A moda das normas ¢ politica ou cientifica? Quem beneficia verdadeiramente?
O doente como se anuncia, 0 médico para uma boa pratica ou o politico que
pretende a sustentabilidade do sistema de satide?

Quem e como se seleccionam as NOCs a elaborar podem ser fraquezas assim
como a rapidez com que sdo aprovadas num pais que nio tem a cultura da
mudanga mas sdo uma oportunidade para as institui¢des e para os profissionais
que acreditam nos processos de melhoria da qualidade assentes, na transparén-
cia dos resultados e no testemunho dos doentes e familias.

Recentemente, a NICE desenvolveu recomendagdes adicionais promotoras da
dignidade dos cuidados ou seja até uma institui¢ao que tem experiéncia no
assunto ainda nao obteve consensos nalgumas dreas.

As NOCs nao devem ser apenas um reforgo escrito do 6bvio em medicina mas
também um indicador para o sistema de satide que coloca o doente em primeiro
lugar de forma sistemdtica, credivel e avaliavel.

MR 5 DEFORMIDADES ORTOPEDICAS
CONGENITAS

Delfin Tavares (Lisboa)
Departamento de Cirurgia Pediatrica, Centro Hospitalar de Lisboa Central - EPE - Hospital
Dona Estéfania

A variacdo fisica dos seres humanos é a regra, tendo na maioria das situagdes
comuns poucas consequéncias. No entanto, quando ultrapassa o considerado
normal, de tal forma que altera a fun¢éo ou o aspecto natural, esta é classificada
como deformidade. A terminologia “congénito” denota que estd presente desde
o nascimento ou desde o periodo de vida intra-uterina.

Nos ultimos anos muitos tém sido os avancos para estudar e determinar as
causas das deformidades congénitas. No entanto, ndo faremos uma descrigao
detalhada dos principios da genética que intervém nestes fenémenos por que
irfamos além dos limites deste texto...
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A importancia de uma deformidade congénita varia com o seu tipo: pode ser
de pouca variabilidade como as membranas interdigitais, ou graves e incapa-
citantes, como a deficiéncia focal proximal do fémur.

Para obter resultados 6ptimos é necessario que o diagnostico e o tratamento sejam
precoces. Ao existir uma deformidade, ela deve ser estudada e valorizada com
grande cuidado classificando-a de acordo com o tipo e gravidade, grau de incapa-
cidade e tratamento a seguir. Nas deformidades importantes, o tratamento quiga
dura toda uma vida . Poderd ser necessaria a supervisao durante todo o periodo
de desenvolvimento, sendo fundamental valorizar a crian¢a na sua totalidade,
quantificando a sua capacidade de aprendizagem e também promover a orienta-
¢do vocacional de forma a permitir o desenvolvimento da sua capacidade fisica.
Para ter éxito nesta tarefa é necessario uma articulagio multidisciplinar efectiva
que vise desde a fase inicial a promogao do diagnoéstico correcto,determinando as
alteragdes presentes de forma as poder acompanhar de uma forma efectiva, ndo s a
crianga vitima da deformidade, mas também o nucleo familiar em que est4 inserida.
Neste trabalho sera exposto um resumo das classificagdes das deformidades orto-
pédicas mais frequentes com que o pediatra é confrontado na sua pratica clinica,
bem como a forma como é esperada a sua actuagio em algumas destas situagoes.
Serd revisto de uma maneira simples e pratica alguns conceitos de semiologia
clinica como também como e quando referenciar a crianga para o ortopedista.
Por dltimo serdo apresentados alguns casos clinicos de forma a visualizar resul-
tados obtidos em algumas patologias de importancia funcional, transmitindo
assim ao clinico aquilo que ¢ possivel tratar dentro da nossa realidade.

DO CRESCIMENTO

Manuel Cassiano Neves (Lisboa)
Departamento de OrtopediaHospital CUF Descobertas, Lisboa

Introdugdo: O Pediatra na sua pratica didria é muitas vezes confrontado com
questdes dos pais sobre o desenvolvimento dos filhos nomeadamente no que
respeita aos problemas musculo-esqueléticos. Nao sdo infrequentes as perguntas
sobre a marcha, sobre uma eventual deformidade dos pés ou o alinhamento dos
membros. Felizmente grande parte das alteragdes observadas correspondem
apenas a variagdes do normal e resolvem de uma maneira geral com o cresci-
mento. Esta apresentagio tem como objectivo esclarecer as variagdes do normal
de forma a diferencia-las das alteragdes patoldgicas.

A Marcha: “Sr. Dr. O meu filho mete os pés para dentro... E muito trapalhdo a
andar e cai com facilidade... “s3o afirmagées comuns na prética didria. E por
isso fundamental diferenciar as principais causas da rotacdo interna dos pés:
deformidade congénita dos pés como metatarsus varus ou pés botos, rotagao
interna das tibias ou uma anteversio dos colos do fémur.

A deformidade dos pés: “O meu filho tem os pés chatos..” A alta percentagem
de pés pronados associados a uma tradicdo de receitudrio de calgado ortopé-
dico faz com que esta deformidade seja uma preocupagao grande na maioria
das familias portuguesas. O objectivo ¢ diferenciar a variagdo do normal com
os pés patoldgicos responsaveis por queixas na idade adulta. Uma chamada de
atengdo para os “joanetes” e a sua possivel prevencao.

A deformidade dos membros: “O meu filho junta os joelhos..” Outra queixa fre-
quente nas consultas de Pediatria que quando bem interpretada corresponde
apenas a uma variagdo do normal. Para isso é fundamental saber a histéria
natural da evolug¢do do eixo mecénico dos membros das criangas e em parti-
cular entre o0 ano e os 8 anos, altura em que os membros “amadurecem” , sem
esquecer eventuais deformidades que se podem estabelecer na adolescéncia. De
qualquer forma na maioria dos casos, as deformidades dos membros sio raras
e ou sdo secunddrias a alteragdes mecanicas ou traduzem alteragdes metaboli-
cas . As dismetrias sdo também uma chamada de atencdo frequente e é preciso
diferencid-las entre as variagdes do normal e as diferencas de comprimento que
necessitam vigilancia e tratamento.

DA COLUNA VERTEBRAL

Nuno Alegrete (Porto)
Unidade de Ortopedia Infantil, Hospital de Sao Jodo - Porto

ESCOLIOSE

Introdugdo: A palavra escoliose foi usada pela primeira vez por Galeno (131-201
d.c.) e deriva do grego, significando “torto”. E uma das deformidades da coluna
mais comuns e define-se como uma curvatura no plano frontal, isto é, um desvio
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lateral da coluna em relagdo a uma linha vertical (fig. 1), com um &ngulo supe-
rior a 10°. Quando esse desvio tem uma magnitude inferior a 10° fala-se apenas
em assimetria espinal, e esta situagdo nao tem qualquer repercussao clinica.
Etiologia: A origem destas curvas é muito variada mas podem considerar-se
trés grandes grupos:

O aumento de prevaléncia em individuos da mesma familia suporta a teoria
de uma relevante contribuigao genética para a sua origem, tendo sido ja iden-
tificadas alteragdes nos cromossomas 17 e 19. O padrio de hereditariedade
nao é, no entanto, ainda conhecido. Outras teorias para a sua génese foram
propostas (anomalias na sintese do colagénio, erro na determinagao do cres-
cimento vertebral, alteracdo no sistema nervoso central) mas ainda nenhuma
foi definitivamente estabelecida. Até a data, também nao foi provada qualquer
correlagdo entre a actividade fisica, transporte de pesos ou hébitos posturais e
o aparecimento de escoliose.

Epidemiologia: A Escoliose Idiopatica do Adolescente (EIA) representa 80 a
85% de todas as escolioses e ¢, de todas, a mais frequente, com uma prevaléncia
global de cerca de um a trés por cento. Define-se como o surgimento de novo
de uma curvatura lateral da coluna, com 4ngulo de Cobb >10° num jovem sem
outra patologia reconhecida.

Historia clinica: Os adolescentes com escoliose podem apresentar-se de varias
formas: nalguns a escoliose é detectada por acaso num exame clinico de rotina,
outros apresentam queixas relacionadas com a deformidade (desnivel dos
ombros, assimetria de flancos, assimetria na projec¢ao das omoplatas). Por
vezes, uma doenga de base ¢ j4 conhecida e o diagnostico de escoliose surge
como resultado do seu seguimento.

A avaliagdo de um doente com escoliose tem como objectivos tentar identi-
ficar a causa, avaliar a dimensdo da curva e o risco de progressao, no sentido
de estabelecer um plano de tratamento. Na historia clinica deve valorizar-se
quando comegou a notar-se a deformidade. A maior precocidade no apareci-
mento de escoliose deve orientar o médico para uma busca mais exaustiva de
causas para a escoliose, uma vez que cerca de 90% das escolioses idiopdticas
aparecem depois dos dez anos de idade. Da mesma forma, uma progressdo mais
rapida sugere uma origem néo idiopatica. A existéncia de dor deve também ser
valorizada, pois a escoliose idiopatica é indolor, da mesma forma que qualquer
sintoma sugestivo de doenga neuroldgica (alteragio de sensibilidade, cefaleias,
descoordenacdo motora, desequilibrio) deve orientar o estudo para possiveis
causas neurologicas de escoliose. Outro aspecto fundamental na histéria cli-
nica do doente com escoliose é a avaliagdo do crescimento recente e o apare-
cimento de alteragdes (como o inicio do periodo menstrual) que indiquem a
fase de crescimento em que o doente se encontra. As escoliose tém tendéncia
a progredir mais rapidamente durante os surtos de crescimento mais rapido,
e esta avaliagdo tera repercussdes determinantes no tratamento e progndstico
da doenga. Todas as questdes relacionadas com eventuais patologias prévias,
embora por vezes possam parecer pouco significativas, podem ser relevantes
para determinar a existéncia de uma causa conhecida para a escoliose: uma
fractura num membro inferior durante o crescimento pode provocar uma dife-
renga de comprimento responsdvel por uma assimetria no tronco, da mesma
forma que uma cirurgia que implicou uma abordagem tordcica nos primei-
ros dias de vida ou uma infecgdo respiratodria na infancia podem ter deixado
uma cicatriz que limita o crescimento de um dos lados do tronco, obrigando
a coluna a curvar. Finalmente, ¢ obrigatdria a interrogagao sobre a existéncia
de escoliose em familiares: o padrao da escoliose idiopatica tende a repetir-se
nas familias, e o conhecimento da uma escoliose que necessitou de tratamento
cirurgico obriga a interven¢ao mais atenta nos seus descendentes, de forma a
evitar-se uma progressio em grau equivalente.

Exame fisico: O exame objectivo deve ser orientado para determinar uma
vez mais os aspectos que podem sugerir a etiologia da doenga, bem como
o seu potencial de agravamento. A avaliagdo da forma do tronco (nivel
dos ombros, posigdo das omoplatas, forma e simetria da cintura) e do seu
equilibrio sdo o primeiro aspecto do exame. O registo da altura do doente
¢ importante para avaliar a velocidade de crescimento e a avaliagao dos
caracteres sexuais secunddrios (o pelo pubico e axilar, a forma dos seios)
permite perceber qual o potencial de crescimento remanescente e, conse-
quentemente, o risco de progressao em cada momento. Outros aspectos da
avaliagao fisica, como a existéncia de altera¢des cutineas ou hiperlaxidez
ligamentar podem ser indicadores de outras doengas capazes de provocar
escoliose. O exame neuroldégico completo, com avaliagdo do equilibrio, da
sensibilidade, dos reflexos e da for¢a é obrigatério para despistar doengas
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neurolégicas que muitas vezes passam despercebidas, e para as quais a esco-
liose ¢ o primeiro sinal.

Exames complementares de diagndstico: A confirmagao do diagndstico deve
ser feita através da realizagao de radiografia, que serve para avaliar a mag-
nitude, localizagio e tipo de curva, pode fornecer pistas sobre a origem da
deformidade e é ainda o melhor método para fazer o seguimento das curvas
durante o periodo de crescimento. A radiografia é também de grande utili-
dade para inferir sobre a idade dssea e o potencial crescimento remanescente.
A Ressonéncia Magnética nuclear é o segundo exame a ser pedido, e deve
realizar-se sempre que surge dor, alguma alteragao no exame neuroldgico,
aparecimento antes dos dez anos de idade ou algum sinal radiografico suges-
tivo de patologia medular.

Tratamento: A evolu¢do de uma escoliose é muito varidvel, conforme a sua
origem. No caso da EIA, a sua histéria natural pode seguir dois caminhos:
estabilizagdo ou progressao. Estao identificados alguns factores que sugerem
maior risco de agravamento da curva: género feminino (o risco de progressao
é cerca de oito vezes superior ao do sexo masculino), a magnitude da curva no
momento do diagnoéstico, o padrao da curva (as curvas toracicas e as curvas
duplas tém maior risco de agravamento), a maturidade sexual e dssea (quanto
maior a maturidade, menor o risco de progressao). Depois do fim do cresci-
mento, as escolioses mais graves (com angulos de Cobb superiores a 50°) irdo
continuar a progredir enquanto as que tém valores menores de 30°, por regra,
vao manter-se estaveis.

Quando estamos perante uma escoliose secunddria, se for possivel, o seu
tratamento podera passar pela resolucao ou pelo controle da causa (por
exemplo, numa escoliose secunddria a um tumor, a resolu¢ao podera estar
no tratamento do tumor). O tratamento da EIA baseia-se na utilizagdo de
ortéteses (coletes) ou cirurgia. Ndo existem evidéncias cientificas de efi-
cacia no tratamento das curvas escoliéticas através de exercicio fisico ou
fisioterapia. O tratamento com recurso ao colete pretende evitar ou reduzir
a progressdo da curvatura escolidtica até que o paciente atinja a maturi-
dade esquelética, altura em que a taxa de progressdo é minima. Estd indi-
cado para curvas com magnitudes intermédias (dngulo de Cobb entre os
25 e 0s 45°) em doentes com imaturidade esquelética. O colete apresenta
resultados mais positivos quanto mais horas por dia for usado, tendo uma
eficicia mdxima com um uso didrio de 23 horas. A sua eficicia é menor em
pacientes de sexo masculino ou com excesso de peso. O tratamento cirtdr-
gico da EIA tem como objectivos a paragem na progressdo da curvatura, a
maxima correc¢do permanente atingivel da deformidade, o equilibrio na
distribui¢do de forgas pela coluna e a resolugdo ou atenuagido da deformi-
dade estética causada pela escoliose. A cirurgia encontra-se geralmente
indicada em pacientes que apresentem curvaturas em que o dngulo de
Cobb seja superior a 45°. A instrumentacio e artrodese (fusdo definitiva
das vértebras) por via posterior é a técnica standard do tratamento cirur-
gico da escoliose, devendo ser preferencialmente executada perto ou apds
o final do crescimento (fig. 4).

Conclusdo: Em conclusio, a escoliose deve ser vista como um sinal (indica-
dor de uma doenga subjacente, que pode ser ou ndo conhecida) e como uma
doenga, com a sua evolugio e repercussdes préprias. Todo o estudo do paciente
com escoliose deve ser orientado para o conhecimento da sua causa, mesmo
sabendo que essa s6 vai ser determinada em 15 a 20% dos casos. O tratamento,
quando possivel, deve passara pelo controle da causa, e no caso da escoliose
idiopatica, apenas as ortoteses (coletes) ou a cirurgia sdo tratamentos com efi-
cacia demonstrada.

L

Fig. 1 - Curvatura da coluna no plano frontal, em doente com escoliose idiopética do adolescente
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Fig. 2 - Escoliose neuromuscular, secundaria a Paralisia Cerebral

Fig. 4 - Escoliose Idiopdtica do Adolescente apds tratamento cirurgico.

MR 6 ERRO E ETICA EM CUIDADOS INTENSIVOS

RETIRAR, LIMITAR, NAO TRATAR! QUEM DECIDE E
QUANDO?

Filipe Almeida
Centro Hospitalar de S. Jodo (CHSJ)

A atividade assistencial pedidtrica intensiva carateriza-se por uma indémita inter-
vengdo no sentido da recuperagio do doente para a sua melhor qualidade de vida
possivel. Estao-lhe alocadas tecnologias de ponta, disponiveis arrojadas terapéuti-
cas, outorgados enérgicos protocolos assistenciais. .. numa dinamica que procura
vitérias médicas sobre a doenga, a pregos (econdmicos e humanos!) bem elevados.
Ao poder tecnoldgico como ao saber médico, porém, contrapde-se sempre a
finitude do ser humano que nos consciencializa das limitagoes de uma ciéncia
a um tempo avassaladora e exigua.

Colocado perante o ser humano gravemente doente, neste ambiente de grada
fragilidade bioldgica, confronta-se o pediatra intensivista com inevitaveis ten-
soes: faz-se sempre o que ¢é tecnicamente possivel ou o que é humanamente
(eticamente) desejavel? Impdem-se circunstancialmente decisdes sobre a con-
tinuidade ou a descontinuidade terapéutica, num agir médico que jamais deve
assumir a linguagem do “néo tratar’, antes patentear a singular disponibilidade
para “tratar sempre’, no patamar do que é “bom” para o doente, ndo apenas
“oportunidade” para a afirmagdo do poder tecnoldgico e cientifico.

E nio se invocardo demiurgas sentengas, mas humanas decisdes, com justo
suporte cientifico e ético, na demanda de uma medicina que se ndo ajoelhe a
um dominador tecnocosmos, antes se afirme numa clara parceria com a dig-
nidade do ser humano que a justifica.

PRESCRICAO E ERRO MEDICO

Francisco Abecasis
Unidade de Cuidados Intensivos Pediatricos, Hospital de Santa Maria - Lisboa

Cometer um erro de prescrigao ¢ uma realidade universal a todos os médicos. Um
dos principios mais antigos da Medicina, primum non nocere, é imediatamente
violado quando desse erro resulta um dano para o doente. O ambiente de uma
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unidade de cuidados intensivos é especialmente propicio a ocorréncia de incidentes.
Estima-se que ocorram cerca de 1,7 incidentes por dia e que quase todos os doentes
sejam vitimas um erro potencialmente fatal durante o internamento nos cuidados
intensivos. Na nossa experiéncia, 43% de todos os incidentes ocorridos numa uni-
dade de cuidados intensivos peditricos foram erros de medicagio e destes 61%
foram de prescrigdo. A discussdo periddica dos incidentes registados tem levado os
profissionais a encararem o erro com outra atitude e permitiu tomar medidas que
diminuem a probabilidade de ocorréncia de erros. A forma como lidamos com o
erro e as atitudes que tomamos devem reger-se por principios éticos. Corremos o
risco de somar a um erro involuntario uma falta ética voluntaria. Uma comunicagao
franca e honesta com o doente e seus familiares é fundamental.

MR 7 POR FAVOR CHAMEM O CARDIOLOGISTA!

URGENCIAS CARDIOLOGICAS EM CRIANCAS SEM
CARDIOPATIA PREVIA

Marilia Loureiro
Cardiologia Pediatrica, Hospital Central e Especializado de Criangas Maria Pia - Porto

I: MIOCARDITE- INSUFICIENCIA CARDIACA CONGESTIVA

II: SINCOPE -QUANDO ORIENTAR PARA CARDIOLOGIA PEDIATRICA
III: DOR TORACICA -QUANDO ORIENTAR PARA CARDIOLOGIA
PEDIATRICA

IV: ARRITMIAS CARDIACAS (apresentacio de ECG's)

I: MIOCARDITE- INSUFICIENCIA CARDIACA CONGESTIVA

Doenga inflamatéria do musculo cardiaco com lesao celular resultando em dis-
fung¢ao miocérdica e insuficiéncia cardiaca, no qual o musculo cardiaco de um
ou ambos os ventriculos é incapaz de manter um fluxo sanguineo adequado as
necessidades metabdlicas do organismo

ETIOLOGIA:

« Infecciosa (viral): enterovirus (coxsackie 3,5-5% envolvimento cardiaco),
adenovirus; CMV; Epstein Barr; parvovirus B19; HHV6

« Toxica

« Autoimune

QUADRO CLINICO:
« Aguda (quadro mais frequente):

SDR/taquipneia; m4 perfusdo periférica; acidose metabolica; alteragdes do ritmo
« Fulminante:

Instalagéo stbita, hipotensao, pulsos débeis, arritmias malignas; Choque car-
diogénico /faléncia circulatdria
« Morte subita

ICC: O principio ultraestrutural da insuficiéncia cardiaca congestiva (ICC)
reside num bombeamento ineficaz de célcio pelo reticulo sarcoplasmatico,
cuja fungdo é assumida pela mitocondria, que liberta este ido de uma forma
mais lenta que o normal, originando depressao da contractilidade miocardica.

RECONHECIMENTO CLINICO DA ICC

« Histdria clinica:

« Evolugdo ponderal

« Hipersudorese

« Dificuldade respiratoria; infecgdes respiratorias de repeticao

« Diminui¢ao da tolerancia ao exercicio fisico, ortopneia, e/ou dispneia paro-
xistica nocturna na crianga maior e adolescente.

« Exame fisico:

Sinais directos de atingimento da contractilidade miocdrdica:
« Taquicardia sinusal; Ritmo de galope; Pulsos periféricos débeis, extremida-
des frias e aumento do tempo de preenchimento capilar; Cianose periférica.

Sinais de congestdo venosa pulmonar:
« Taquipneia, dispneia, retracgdo costal; Tosse persistente e irritativa; Sibilan-
cia; Cianose central

Sinais de congestdo venosa sistémica:
» Hepatomegalia; Edemas periféricos
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Exames auxiliares de diagnostico:

Electrolitos séricos; Gases do sangue e equilibrio dcido-base; Sinais radiologi-
cos Electrocardiograma; Ecocardiograma; Troponina T e CPK-MB; Péptideo
natriurético do tipo B (BNP).

II1: SINCOPE - QUANDO ORIENTAR PARA CARDIOLOGIA PEDIATRICA

Definigao: Perda de conhecimento subita e transitoria, acompanhada de diminui-
¢ao do ténus muscular, com recuperagio espontéanea, que se deve a um compro-
metimento da perfusdo cerebral, por diminuicéo transitéria do débito cardiaco

Historia clinica

Antes da sincope:

« Posigdo (supina, sentado, em pé)

« Actividade: em repouso, mudanga de postura, durante ou apds o exercicio,
durante ou imediatamente apds urinar, defecar, tossir ou engolir

« Factores predisponentes (multidéo, lugares quentes, em pé por tempo pro-
longado, pds-prandial), e factores precipitantes (medo, dor intensa, movi-
mento do pescogo)

Inicio da sincope:
« Nduseas, vémito, desconforto abdominal, sensa¢éo de frio, sudorese, cervi-
calgia, visdo turva

Questdes sobre a sincope

« Tipo de queda (perda total do tonus, queda sobre os joelhos), cor da pele (pali-
dez, cianose, flushing), duragdo da perda de consciéncia, padrio respiratdrio,
movimentos e sua duragio.

Questdes sobre o final da sincope

« Nduseas, vomito, desconforto abdominal, sensagao de frio, sudorese, confusao
mental, mialgias, cor da pele, ferimentos, dor torécica, palpitagdes, inconti-
néncia urindria e fecal

Questdes sobre a historia pregressa:

« Historia familiar de morte stbita, doengas cardiacas, e sincopes
« Doenga cardiaca prévia.

« Historia neurologica

« Distarbios metabdlicos

« Medicagao

« Sincopes recorrentes

Orientar para Cardiologia Pediatrica:

« Sincope durante o exercicio fisico

« Historia familiar de morte stibita

« Episédios muito frequentes e/ou prolongados
« Sinais de doeng¢a cardiaca

Exames auxiliares de diagnostico:

« ECG

« Ecocardiograma: historia familiar de morte stbita e/ou alteragdes no exame
cardiovascular

« Registo de ECG 24 horas (Holter): palpitacdes

« Ergometria: sincope associada ao exercicio

« Teste de Tilt / inclinagdo: sincope posicional e sintomas autonémicos

IV: DOR TORACICA - QUANDO ORIENTAR PARA CARDIOLOGIA PEDIATRICA

« Apenas 1-5% tem origem cardiaca

« Dor intensa e mantida

« Acorda a crianca durante a noite

» Aumenta e/ou é desencadeada pelo esforgo

« Associada a sincope, dificuldade respiratéria, febre

Extra-cardiaca (95-97%) Origem cardiaca (1-5%)

Musculo Esquelética 30%  Doenga das artérias corondrias - Doenga de Kawasaki

- Origem andmala das artérias corondrias

- Cardiomiopatia hipertréfica
Aparelho respiratério 12%  Cardiopatias - Estenose adrtica severa

- Estenose pulmonar severa

- Prolapso da valvula mitral
Ansiedade 14%  Arritmias - Taquicardia supraventricular

- Taquicardia ventricular
Miocardite
Pericardite

Disturbios gastrintestinais 4-7%  Infecciosa

Idiopatica 37%
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MR 8 O PAPEL DA SPP NA INFORMACAO E
FORMACAO EM PEDIATRIA

“O PAPEL DA ACTA PEDIATRICA PORTUGUESA NA
INFORMACAO E FORMACAO EM PEDIATRIA”

Jodao M. Videira Amaral
Actual Director/Editor da Acta Pediatrica Portuguesa, 6rgio da SPP

As revistas cientificas quer na versdo cldssica escrita, quer na versao electrénica,
tém um papel fundamental na formagao e informagao biomédicas. Na presente
comunicagio sdo desenvolvidas determinadas ideias-chave com base na experi-
éncia editorial do prelector, enquanto elemento integrante do Conselho Editorial
e director da Acta Pedidtrica Portuguesa (APP), a revista oficial da Sociedade
Portuguesa de Pediatria(SPP). O objectivo é abordar sucintamente o potencial
impacte da revista em questio nos leitores e nos autores.

Quanto aos primeiros, cabe referir que a APP proporciona oportunidades de
informacéo e actualizagdo permanentes através de diversas rubricas tais como
notas editoriais, artigos de opinido, temas de actualizagdo, artigos originais vei-
culando estudos de investigagdo, temas de educagdo médica, estudos casuisticos,
cartas aos autores e respostas,normas de orientagao clinica e recomendagdes
das secgdes e sociedades que fazem corpo com a SPP, critica de livros relacio-
nada com a saude em idade pediatrica, etc.. Os respectivos contetidos, por vezes
integrando edigdes suplementares tematicas e resumos ou versdes integrais de
apresentagdes em eventos cientificos organizados pela SPP, poderao considerar-
-se um instrumento 1til para leitores, ndo s6 na fase de pos-graduagao, mas
também no 4mbito do desenvolvimento profissional continuo.

No que respeita aos autores, multiplos aspectos poderiam ser abordados. Con-
tudo, tendo em conta as limitagdes do tempo para a apresentagao, as caracte-
ristica do congresso, e o largo contingente de congressistas inscritos de novas
geragdes, em formagao, designadamente internos da especialidade, a opgdo do
prelector foi analisar o valor pedagégico e andragdgico da elaboragdo de um
manuscrito, que deverd ser orientado e cuja indole poderd ser muito diversa.
Pretendendo os autores que, apds submissao, o potencial artigo seja publicado
na APP uma vez cumprido o processo de revisao por pares (peer reviewing)
a obtencao de qualidade cientifica do escrito é um pressuposto fundamental.
Em suma, o treino em comunicagio na referida fase da carreira, constituindo uma
oportunidade de aprendizagem, permite o desenvolvimento de determinadas qua-
lidades pessoais e de atitudes que poderio ser de grande utilidade no desempenho
profissional em diversas areas, quer para os proprios autores, quer para os leitores da
APP em geral 0 que, na perspectiva do prelector, corresponde a um efeito sinérgico.

MR 9 SEGUIMENTO E INTERVENCAO EM
NEURODESENVOLVIMENTO

SEGUIMENTO EM NEURODESENVOLVIMENTO:
GRANDE PREMATURIDADE, RISCO BIOLOGICO E
SOCIO-AMBIENTAL

Maria do Carmo Vale
Hospital Dona Estefania - Lisboa

Em desenvolvimento, a defini¢do de fator de risco é a caracteristica intrinseca
ou factor socio ambiental (extrinseco), que aumenta ou potencia a ocorréncia
de determinada condi¢do; também pode ser definida como o fator que aumenta
a vulnerabilidade de uma crianga ou grupo a determinada doenga ou conduz a
deterioragdo da saude ou bem estar.

Mas mais importante que a consideragao de fatores de risco considerados iso-
ladamente, é a imperiosidade de ter em mente dois tipos de interacdo, quando
falamos de risco: em primeiro lugar, a interagao de criangas do ponto de vista
bioldgico com o seu meio social imediato e préximo - representado pela fami-
lia ou cuidadores (na auséncia da primeira), o denominado microssistema, em
que vérios processos, acontecimentos e relagdes ocorrem; em segundo lugar a
interagdo deste microssistema com o ambiente, no seu sentido mais lato (exo-
sistema ou macrosistema, ao longo do tempo (cronosistema)

A area do neurodesenvolvimento infantil tem conhecido progressivo interesse
por parte dos pediatras nas ultimas décadas, fruto do desenvolvimento tec-
nocientifico na drea da Pediatria que permitiu a erradicagdo de grande parte
das doengas agudas, designadamente, as doengas do foro infeto contagioso e
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a sobrevivéncia de criancas anteriormente invidveis. A melhoria dos cuidados
assistenciais prestados ao doente pediatrico condicionou uma mudanga de
paradigma na satiide de criangas, adolescentes e jovens. O acesso a instrumentos
terapéuticos no dominio da prevengio primdria, secundéria e tercidria, permitiu
direcionar a atengéo e cuidados dos pediatras para outras areas diferentes das
convencionais (baseadas no modelo de cuidado hospitalar), para o modelo de
cuidados centrado na comunidade e nos cuidados primarios.

Desta forma, ao prevenir a doenga e promover a satide, houve a oportunidade
de estender a sua atividade a outras dimensdes da pediatria. Atuando de forma
sinergistica, assistimos a uma redu¢do da mortalidade infantil que, por sua vez,
gerou novos problemas e morbilidades ou colocou em evidéncia morbilidades
ocultas, definidas nos anos 70, como o conjunto de situagdes funcionais e fato-
res socio ambientais que afetam o desenvolvimento infantil.

Assim sendo, estima-se que, presentemente, 10 a 20% da populagao infantil
apresenta problemas do foro mental e ou comportamental.

A redugdo da mortalidade infantil, ou seja, a sobrevivéncia de criangas previa-
mente invidveis, de que sdo exemplo os grandes prétermos, condicionaram a
evidéncia e emergéncia do conhecimento e implicagoes de condigoes de vida
desfavoraveis, geradoras de stress, grande parte das quais, resultantes do excesso
de populagdes urbanizadas, alteracdes da estrutura familiar, pobreza e violéncia.
Neste novo grupo de morbilidades e co-morbilidades estdo representadas, entre
outros, a iliteracia, pobreza, negligéncia, incapacidade intelectual e doenga psi-
quidtrica parental, todas elas geradoras de perturbagdes neurodesenvolvimentais
causadas por falta ou desadequagio de estimulagio bio-psico-afetiva. A etiologia
dos problemas de desenvolvimento infantil é frequentemente atribuivel a estes e
outros fatores idénticos, pelo que se torna imprescindivel conhecer o historial sécio
ambiental e demografico destas criangas e avaliar os multiplos contextos em que
estas criangas vivem desde o nascimento a adolescéncia e adulticia. A maior parte
dos estudos tém-se focado nos comportamentos individuais, determinantes de
satide mental, descurando a repercussdo da continuidade dos fatores ambientais
adversos no desenvolvimento da crianga. A finalidade desta prele¢io é sublinhar o
determinismo imediato e a longo prazo, dos fatores de risco socio ambientais nas
criangas de risco bioldgico de que sdo exemplo, entre outros, os grandes pré termos.

O RACIONAL DA INTERVENCAO
PSICOFARMACOLOGIA EM PEDIATRIA

Luis Camara Pestana
Servigo de Psiquiatria do Hospital Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte

As intervengdes psicofarmacoldgicas tém subjacente um projeto terapéutico
que deve ser desenhado com o objetivo de otimizar a eficcia e a adesdo ao
tratamento. Atualmente quer em Portugal quer na CE existem assimetrias de
prescri¢do moduladas por fatores socioeconoémicos e culturais, estas assimetrias
carecem por vezes de explicagdo e nem sempre sdo baseadas na melhor evidén-
cia cientifica. Os estudos cientificos de eficécia e seguranga em individuos com
idade inferior a 18 anos sao escassos e limitados. Assim, a prescrigao “off-label”
nesta drea continua a ser uma pratica comum. Nesta apresentacao sera feita uma
breve abordagem sobre a utilizagao de Antidepressivos na Depressao, Bulimia,
Perturbagio Obsessivo-Compulsiva, de Antipsic6ticos nas Perturbagdes Psicoticas
e alteragdes do comportamento na Deficiéncia Mental e também sobre as precau-
¢des de utilizagdo de estimulantes do sistema nervoso central na Perturbagao de
Hiperatividade e Deficiéncia de Atengdo. Serd ainda abordada a seguranga rela-
tivamente a utilizagdo de ansioliticos e hipndticos neste grupo etario. Esta analise
de evidéncia terapéutica relativa a psicofirmacos podera contribuir para uma real
efetividade na utilizagao deste medicamentos e para uma melhor pratica clinica.

MR 10 INTERVENCAO FARMACOLOGICA
PRESCRICAO “OFF LABEL” EM PEDIATRIA

Arminda Jorge
Centro Hospitalar Cova da Beira, Covilha

Qualquer fairmaco tem de ser sujeito a estudos pré-clinicos e clinicos antes de
obter a Autorizagdo de Introdugao no Mercado (AIM) que visa assegurar a sua
seguranga, eficicia e elevada qualidade.

Esta AIM indica que a sua utilizagio estd associada a um balango beneficio-risco
aparentemente aceitével, com base em estudos farmacotoxicoldgicos e ensaios clinicos.

RESUMOS DOS ORADORES

A prescrigdo pedidtrica deve ser precisa, segura e eficaz, deve considerar o
emprego de dose capaz de gerar efeito farmacoldgico (eficacia) com minimos
efeitos toxicos (seguranga).

Enormes variagdes metabolicas e farmacocinéticas na idade pediatrica con-
dicionam diferente Biodisponibilidade e em consequéncia diferente Eficacia /
Efeitos Adversos em rela¢do ao adulto.

$620 a 30 % dos formacos aprovados pela FDA tém indicagdo para uso pedia-
trico e mais de 50% dos medicamentos utilizados no tratamento das criangas,
na Europa, ndo foram objecto de ensaios, nem de autorizagao especifica para
uso pediatrico.

Os ensaios em pediatria sdo escassos devido ao baixo retorno financeiro, ques-
tdes éticas, necessidade de equipamentos / técnicas especificas, escassa formagio
na area da farmacologia pediatrica.

Assim nem sempre existem formulagdes adequadas para criangas quer devido
a dificuldade na estabilidade fisico-quimica, quer por dificuldade na estabili-
dade microbiologica ou mesmo na biodisponibilidade. Estes factos levam a que
praticamente todas as areas da medicina pediatrica registem alguma dificul-
dade no acesso a medicamentos que tenham sido submetidos a uma avaliagdo
especifica para a populacdo pedidatrica.

Face a esta observagdo e com o objectivo de colmatar esta problematica, os
médicos tém a necessidade de prescrever firmacos que sdo nio autorizados
ou de regime off-label.

No entanto existe actualmente evidéncia cientifica de que a incidéncia de reac-
¢oes adversas a medicamentos é maior para firmacos em utilizagao off-label.
Como tal a avaliagdo de medicamentos em Pediatria é eticamente controversa
mas indispensavel face as particularidades farmacocinéticas e farmacodina-
micas das criangas.

Duarte, D. (2006) “Medicamentos para Criangas A realidade actual na Unido
Europeia” Revista Luséfona de Ciéncias e Tecnologia da Saude.

Mclntyre, ]., S. Conroy, et al. (2000). “Unlicensed and off label prescribing of
drugs in general practice” Arch Dis Child 83(6): 498-501.

Morales-Carpi, C., L. Estan, et al. (2009). “Drug utilization and off-label drug
use among Spanish emergency room paediatric patients” Eur ] Clin Pharmacol.

PRESCRICAO DE PSICOFARMACOS NA ADOLESCENCIA

Otilia Queiros
Departamento de Pedopsiquiatria do Centro Hospitalar do Porto, E.P.E.

Nas ultimas décadas tem-se registado, na Europa e nos EUA, uma clara ten-
déncia para o aumento da prescri¢do de psicofirmacos em idades pediatricas
e, em particular, na adolescéncia.

Os psicofarmacos desempenham um papel importante no tratamento das
perturba¢des mentais da adolescéncia enquanto um recurso a utilizar a partir
de uma avaliagdo risco-beneficio e como parte integrante de um de um plano
integrado de cuidados; a utilizagdo de farmacos permite minimizar o impacto
funcional que as perturbacdes mentais acarretam a médio e a longo prazo, e a
introdugdo de novos firmacos poderd possibilitar ganhos relevantes a nivel da
qualidade de vida destes jovens e das suas familias. No entanto o aumento de
prescri¢des de psicofairmacos constitui também uma preocupagio pelo risco de
banalizagao e uso abusivo destes fairmacos na tentativa de obter uma solu¢do
“rapida e simples” dos problemas.

Os psicofdrmacos raramente séo tratamento de 1° linha mas também néo devem
ser vistos como apenas o “fim-de-linha” quando tudo o resto falha: podem ser
um recurso de primeira ordem em algumas situagdes, complementares em
outras e, totalmente inuteis em outras.

Alguns principios fundamentais a ter em conta na prescrigdo de psicofarmacos:
- A psicofarmacoterapia é um tratamento sintomatico.

- A prescrigao de farmacos deve fazer parte de um plano integrado de cuidados.
As perturbagdes mentais da adolescéncia caracterizam-se pela inespecificidade
de sintomas, atipia e frequente co-morbilidade, sendo o processo diagndstico
complexo e por vezes dificil; a multicausalidade das perturbagdes psiquiatricas
implica a necessidade de intervengao a varios niveis.

A prescrigao deve ocorrer no contexto de um processo diagndstico, o que
implica o dominio de conhecimentos da psicopatologia: embora o tratamento
seja direccionado para o controlo do sintoma, o sintoma tem de ser enqua-
drado a um nivel sindromatico (por exemplo, um sintoma como inquietacido
motora pode ocorrer no contexto de perturbagdes tao diversas como PHDA,
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atraso mental, depresséo, estado maniforme, etc, implicando opgoes farmaco-
légicas muito distintas).

A eficécia e seguranca da utilizagdo de psicofarmacos em idades pediatricas
encontra-se insuficientemente estudada e a escassez de licenciamentos consti-
tui um condicionalismo importante a sua prescri¢ao uma vez que grande parte
destes fairmacos (e sobretudo os mais recentes) nao estdo autorizados para a faixa
etdria ou para a situagéo clinica para a qual se pretende efectuar a prescrigao.
Face a estas limitacdes é com frequéncia necessdrio o recurso a utiliza¢ao de
farmacos off-label, o que implica uma responsabilidade acrescida por parte do
prescritor, impondo a necessidade de estar familiarizado com o farmaco e de
se assegurar da existéncia de informacéo cientifica que comprove a qualidade,
eficacia, seguranga e propdsito da medicagdo antes de a prescrever, obrigando
a uma actualizagdo permanente sobre as melhores evidéncias disponiveis no
momento para a elaboragdo do plano terapéutico, a um cuidado acrescido na
disponibilizagdo da informagao necesséria a familia / paciente e na obtengéao
nao s6 o seu consentimento mas também a adesdo ao projecto terapéutico.
Embora os psicofdrmacos sejam também um recurso importante em situagio
aguda ou em contexto urgente (alivio de crises ango-ansiosas, contengdo quimica
de estados de agitagdo), o tratamento psicofarmacoldgico é em regra prolon-
gado, pelo que as questdes relacionadas com a adesdo / compliance e utilizagio
indevida ou abusiva, tém de ser devidamente ponderadas.

Embora os estudos de compliance em adolescentes com perturbacdes psiquid-
tricas sejam raros, e a maioria aborde a utilizagdo de psicoestimulantes, todos
indicam que a ndo adesdo ao tratamento ¢ muito comum e relativamente difi-
cil de predizer.

Na adolescéncia sdo frequentes as interrupgdes abruptas da terapéutica e o
cumprimento parcial /irregular da prescrigao; este comportamento tem uma
causalidade complexa na qual se incluem factores relacionados com o proprio
processo da adolescéncia, a percepcao de eficécia e efeitos laterais, a existéncia
de preocupagdes /fantasias relacionadas especificamente com os psicofarma-
cos e aspectos relacionados com a natureza de algumas perturbagdes. A nivel
familiar hd ainda que ter em conta que muitos destes jovens sdo provenientes
de contextos cadticos, com falhas sistematicas a nivel da supervisdo parental,
em que a propria familia apresenta sérias dificuldades na vigilancia e cumpri-
mento das prescrigdes.

A nio adesdo aos psicofarmacos parece enquadrar-se num padrao mais global
de néo colaboragdo com o plano terapéutico sendo a qualidade da alianca tera-
péutica o factor mais determinante para a aceitagdo e a adesdo ao tratamento.
Sendo muito comum na adolescéncia, a ndo compliance deve ser sempre pes-
quisada face 4 auséncia de resposta terapéutica e antes de aumentar a dose ou
mudar de farmaco.

A prescrigao de psicofarmacos ha ainda que ter em atengéo os riscos de uma
utilizagdo indevida / abusiva (como “droga de abuso’, para efectuar tentativas
de suicidio), e o risco de instrumentaliza¢do da medicag¢do nos conflitos rela-
cionais pais (ou cuidadores) /filhos.

Apesar da diversidade de perturbagdes mentais que podem ser diagnosticadas
na adolescéncia, a generalidade dos farmacos utilizados enquadra-se em uma
das seguintes categorias: psicoestimulantes, ansioliticos, antipsicoticos, antide-
pressivos e estabilizadores do humor.

Dentro de cada uma destas categorias serd apresentado um breve perfil (prin-
cipais caracteristicas, indicagdes, efeitos laterais e precaugdes) dos firmacos
mais comummente usados na adolescéncia.

REACOES ADVERSAS A MEDICAMENTOS

Ana Marta Anes
Unidade de Farmacovigilancia de Lisboa e Vale do Tejo

A seguranca de um farmaco é sempre relativa e, actualmente, é natural assu-
mir-se que os medicamentos tém implicita a capacidade de induzirem efeitos
indesejaveis. A questdo da seguranga é, provavelmente, uma das questoes mais
interessantes, controversas e dinimicas na avaliagao dos medicamentos e for-
nece a dimensao ética fundamental que sustenta e justifica muito do quadro
regulamentar do sector farmacéutico.

As referéncias a investigacdo da toxicidade dos medicamentos e a notificagio
espontianea de RAM remontam na literatura médica ao fim do século XIX,
quando a revista médica The Lancet institui uma comissdo encarregue de con-
vidar os médicos ingleses a relatarem as mortes associadas a prética anestésica,
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em consequéncia das mortes relacionadas com a administragao de cloroférmio.
E, no entanto, s6 em meados do século XX, no inicio dos anos 60, que se d4 o
evento que ird marcar o inicio da percep¢do do risco, inerente a utilizagdo de
medicamentos, de uma forma mais marcante e generalizada. E nesta altura que
a opinido publica toma, de facto, consciéncia da potencial gravidade e dimensao
do fenémeno, quando sdo detectados os resultados da utilizagio da talidomida
em gravidas, com o nascimento de milhares de criancas com focomelia (ausén-
cia completa ou parcial das extremidades dos membros) devido a exposigao
intra-uterina a este medicamento utilizado como ansiolitico.

Em 1966, na 19* Assembleia da OMS, é apresentado um projecto piloto para a
criagdo de um Sistema Internacional de Farmacovigilancia através do “Programa
Internacional de Monitorizagao de Reacgbes Adversas” com a colaboragio de
Centros de Farmacovigilancia de diversos paises europeus. Na 22* Assembleia
da OMS em 1969, é proposta a seguinte defini¢do de Reac¢do Adversa Medi-
camentosa (RAM) - ‘Qualquer reacgio prejudicial e indesejada a um medica-
mento, que ocorre com doses habitualmente usadas para profilaxia, diagnostico
ou tratamento ou para modificagdo de fungoes fisiolégicas’. Os Centros de Far-
macovigilancia, nomeadamente o de Portugal, desde 1992, tém como meto-
dologia principal de recolha de informagao a notificagdo espontidnea de RAM.
De entre os problemas actualmente considerados no 4mbito da Farmacovi-
gilancia, destacam-se o uso irracional de medicamentos, as sobredosagens, a
polimedicagio e as interac¢des medicamentosas, o aumento da utilizagdo de
medicamentos tradicionais, a venda ilegal de medicamentos através da Inter-
net, o aumento da pratica de auto-medicagio, os medicamentos resultantes de
contrafac¢o, os erros de medicagio e as faltas de eficacia dos medicamentos,
particularmente no que diz respeito s vacinas, antibi6ticos e contraceptivos orais.
No que diz respeito & populagio pedidtrica, os dados de eficicia e seguranga
de medicamentos sdo escassos porque as autoridades reguladoras do medica-
mento e a inddstria farmacéutica ndo avaliam estes parametros de forma roti-
neira nesta populagao. Os medicamentos nao sao sistematicamente testados na
populagio pediatrica por diversas razdes: 1) As criangas ndo sdo afectadas pela
doenca em questao (ex.: Doenca de Alzheimer); 2) A elevada complexidade dos
ensaios clinicos; 3) A existéncia de questdes éticas; 4) Existem diferengas entre
as criangas, de acordo com os grupos etarios; 5) O desenvolvimento deste tipo
de investigagdo clinica néo é atractivo do ponto de vista financeiro.

No entanto, a utilizagdo de medicamentos fora do ambito do seu licenciamento
(uso off label) na populagao pediatrica esta disseminado, o que pode conduzir
a um aumento do risco de toxicidade nesta populagao.

Em termos de pratica clinica, é necessario assegurar que a toxicidade seja
reduzida a0 minimo, sem no entanto privar as criancas dos medicamentos de
que necessitam.

Este objectivo pode ser alcangado através do estudo cientifico e sistematico da
toxicidade dos medicamentos, quando utilizados em criangas, seja através do
estudo das reacgoes adversas a determinado(s) medicamento(s) ou em grupos
de doentes seleccionados com caracteristicas muito especificas, cujos resulta-
dos serao apresentados.

MR 12 SEXO: USO, MAU USO E ABUSO

A INFECAO POR CHLAMYDIA TRACHOMATIS NA
ADOLESCENCIA

Maria José Gongalves Gaspar Borrego
Departamento Doengas Infecciosas, Instituto Nacional de Satide Dr. Ricardo Jorge

Mundialmente, a idade de inicio da vida sexual varia de acordo com as dife-
rengas culturais e religiosas e esses fatores influenciam as taxas de incidéncia e
prevaléncia das diferentes infe¢des sexualmente transmissiveis (IST). De uma
forma geral considera-se que os adolescentes que iniciam a sua vida sexual
mais cedo desenvolvem comportamentos que os colocam em maior risco de
contrair uma IST. Assim, existe uma maior probabilidade da infe¢ao por Chla-
mydia trachomatis em adolescentes e jovens adultos devido a elevada taxa de
troca de parceiros, a0 maior niimero de contactos sexuais desprotegidos nesta
faixa etdria, que podera estar relacionado com deficiéncias na educacdo sexual
(nomeadamente no que respeita ao uso do preservativo), consumo de drogas
ou alcool, abuso sexual, entre outros fatores.

O CDC considera que as jovens sexualmente ativas com idade inferior a 25 anos
constituem o grupo mais afetado pela infecao por C. trachomatis e, como tal,
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recomenda o rastreio sistematico desta IST neste grupo populacional. De facto,
para além das razdes bioldgicas que favorecem a infegdo nas raparigas (cérvix
imaturo), estima-se que 10 a 15% das infe¢des por C. trachomatis, quando nao
tratadas, sejam responsaveis por dor pélvica croénica ou possam evoluir para
gravidez ectépica (potencialmente fatal) e infertilidade. Contudo, dois tergos
dos infetados ndo apresentam sintomas e, como tal, ndo procuram cuidados
meédicos e ndo sio tratados. Esta situagdo tem favorecido a disseminagao das
clamidioses venéreas, sobretudo nos jovens que, regra geral, tém alguma relu-
tancia em examinar regularmente o seu estado de satide, sendo este um motivo
adicional para a implementagio do rastreio sistemdtico das infe¢oes por C.
trachomatis nao s6 em adolescentes do género feminino como nos do género
masculino, que para além dos riscos clinicos em que incorrem constituem um
reservatdrio da infegao.

Nos Estados Unidos, em 2011, as taxas de positividade para C. trachomatis
em jovens até aos 25 anos variaram entre 4,5% e 13,7% e na Europa, o Euro-
pean Center for Diseases Prevention and Control (ECDC) estima que 10% da
populagio da EU/EEA com menos de 25 anos esteja infetada por C. tracho-
matis. De facto, em 2009, mais de 343 000 casos de infe¢io por C. trachomatis
foram reportados, na sua maioria em jovens com idades dos 15 aos 24 anos.
Contudo, ¢ sabido que estes nimeros constituem apenas a ponta do iceberg
ja que 88% desses casos foram notificados por apenas quatro paises, ja que a
maioria dos paises europeus ndo efetua qualquer tipo de vigilancia das infe-
¢oes por C. trachomatis.

Em Portugal ndo existe qualquer sistema de vigilancia das infegées por C. tra-
chomatis e, como tal, ndo existem dados oficiais de incidéncia ou prevaléncia. No
entanto, estudos realizados em paises culturalmente préximos como Espanha e
Italia revelam a importancia da infecéo por C. trachomatis nas populagoes ado-
lescentes desses paises. Por outro lado, alguns estudos conduzidos na regido de
Lisboa em clinicas de adolescentes revelaram taxas de positividade superiores
a20%, comprovando a necessidade do rastreio e tratamento sistematicos que
tem vindo a ser implementado noutros paises.

MR 13 NORMAS E ALGORITMOS
INFECCAO POR HELICOBACTER PILORY

Rosa Maria da Silva Meireles da Rocha Lima
Servigo de Gastrenterologia Pediatrica, Departamento da Infancia e Adolescéncia do Centro
Hospitalar do Porto

A infecgdo por Helicobacter pylori (H. pylori) é uma das infec¢des bacterianas
crénicas mais comuns no Homem, estimando-se que afecta cerca de 50% da
populagio mundial. A prevaléncia da infecgdo varia significativamente entre
os paises desenvolvidos e paises em desenvolvimento. E aceite que a infecgio
por H. pylori seja adquirida nos primeiros anos de vida e o risco diminui rapi-
damente apds os 5 anos de idade. A partir da adolescéncia o aumento da pre-
valéncia passa a ser lento e constante (1,2,3).

A variagao da prevaléncia da infec¢ao pelo H. pylori quanto a distribuicido
geografica ¢ um facto conhecido na epidemiologia do agente. A estimativa de
prevaléncia nos paises do Norte da Europa varia entre 7 a 33%, enquanto nos
paises do Sul da Europa, Asia e Africa encontra-se entre os 40 a 80% (1,2).

Os dados epidemioldgicos existentes em Portugal indicam que o perfil epi-
demiologico da infecgdo é sobreponivel ao encontrado nos paises do Sul da
Europa, com valores de prevaléncia nas criancas que variam entre 26 e os
66% (4,5,6,7,8).

A inflamagéo crénica induzida pelo H. pylori causa distirbio da secregdo 4cida
a varios niveis levando a gastrite cronica, frequentemente assintomética e que
ndo progride. Em alguns casos a alteragdo da secregdo acida associado a infla-
magao tecidual leva a doenga péptica ulcerosa, enquanto em outros a gastrite
evolui para atrofia, metaplasia intestinal e eventualmente para carcinoma gas-
trico ou raramente, devido a estimulagao imune persistente a linfoma gastrico.
A irradicagdo do H. pylori parece ser efectiva na prevencdo desenvolvimento
de carcinoma gastrico, antes do desenvolvimento de lesdes pré-neoplasicas,
como a atrofia gastrica e a metaplasia intestinal. Melhora, além disso, as taxas
de cicatrizagdo de tlceras gastricas. (9,10,11).

Na crianga a abordagem da infecgio por H. pylori difere dos adultos. A taxa de
prevaléncia, as complicagdes, a quase inexisténcia de carcinoma géstrico, testes
diagndsticos e drogas adequados e uma mais alta taxa de resisténcia antibié-
tica impde a necessidade de se criar recomendagdes proprias para este grupo
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etario. As recomendagdes da ESPGHAN e NASPGHAN foram elaboradas para
a Europa e América do Norte, por um grupo de peritos, tendo em consideragio
que deverao ser adaptadas aos diversos sistemas nacionais de satde (1). Desta
forma, a adopgao em Portugal destas recomendagdes parece sensato ap6s dis-
cussao dos varios pontos pelos peritos portugueses.
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“INIBIDORES DA BOMBA DE PROTOES EM IDADE
PEDIATRICA”

Susana Santos Almeida
Area de Gastrenterologia e Nutrigdo Pedidtrica, Hospital pediatrico de Coimbra

Os inibidores da bomba de protoes (IBP’s) sao farmacos utilizados para supri-
mir de forma prolongada a secregio acida gastrica. Actuam através da inibigdo
especifica e irreversivel da bomba H+/K+-ATPase presente na superficie lumi-
nal da célula parietal gastrica.

O omeprazol foi o primeiro IBP com selectividade para a célula parietal géstrica
a ser desenvolvido, e a sua introdu¢do no mercado na década de oitenta, veio
revolucionar o tratamento da doenga péptica. Actualmente, os IBP’s encontram-
-se entre os firmacos mais prescritos em todo o mundo.

A eficdcia deste grupo farmacolégico, foi demonstrada em numerosos estudos
na populagio adulta. Pelo contrario, na populagéo pediatrica, poucos sao os
estudos compardveis, particularmente multicéntricos.

A utiliza¢do dos IBP’s em pediatria é consensual no tratamento da doenga do
refluxo gastroesofagico, doenga ulcerosa péptica, nos sindromes hipersecreto-
res como no Zollinger-Ellison, e nos esquemas de erradicagio do Helicobacter
pylori. Situagdes como a profilaxia da gastrite de stress (cirurgia ou traumatismo)
ou associada a anti-inflamatdrios ndo esteroides (AINES), deverdo ser ponde-
radas tendo em consideragao variaveis como o estado geral do doente, tipo de
cirurgia, traumatismo ou duragio do tratamento com AINES. E controversa a
sua utilizagdo em situagdes como no refluxo gastroesofagico ndo complicado,
na irritabilidade do pequeno lactente ou na dispepsia funcional.

S9
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Relativamente & seguranga, e apesar da larga experiéncia de utilizagdo em pediatria,
muitos dos dados sdo extrapolados dos estudos em adultos. Os efeitos secundérios
associados ao tratamento com IBP’s sdo pouco frequentes, sendo as cefaleias, ton-
turas, nduseas, a diarreia e dor abdominal os mais reportados. Sdo efeitos adversos
raros o Sindrome de Stevens-Johnson, a nefrite intersticial, a pancreatite ou as
alteragdes das transaminases. A sua utilizagao prolongada parece associar-se a
hipomagnesiémia e défice de vitamina B12 e é considerada factor de risco para
pneumonia, fractura dssea e diarreia associada ao Clostridium difficile.

A utilizagio de IBP’s em idade pediatrica deve ser criteriosa, restringindo-se as
situagdes que claramente beneficiem da sua actividade farmacoldgica e devem
ser respeitadas as doses e dura¢do de tratamento recomendadas.

MR 14 DOENCAS RARAS

NOVOS RASTREIOS METABOLICOS NO RECEM-
-NASCIDO

Aguinaldo Cabral
Socio Fundador da SPDM - Sociedade Portuguesa de Doengas Metabélicas

“In theory screening is an admirable method of combating

disease...

In practice there are snags” (Wilson, Jungner, 1968).

Palavras proféticas de quem estabeleceu os principios, agora ditos tradicionais
ou cléssicos, de aceitagdo de uma doenga para Rastreio !

O Rastreio Neonatal (RNN) teve inicio na primeira metade dos anos 60, para a
Fenilcetonuria (PKU), seguindo-se, em 1973, o rastreio para o Hipotiroidismo
Congénito (HC).

Desde entdo verificaram-se imensos progressos, sendo de salientar o papel
da andlise do DNA, e a aplicagdo, ao rastreio, da Espectrometria de massa em
Tandem (MS/MS), metodologias que vieram revolucionar o perfil do RNN !
Em Portugal, o RNN foi introduzido em 1979-80, tendo sido rastreados, até final
de 2010, mais de 3 milhdes de RNs. Em 2004-5 deu-se inicio ao uso da MS/MS,
com mais de 500.000 RN testados (até 2010). Com este método podem ser ras-
treadas em Portugal 25 diferentes doengas hereditdrias do metabolismo (DHM).
Progressivamente, o RNN foi-se afirmando como um servigo integrado de
Satde Publica para o RN, ganhando consisténcia e realidade o conceito de
Sistema de Rastreio.

E assim, os progressos tecnoldgicos e terapéuticos, a pressao das comunidades
(nado esquecendo as sociedades profissionais, as associagdes de doentes...) e,
claro, da Industria Farmacéutica, levaram a um aumento crescente do niimero
de doengas a rastrear (Rastreio Neonatal Alargado- RNNA).

Devido as diferentes interpretagdes dos critérios tradicionais referidos, exis-
tem grandes disparidades nos Programas de Rastreio dos diversos paises,
incluindo europeus.

De acordo com a mais recente Avaliagdo dos Programas e Praticas de RNN em
37-40 paises da Europa (2009-10), realizada sob a égide da UE, confirmaram-
-se as imensas discrepancias que dizem respeito nao s6 ao nimero de doengas
rastreadas, como ao consentimento informado, ao uso de guidelines , aos méto-
dos e valores de corte usados, ao envolvimento nas decisoes de alargamento, e
a muitos outros aspectos.

A comparagdo com Avaliagdes anteriores (2002, 2007), mostra um aumento do
namero de doengas incluidas no RNNA em, pelo menos, 11 paises! A intro-
dugdo do MS/MS teve, entre outros factores, uma importancia determinante
neste incremento.

Na Europa, o numero de doengas rastreadas varia entre 1 (HC): Finlandia e
Montenegro, e a Austria (29 doengas). Outros paises, como o Reino Unido, Ale-
manbha, Suiga (7 doengas cada), e a Suécia e Franga (5 doengas cada), optaram
por Programas mais restritivos, mais selectivos.

Da discussdo dos resultados da recente Avaliagdo (2009-10), da evidéncia cien-
tifica e da experiéncia clinica, resultou que a EUNENBS (European Network
of Experts on Newborn Screening) aprovasse uma lista de doengas candidatas
a um gradual alargamento do RNN, na Unido Europeia. Sdo, essencialmente,
doengas cujo rastreio é um pouco mais problemdtico quanto aos critérios
classicos ou a relagao custo/beneficio. Sao elas: def. biotinidase; def. CPT2,
CACT; AG II; 3HMG; def. holocarboxilase sintetase; Homocistinuria (def CBS);
AIV; def B-cetotiolase; LCHAD; doengas lisossomais de sobrecarga (DLS);
3-metilcrotonil-CoA carboxilase; SCAD; Tirosinémia LII/IIT; VLCAD:; def vit
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B12; infecgdo a CMV. Estas 18 doengas candidatas configuram, na sua grande
maioria, os Novos Rastreios Metabolicos no RN , muito embora algumas destas
patologias sejam j4 rastreadas em alguns paises.

S6 que.o progresso nio péra, e novas técnicas, novas metodologias, novas razdes
entre metabolitos, novos algoritmos, etc, sdo apresentados, quer para melhorar
a detecgdo das DHM ja rastreadas (reduzir/eliminar testes adicionais, abreviar o
diagndstico definitivo...), quer para introduzir, no RNNA, novas doengas, novos
rastreios. Alguns argumentos cientificos sdo mais consistentes que outros, outros
sdo baseados em experiéncias recentes ou em curso, necessitando, por vezes, da
comprovagao de casuiticas mais extensas, e de maior cooperagéo internacional.
Sdo apresentados vérios exemplos de propostas que vém melhorar a detec¢do
de DHM ja rastreadas, ou de novos rastreios metabolicos a incluir no RNNA.
Quanto as DLS (+ de 50 patologias diferentes), o facto da sua prevaléncia
cumulativa ser de 1/4.000-7.700, e de existirem terapéuticas crediveis para o
tratamento de algumas DLS, como: Terapéutica Enzimatica de Substitui¢do
(TES), Terapéutica de Redugdo do Substrato (TRS), Transplante de stem-cell
hematopoiéticas , Transplante de Medula-dssea (TMO), e outras, levaram a
enorme interesse pelo RNN destas patologias.

Um rastreio multiplex para 6 DLS, usando o sangue seco do cartao de rastreio,
foi desenvolvido, em 2004, por Li e Chamoles, demonstrando ser o RNN, com
MS/MS, perfeitamente possivel, para estas doengas. Mas para 3 DLS: Pompe,
Fabry, Krabbe hd reservas quanto a sua inclusdo num RNNA universal, reser-
vas que dizem respeito a: eficiéncia clinica, a0 como, quando iniciar terapia
nos pré-sintomaticos, as formas de inicio tardio, consequéncias do tratamento
prolongado nos assintomaticos, a existéncia (ou nao) de guidelines e de con-
sentimento informado, ao prognostico a longo prazo, etc,etc.

Dados os problemas envolvidos alguns autores ndo recomendam ,para ja, a
inclusdo destas 3 DLS num Programa de RNN.

Talvez mais importante que o niimero e/ou o tipo de Rastreios Metabolicos
para o RN, ao dispor, importa analisar o significado, consequéncias, limites e
evolugdo futura, do alargamento do RNN para os doentes, familias e sociedade.

ACIDENTES VASCULARES CEREBRAIS EM IDADE
PEDIATRICA

Henedina Antunes, Pediatria

Hospital de Braga

José Pedro Vieira, José Paulo Monteiro, Neuropediatria
Lucilia Norton, Oncologia Pediatrica

Filomena Pinto, Neonatologia

Desmistificar o conceito de raridade do acidente vascular cerebral (AVC) em
idade pedidtrica foi um dos objectivos deste trabalho prospetivo da unidade
de vigilancia pediatrica (UVP) da sociedade portuguesa de pediatria (SPP).
O estudo foi aprovado pelas comissoes de ética e pela comissao nacional de
protecgao de dados.

O periodo de recolha decorreu de 1 de janeiro de 2009 a 31 de dezembro de
2011. A apresentagao do estudo decorreu no congresso nacional de pediatria
em 2008, seguido de colocagdo do estudo online no site da SPP e envio de email
aos socios seguindo o protocolo da UVP. Foi constituido por um inquérito de
fase aguda, para o AVC inicial, neonatal e pediatrico, e dois de seguimento aos
6 e a0s 24 meses para determinacéo das sequelas.

Vamos apresentar os primeiros resultados nacionais de AVC pediatrico na fase
aguda, voluntariamente registados, durante estes trés anos.

Neste forum que reune todos os que se interessam pela satide da crianga espero
que se alguém se lembrar de algum caso de AVC abaixo dos 18 anos deste peri-
odo ou se atender uma crianga que tenha tido AVC que se informe se pediram
autorizagdo para registar no registo nacional de AVC pediétrico e, caso néo,
pedir o consentimento e enviar. E fundamental termos o registo de todos os
casos. Agradecemos também que os inquéritos de seguimento sejam enviados.
O AVC pedidtrico (o AVC neonatal parece ser mais frequente que o AVC apds
0s 28 dias de vida) é uma entidade diferente do AVC do adulto, com diferen-
tes etiologias, e existem poucas orientagdes para a populagdo pediatrica dai a
importancia de se conhecer a nossa realidade.

Foram registados 114 AVC pediatricos durante 3 anos (56 foram AVC detec-
tados no periodo neonatais). A incidéncia de AVC neonatal foi pelo menos de
1,98/10° recém-nascidos/ano e do pediatrico de 0,13/10° criangas/ano.

AVC ap6s os 28 dias de vida
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Dos 58 AVC, 58,6% foram do sexo masculino (n=57) e a mediana de idade foi
de 7 anos (minimo(m):1; maximo(M) 17 anos). Em rela¢io a etnia houve 16%
de criangas africanas e outras 5% nio eram caucasianas. Eram emigrantes 15%.
As notificacdes anuais (n=56) foram 31 em 2009, 15 em 2010 e 10 em 2011.
Em relagdo ao tipo de AVC (n=57) 32 foram isquémicos (2 com trombose dos
seios venosos (TSV)), 18 hemorragicos e 7 TSV isolada.

Nao houve diferenca significativa entre a idade e o tipo de AVC. A média da
idade das criangas com AVC hemorragicos foi de 9,35 versus 6,89 anos no AVC
isquémico, p=0.136.

Nao houve diferengas significativas entre antecedentes pessoais, familiares e
tipo de AVC.

Foram internados em unidade de cuidados intensivos (UCI) 53%, mediana de 8
dias de internamento (m:1; M:30 dias). Verificou-se uma associago significativa
entre o internamento em UCI e a TSV (c(1; n= 56) = 4.926; p = 0.026), em que
os que apresentam TSV tendem a néo ter internamento em UCIL.

Tiveram cefaleias na apresentagdo 53%. Verificou-se uma associagao signifi-
cativa entre cefaleias e AVC hemorragico (c*(1; n=51) = 4.801; p = 0.028). Os
que nao apresentaram cefaleias tém significativamente mais AVC isquémico
(cX(1; n=51) = 4.763; p = 0.029).

Tiveram convulsdes na apresenta¢ao 15%. Néo se verificou associagdo entre
convulsoes e o tipo de AVC.

Tiveram como fator precipitante do AVC infec¢do em 9% e desidratagdo em
3%. Verificou-se uma associagdo significativa entre infec¢do e a TSV (c*(1; n=
57) = 6.829; p=0.009), os que apresentaram infe¢ao tendem a apresentar TSV.
Nao se verificou associa¢do entre a desidratacao e o AVC trombdtico. Apre-
sentaram tenséo arterial elevada 27% (n=26). Nio se verificou associacdo entre
hipertensdo e AVC hemorrégico. Dois tém registo de hipotenséo e 2 de vari-
cela. Tinham anemia 20% (n=49). Nao se verificou associa¢do entre anemia e
AVC isquémico. Apresentavam hematdcrito (Hct) elevado para a idade 14%
(n=43). Nio se verificou associa¢io entre elevagio de Htc e AVC trombotico.
Um caso apresentava plaquetas inferiores a 50000/mma3. Apresentavam alte-
ragdo da electroforese da Hb, 26% (n=47). Tinham alteragdo do tempo de pro-
trombina 5, C3/C4 3, antitrombina III 2, homocisteina 1. PAI 5, mutagdo gene
metilenotetrahidrofolato reductase 6 (n=13), mutagao do gene protrombina 2
e mutacéo do factor V, 2.

Das 49 criangas que realizaram TAC cerebral, 45 RMN cerebral e 36 angio-
-RMN nao houve diferenca significativa de concordéncia entre os exames.
Cinco tinham TAC normal, destas 3 tinham alteragdo na RMN e 2 ndo, essas
2 criangas tinham alteragao na angio-RMN cerebral.

O AVC a direita foi ligeiramente mais frequente e o AVC do territério da arté-
ria cerebral média.

Foi efectuada cirurgia em 21,7% (n=46).

Em relagdo a incapacidade (I) na altura da alta do internamento por AVC, dos
46 com registo, 18 sem sintomas, 10 com sintomas mas sem I, 8 com I ligeira,
5 com I moderada, 2 com I moderada a grave e 3 com I grave.

Apresentavam sequelas a altura da alta 56,3% (n=48), sendo a mais frequente
a hemiplegia 43,8%. Nao ha registo de mortalidade (n=53).

AVC neonatal

Dos 56 AVC abaixo dos 28 dias de vida, 58,2% foram do sexo masculino (n=>55)
e a mediana de idade foi de 1 dia (m:1; M: 21 dias). Em relagdo a etnia (n=46)
houve 8,7% de africanos e outros 4,3% nao eram caucasianos. Eram emigrantes
14,0% (n=43). As notifica¢des anuais (n=55) foram 33 em 2009, 12 em 2010
e 10 em 2011.

Em relagdo ao tipo de AVC (n=46) 35 foram isquémicos, 11 hemorragicos e 4 TSV.
A mediana de dias de internamento foi de 14 dias (m:1; M:132 dias). A mediana
de dias de internamento em UCI foi de 12 dias (m: 2; M: 116 dias).
Antecedentes obstétricos de risco, excluindo o tipo de parto, em 21,4% dos
recém-nascidos (RN). Foram partos eutdcicos 25,9% (n=54). Nao houve dife-
renga significativa entre o tipo de parto e o tipo de AVC. O Apgar foi 10 ao 1°
minuto em 11,9% (n=51) e 59,2% ao 5° minuto (n=49). Houve necessidade de
reanimagdo em 26,9%. A mediana do peso (n=48) ao nascimento foi de 3268g
(m: 1276; M: 4440g). Precisaram de suporte respiratorio, apos a saida da sala
de parto, 37% (n=46). Tiveram hipotensio 5 RN. Sépsis em 6, tendo sido tardia
em 2. Proteina C reativa positiva em 22,9% (n=48).

Tiveram convulsdes na apresentacio 84% (n=50). Nao se verificou associagao
entre convulsoes e o tipo de AVC.

Apresentavam hematdcrito (Hct) elevado para a idade 2 (n=37). Nao se verifi-
cou associagdo entre elevacdo de Htc e AVC tromboético. Nenhum apresentava
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plaquetas inferiores a 50000/mma3. Apresentavam alteragio da electroforese da
Hb, 20% (n=45). Tinham alteragdo do tempo de protrombina 5 (n=45), fibri-
nogénio 6, antitrombina III 3 (n=43), proteina C 9 (n=43), proteina S 5 (n=45).
Mutagdo gene metilenotetrahidrofolato reductase 6 (n=41).
Ecotransfontanelar (EcoTF), 42 alterada, 7 normal (n=51), TAC cerebral alterada
31 (n=52), RMN cerebral 53 alterada (n=55). Nao houve diferenga significativa
na concordancia entre os exames de imagens, mas 7 criangas nao apresentaram
na ecoTF critérios de AVC mas todos na RMN cerebral.

O AVC a esquerda foi mais frequente 20 (n=45) e o0 AVC do territdrio da arté-
ria cerebral média.

Foi efectuada cirurgia em 4 (n=44). Apresentavam na altura da alta, sequelas
3 (n=43).

Nio hd registo de mortalidade (n=56).

Comentarios

O primeiro objectivo foi atingido, 0 AVC pediatrico ndo é uma entidade rara.
Apesar da sub-notificagdo que parece provavel porque houve um niimero
decrescente de casos, o0 ano de apresenta¢do da proposta no CNP tem mais
notificagdes que a soma dos 2 anos seguintes.

Esperamos que esta apresentagdo no CNP seja um estimulo novamente. Vale
ainda a pena notificar.

Houve um predominio do sexo masculino e de AVC isquémico nesta série, de
mais de uma centena, de AVC pediatricos.

No AVC apos os 28 dias as cefaleias foram significativamente associadas a AVC
hemorrégico e a TSV isolada foi associada significativamente a auséncia de
internamento em UCI e a infec¢do como fator precipitante. Nao houve dife-
renga significativa na concordéncia entre os exames de imagens, mas houve
criangas que ndo apresentaram no TAC cerebral critérios de AVC s6 na RMN.
A hemiplegia foi a sequela mais frequente e mais de metade das criangas apre-
sentavam sequelas na altura da alta.

No AVC neonatal as convulsdes foram predominantes. Nao houve diferenca
significativa na concordéncia entre os exames de imagens, mas houve criancas
que ndo apresentaram na ecografia transfontanelar critérios de AVC e todas
apresentaram AVC na RMN cerebral. Houve um registo extremamente baixo de
sequelas na altura da alta de neonatologia e ndo houve registo de mortalidade.
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MR 15 QUE FUTURO PARA A PEDIATRIA EM
PORTUGAL

CARTA HOSPITALAR PEDIATRICA

Bilhota Xavier
Centro Hospitalar de Leiria - Pombal

Ha 30-40 anos Portugal tinha dos piores indicadores da Europa na drea da satide
materna e infantil, a articulagdo entre niveis de cuidados assistenciais primarios
e secunddrios era praticamente nula e as medidas de prevencdo, promogéo e
educacdo para a Saude muito incipientes.

Foi de particular relevancia para a inversio deste processo a nomeagio da pri-
meira Comissao Nacional de Satide Materna e Infantil, em marco de 1989, bem
como todo o trabalho por ela desenvolvido e as recomendagdes que produziu,
entre as quais a publicagdo do Despacho n° 6/1991, de 20 de junho, que criou
as Unidades Coordenadoras Funcionais (UCF).

O papel das UCF e das Comissdes Regionais de Satiide Materna da Crianga e do
Adolescente (CRSMCA) foi j& no 4mbito da atual Comissdo Nacional de Saude
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Materna da Crianga e do Adolescente (CNSMCA), refor¢ado com a publicagéo
do Despacho n.° 9871/2010 de 11 de junho.

Em 1970 morriam em Portugal cerca de 12000 criangas no primeiro ano de
vida. Em 2010 faleceram cerca de 250, estando aqui incluidas todas as crian-
¢as que nasceram com 500 ou mais gramas, traduzindo-se numa Mortalidade
Infantil de 2.5/1000 nado vivos, a mais baixa de sempre, o 2° valor mais baixo
da UE dos 27, s6 suplantado pela Finlandia com 2.3. A mortalidade materna
relacionada com a gravidez e/ou o parto tornou-se insignificante.

Podemos assim afirmar, que nenhuma geragio teve acesso a cuidados de saude
de qualidade como a atual.

No contexto conhecido das dificuldades or¢amentais, a boa gestao dos recursos
publicos tem de ser intensificada no sentido da continuidade dos ganhos conseguidos.
Para tanto, perspetivam-se enormes desafios, para garantir a continuidade na
prestagdo de cuidados de saude de qualidade, se possivel com niveis superiores
de eficiéncia e eficicia, e com a racionalizagdo dos custos.

Em Portugal, nos tltimos anos, a falta de orientagdes claras de planeamento e de
atualizagdo e aplicagdo de redes de referenciagio, a par da acelerada melhoria da
formagao técnico-profissional e do acesso a equipamentos, levou a que se insta-
lasse um processo de “autocriagao” de servigos considerados “diferenciados’, com
afetagdo de recursos diversos, humanos e técnicos, com custos inerentes, sem
suporte em estudos sobre o custo-beneficio, nem calculos baseados em critérios
geodemogrificos ou outros, como as necessidades formativas ou a distribuigio
racional dos técnicos dotados de experiéncia e conhecimento muito especializado.
Esta evolugdo nao contribuiu de modo nenhum para a desejavel articulagao de
cuidados em redes de organizagao do SNS, podendo por em causa, tanto mais
na atual situagio econdmica, a acessibilidade e equidade na prestagio e conti-
nuidade dos cuidados e, bem assim, a sua sustentabilidade.

O Programa do XIX Governo Constitucional e 0 memorando assinado com a
Troika em 2011 impdem assim a defini¢do de uma carta hospitalar e das ine-
rentes redes de referenciagio, sendo a quantificagdo dos recursos em médicos
a afetar a cada especialidade hospitalar, uma das tarefas prioritdrias.

Nesta conformidade e no que se refere a populacdo alvo desta CNSMCA, a defi-
ni¢do de uma carta hospitalar Materna e Pediétrica, com atualizagdo da rede
materna e neonatal em vigor, a caracterizagdo clara das unidades gerais e dife-
renciadas que ela deve conter, e as respetivas redes de referenciagio, afigura-se
como uma base de trabalho crucial para atingir aquele desiderato.

A CNSMCA, no 4mbito das suas competéncias e ciente das atribui¢des confe-
ridas e contempladas no despacho que a constituiu, elaborou uma proposta de
construgao de Carta Hospitalar Materna e Pediatrica, que integra os Servigos
de Ginecologia-Obstetricia, Neonatologia, Pediatria Geral e Pediatria Diferen-
ciada, Cardiologia Pediétrica e Cirurgia Pedidtrica.

As redes de referenciagao serdo construidas apos definigdo da carta hospitalar,
que integrara os contributos considerados pertinentes decorrentes da discus-
sdo publica a que foi submetida e da planificagdo a acontecer em cada ARS em
conjunto com os profissionais de cada area diferenciada das areas pediatricas
e em alguns casos a nivel nacional promovidos pela CNSMCA.

Todos concordarao pela necessidade de reestruturagdo e redimensionamento
da carta hospitalar dedicada a crianca até aos 18 anos. Apesar disso e da pri-
meira rede existente em Portugal ter sido no inicio dos anos 90, a rede Materno-
-Infantil, mais tarde revista em abril de 2001, nunca existiu uma Rede Pediatrica.
Talvez a sua complexidade, e as discussdes muitas vezes excessivamente repe-
tidas e sem a serenidade necessaria ao debate ttil e eficaz, ndo o tenham per-
mitido, mas esta ndo pode ser mais uma oportunidade perdida. Teremos de
ser determinados e persistentes

A semelhanga das UCF de interligagdo entre cuidados primarios e secunda-
rios, com a existéncia de cerca de 20 anos, que tém sido case-study em varios
paises e se pretende replicar agora em Portugal, propomos a criagdo das UCF
inter-hospitalares, ndo como mais uma entidade, mas sim como uma estrutura
que fomente a interligagao entre todos os servigos das areas pedidtricas de uma
determinada regido, fomentando a cooperagao, definindo complementaridades
e aimplementagdo de normas clinicas comuns, bem como a continua monito-
rizagdo de todo o processo.

Na drea materna e neonatal, ao contrdrio do que acontecia até agora, com um pendor
acentuado para o recém-nascido, propomos critérios de diferenciagao alargados a
satide da mulher, e a redugdo dos hospitais até agora considerados diferenciados.
O ntimero de camas de cuidados intermédios nas unidades de cuidados inten-
sivos neonatais proposto é também inferior as recomendagdes internacionais,
tendo em conta que logo que possivel, os recém-nascidos devem ser transferidos
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para o hospital da drea de residéncia da mae ou perto da residéncia da mae,
contribuindo para aprofundar a interligagdo entre diferentes niveis de cuidados.
Os blocos de partos com menos de 1500 nascimentos por ano, que irdo aumentar
em nimero nos proximos anos, deverdo ser mantidos sempre que as questoes
sociais e geograficas o imponham, havendo aqui uma preocupacéo reforgada
com a formacdo dos profissionais que ali trabalham.

Os servigos hospitalares devem ser espagos amigos das criangas e dos adoles-
centes, prestar cuidados até aos 18 anos de idade e ter profissionais das dife-
rentes categorias com formagao especifica destinados a prestar cuidados de
qualidade e em seguranga.

Muitos dos hospitais, principalmente os localizados nos grandes centros, sdo
simultaneamente hospitais “concelhios, distritais e centrais” e a sua organizagio
deve espelhar isso mesmo.

A necessidade de ndo perder a visdo e esséncia pedidtricas no encarar da Crianga
e do Jovem na sua unidade e individualidade biopsicossocial impoe que o
Pediatra Geral, independentemente da diferenciagdo do hospital, seja a figura
de referéncia para a crianga e a familia. Todos os servigos devem ter pediatras
gerais e sempre que possivel, mesmo nos mais diferenciados, estes devem ser os
coordenadores e integradores de todos os cuidados a prestar a crianga.

Nos hospitais em que tal se justifique, pelo niimero de criangas existentes na sua
area de atragdo e patologias predominantes podem ser constituidas consultas
especializadas a elas dedicadas.

Nao confundir com a criagdo de Unidades Diferenciadas, que se pretendem
altamente especializadas e que concentrem as patologias mais complexas de uma
ou varias regides e agreguem recursos humanos e tecnoldgicos especializados,
com capacidade de responder integralmente as necessidades diagnosticas e
terapéuticas de cada situagao.

O ntimero destas unidades atendendo & nossa realidade de um envelhecimento
progressivo da populagio e de uma crescente redugio da natalidade, da rede de
comunicagdes rodovidrias, que nos ultimos 20 anos “encolheram” o Pais em cerca
de 50%, e da necessidade de concentragio de experiencias e recursos, é de admitir
como suficiente a existéncia de trés a quatro unidades diferenciadas em todo o
Pais, para a maioria das dreas subespecializadas ou diferenciadas da pediatria.
O numero de especialistas das UD deve contemplar a possibilidade de des-
locagdo a outros hospitais menos diferenciados, colaborando localmente na
prestacdo de cuidados de proximidade e na formagéo continua de outros pro-
fissionais de satde.

A nossa preocupagio primeira, que todas as medidas a implementar, sejam
centradas no superior interesse da Crianca.

PROGRAMA NACIONAL DE SAUDE INFANTIL E
JUVENIL

Leonor Sassetti
Direcgao Geral da Satde e Hospital D. Estefania

H4 um ano atrés, no 12° Congresso, anunciamos que a Direc¢do Geral da Satde
estava a proceder a uma atualizagdo do Programa de Vigilancia de Satde Infantil
e Juvenil. O Programa foi ultimado, com a colaboragio de inumeros peritos, sob
a diregdo do Dr. Vasco Prazeres; estara disponivel em breve, no sitio da DGS
e também na aplicagdo informatica existente nos centros de satude, para apoio
e registo das consultas.

O novo programa passa a designar-se Programa Nacional de Satide Infantil e
Juvenil (PNSIJ); com efeito, a designagdo “programa de vigilancia” é redutora
porque se focaliza essencialmente na prevengao secundaria — detecgdo precoce
e intervengdo; ora qualquer programa de promogao da satide encerra, além
deste, os componentes da prevengao primdria e terciaria.

Por outro lado nunca ¢ demais lembrar que, hoje e sempre, a satde de qualquer
cidadao, ndo diz apenas respeito aos servigos de satde — a articulagio e o envol-
vimento ativo das escolas, das autarquias, dos media, da seguranga social, dos
proprios legisladores, entre outros, sao um garante do eficaz aproveitamento dos
recursos com vista a obtengdo de ganhos em saude substanciais e duradouros.
E igualmente importante nio perder de vista a nogdo de que se pode — e deve —
intervir, mudando a trajetdria de vida das criangas afetadas por circunstincias
adversas (médicas, sociais, econémicas, da saide mental); ou seja, nas “consultas
de rotina’, como muitas vezes sio designadas, deve ser possivel identificar e por
em pratica um plano de minimizagio destes fatores adversos que, a ndo serem
modificados, poderao ter consequéncias devastadoras na vida da crianga, da
sua familia e da propria sociedade.
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O PNSIJ tem uma estrutura em tudo semelhante ao anterior; as grandes modi-

ficagdes sao:

- Nova calendarizag¢do das consultas: passara a haver a consulta dos 5 anos
(antes da entrada para o 1° ciclo), a dos 6-7 anos (para rastreio das dificul-
dades especificas de aprendizagem), a dos 10 anos (antes da entrada para o
2° ciclo), a dos 12-13 anos (antes da entrada para o 3° ciclo) e a dos 15-18
anos. As consultas antes dos 5 anos ndo sofrem alteragdes na periodicidade.

- Adogao das curvas de crescimento da Organizacio Mundial de Satde (OMS)
— estas curvas tém uma construgdo metodoldgica que as aproxima de curvas-
-padréo e sdo de aplicagdo universal.

O novo Programa retoma e atualiza uma questao bésica para a satde infantil -
o desenvolvimento psicomotor - e dedica uma especial atengéo a dois grupos
de problemas aos quais a sociedade se tornou mais atenta nos ultimos anos:
as perturbagdes emocionais e do comportamento e a prote¢io de criangas e
jovens em perigo.

O Programa inclui 3 anexos (curvas de crescimento, transporte de criangas
desde a alta da maternidade e idade 6timas para cirurgias) e 5 textos de apoio
(avaliagdo do desenvolvimento, satide oral, rastreio de dislipidémias, avaliagdo
da tensdo arterial e puberdade); alguns destes documentos ja existiam desde a
revisdo de 2002 e foram atualizados, outros sdo textos novos, escritos propo-
sitadamente para o PNSIJ.

O Programa nacional ¢ um garante de cuidados da satide de qualidade a crianga
e ao jovem que acompanhamos, nos Centros de Satde, nos consultdrios priva-
dos, em IPSS, em hospitais da rede ptblica ou privada. Foi elaborado para nos
ajudar na missao de dar o nosso melhor a bem das criangas e jovens residentes
em Portugal - em época de crise adquire, pois, uma importancia fundamen-
tal. O empenho de cada um é decisivo para os bons resultados do Programa.

MR 16 O VERMELHO E O NEGRO
SUPLEMENTACAO DE FERRO

Henedina Antunes, Pediatria
Hospital de Braga

A primeira descrigdo de anemia por deficiéncia de ferro (ADF) terd ocorrido
em 1554 quando o médico alemao, Johann Lange, (1485-1566), descreveu uma
rapariga “fraca...palida, o coragao treme... e ela fica com dispneia quando danga
ou sobe as escadas”; chamou-lhe morbus virgineus, porque era “frequente em
virgens” e o tratamento era “viver com um homem e copular: se concebessem,
recuperavam” (Major, 1945). Seria uma neurose por supressao da sexualidade
(Guggenheim, 1995).

Em 1615, Varandal deu-lhe o nome de clorosis, do grego cloros, verde, devido a
coloragio da pele dos doentes. Sydenham (1624-89) sugeriu tratar clorose, com
agua enriquecida em ferro, mesmo nao sabendo que o ferro era um constituinte
do sangue (Sydenham, 1718): foi a primeira referéncia a terapéutica da ADF
com ferro. Sydenham considerava a ADF como uma doenga histérica, vinda
do ttero (Hysteron - Gtero em grego). Também Sydenham descreveu alteragdes
comportamentais nos doentes “...nos casos severos ha confusao dos espiri-
tos”. Apesar de os gregos terem associado ferro com sangue, tal parece ter sido
devido apenas a uma associagdo de cor, porque, s6 em 1713, Lemery e Geo-
ffroy descobriram que o ferro é um dos constituintes do sangue (Guggenheim,
1995). Parrot, um pediatra francés, escreveu que a ADF era “devida as grandes
modificagbes fisioldgicas que ocorrem no corpo das mulheres jovens” (Parrot,
1872). Osler, médico americano, escreve que os distirbios emocionais e ner-
vosos sdo proeminentes, mas ndo concorda que seja uma doenga dos nervos;
segundo este autor, os principais factores sao a falta de exercicio e de ar fresco
e uma alimentagao inapropriada (Osler, 1892). No século XIX, a clorosis foi
reconhecida como anemia microcitica. Foedish diz ter observado diminui¢ao
do contetdo em ferro do sangue de doente com clorosis e Blaud, um médico
francés, em 1832, demonstrou a eficacia do tratamento da ADF com pilulas de
sulfato ferroso (Blaud, 1832). Von Bunge sugere que os cloréticos desenvolve-
ram deficiéncia de ferro (DF) que seria melhorada com o suplemento de ferro
(Von Bunge 1885 e 1895). Stockman, demonstra que o ferro é utilizado na sin-
tese da hemoglobina e concluiu que a ingestao de ferro nas mulheres jovens é
insuficiente e ndo cobre o aumento de demanda provocada pelo crescimento e
pelas perdas menstruais (Stockman, 1893). E também Stockman que publica a
primeira investigacdo sobre conteudo de ferro na dieta: as pacientes cloréticas
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consomem 1,3 - 3 mg de ferro por dia, e as sem ADF, 6 - 11 mg (Stockman,
1895). Em 1928, Helen Mackay demonstrou que se podia prevenir a ADF no
lactente fortificando com ferro o leite evaporado de vaca (Mackay, 1928).

A deficiéncia de ferro ¢ a deficiéncia nutricional isolada mais comum. O aporte
de ferro é essencial ao organismo, mas o seu excesso € prejudicial. A forma mais
inteligente de administrar ferro, ¢ enriquecer os alimentos em ferro para suprir
as necessidades acrescidas em certos periodos da vida. O periodo com maior
necessidade de ferro do organismo humano é dos 6 aos 12 meses de vida (11
mg/dia). Até aos 3 anos, e sobretudo no 2° ano de vida, é também um periodo
de vulnerabilidade (a necessidade é de 7 mg/dia). O surto de crescimento nos
rapazes no inicio da adolescéncia e, em raparigas, apos a menarca, acrescido
de aumento de consumo devido a perdas menstruais aumentadas, sao periodos
em idade pedidtrica a que devemos estar atentos, e sempre que a dieta nio for
adequada. Um erro comum ¢ o excesso de lacticinios ou a sua utilizagdo em
refeigdes ricas em ferro por o ferro e o célcio competirem entre si, e ainda, o
seu gasto excessivo ou a sua nao absorgao em algumas doengas. Idealmente, a
suplementagdo ou a terapéutica com ferro (3 mg/Kg/dia de ferro oral ¢ eficaz
e tem menos efeitos laterais que doses mais elevadas) deveria ser baseada nos
valores de hemograma, proteina C reactiva (PCR) e ferritina'. A Academia
Americana de Pediatria (AAP)? em 2010, aconselhou o rastreio universal aos
12 meses de vida da hemoglobina (Hb) e, se anemia, a determinagao de PCR
e ferritina. O protocolo das autoridades de satide portuguesas é da determina-
¢do de hemograma universal aos 12 meses. Nao envolveram os profissionais e
nao estd a ser cumprido. A AAP, considera que os prematuros devem fazer 2
mg/Kg/dia de ferro oral desde os 1 aos 12 meses de vida, se aleitamento e até
terem leite enriquecido com ferro ou diversificagio que suprima o aporte neces-
sario. Os bebés de termo amamentados exclusivamente ou se, mais de metade
do seu aporte de leite for materno, devem iniciar ferro oral aos 4 meses, 1 mg/
Kg/dia até a diversificagao alimentar conter aporte de 11 mg/dia de ferro'.
A Fig.1 tem o esquema proposto baseado nos dados da minha tese (Antunes,
2004), o esquema da AAP de 2010, fora a imposi¢do da suplementagao dos 4
meses que me parece defensiva, é para mim consensual e tem como mérito usar
o0 que me parece ideal para a ADF o hemograma, a PCR e a ferritina (Antunes,
2004)'. A OMS’, desde 2003, que aconselhava ja que aos bebés exclusivamente
amamentados até aos 6 meses deveria ser prescrito 1 mg/Kg/dia de ferro oral
dos 6 aos 12 meses de vida. Ap6s este periodo, a dieta devera suprir as neces-
sidades e, ndo mais se aconselha, a suplementagdo (excepto na gravida) sem se
obter o valor de Hb e, se anemia, da DFE. Ferro endovenoso ¢ outra forma de
administrar ferro. E utilizado, sobretudo, em patologia gastrenteroldgica, como
na sindrome de malabsor¢do, na doenga inflamatdria intestinal ou, em situagdes
como “poupador” de transfusio de globlulos rubros. Porqué que a “terapéutica”
com ferro é tao importante? Porque o ferro é co-factor de inimeras enzimas
no organismo e enzimas implicadas na formagao de neuromediadores, como
a serotonina, a dopamina, etc. O ferro é necessdrio a mielinizagdo cerebral.
Meta-andlises mostraram que a administragdo de ferro em criangas sem DF
pode afectar o crescimento*®. A administragdo de ferro apds os 6 anos, na maio-
ria em paises em vias de desenvolvimento, mostrou alguma evidéncia de melho-
rar o desempenho e aumenta quoficiente de inteligéncia, mas s ligeiramente®.
O rendimento escolar ndo mostrou ser afectado®. Nas criancas abaixo dos 3
anos, os melhores resultados sao obtidos com ferro oral em doses mais baixas
e mais prolongadas (1 mg/Kg/dia) e pode ter efeitos positivos no desenvolvi-
mento, sobretudo reduzindo atraso pré-existente por DF ou prevenindo-o. A
ADF no lactente é mais frequente nos rapazes em todos os trabalhos sobre DF
e 0 sexo masculino, por razdes ainda desconhecidas, parece estar em maior
risco de DF'7 e esse risco ser independente do peso'. Recomendagdes pediatri-
cas da terapéutica e suplementagao de ferro sdo necessarias em todos os paises
sobretudo abaixo dos 3 anos e, especialmente nos lactentes, de forma universal
e com a melhor evidéncia em saude nesta importante vertente de satde publica
pediatrica. As necessidades de ferro variam conforme a idade e o sexo do indi-
viduo (Quadro I). O recém-nascido (RN) de termo terd cerca de 75 mg de ferro
por Kg de peso (Widdowson e Spray, 1951), o adulto terd cerca de 35 a 45 mg
(Bothwell, 1962). No RN, 50 mg de ferro por Kg estdo na massa eritrocitaria
circulante (Lukens, 1995); no bago e na medula dssea, 20 mg por Kg e 5 mg por
Kg nos restantes tecidos, incluindo mioglobina e figado. No ultimo trimestre
de gravidez, a passagem de ferro através da placenta aumenta, atingindo 4 mg/
dia no fim do ultimo trimestre (Lukens, 1995). O peso ao nascimento e a idade
gestacional sdo, portanto, os maiores determinantes da quantidade de ferro
corporal. O volume de sangue, ao nascimento, ¢ cerca de 85 ml por Kg de peso
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e depende do tempo em que é clampado o corddo umbilical. Assim clampar o
corddo so6 apds a cessagdo das pulsagdes pode aumentar em 20 ml por Kg o
volume sanguineo e, consequentemente, a reserva de ferro do RN (Oski 1993,
Grajeda 1997, Thomaz 2004). Este aumento do volume sanguineo é benéfico
para o metabolismo do ferro no organismo sem, aparentemente, aumentar as
complicagdes, nomeadamente, policitemia e/ou ictericia (Thomaz, 2004).
Embora, o leite materno seja relativamente pobre em ferro (0,2-0,4 mg/l), este
tem excelente biodisponibilidade (cerca de 50% de absor¢do) (Saarinen 1977,
McMillan 1977). No entanto, um lactente de 4 meses, com alimentago materna
exclusiva, recebera cerca de 0,12 mg de ferro por dia. Com o peso no percentil
50, recebera cerca de 18 ug/Kg/dia de ferro, mas consumira cerca de 20 pg/Kg/
dia (Dallman 1992, Oski 1993). O leite materno é suficiente para manter, mas
nao para aumentar o teor em ferro. Aos 4-6 meses, as suas reservas estarao
esgotadas se ndo tiver outras fontes de ferro. O RN consegue duplicar o seu
peso ao nascimento com o seu ferro de reserva: no RN de termo e adequado
para a idade gestacional (AIG), este peso obtém-se cerca do 5° més (Vaughan,
1987). A partir dai, o lactente dependera do aporte de ferro na alimentagéo
(Lukens, 1995). Assumindo que os conhecimentos sobre o ferro estao correctos,
anecessidade de ferro na alimentagéo do lactente, proporcionalmente ao peso
e ap0ds os seis meses, é maior do que em qualquer outro periodo da vida (Dall-
man 1992, Food and Nutrition Board, Institute of Medicine 2002), Quadro I.
Nos 6 tltimos meses os lactentes teriam que ingerir cerca de 11-15 mg por dia
de ferro, o que é impossivel obter sem recurso a alimentos enriquecidos em
ferro (WHO 1998, Food and Nutrition Board, Institute of Medicine 2002). O
Comité de Nutri¢ao da AAP prop0s a prevencao da DF assente na suplemen-
tagdo, a iniciar entre os quatro e os seis meses, nos lactentes de termo amamen-
tados, na dose de 1 mg/Kg/dia até um mdaximo de 15 mg/dia e reviu agora em
2010 para 11 mg/dia'. A AAP acrescentou serem fontes adequadas de ferro o
leite para lactente enriquecido em ferro e/ou duas refei¢oes didrias de cereais
enriquecidos em ferro (Committee on Nutrition, 1993). Contudo a suplemen-
tagdo com ferro em lactentes exclusivamente amamentados mostrou ser mais
eficaz que a introdugao de alimentos enriquecidos com ferro dos 4-6 meses
(Dewey, 2004). Na minha tese' que avaliou 210 lactentes de 9 meses e reavaliou-
-0s aos 12 e 15 meses, 5, 8 e 11 anos aconselho o ferro e a diversificagdo aos 6
meses (Quadro III) e cumpre-se, assim, a recomendagio da OMS (WHO, 2003).
As actuais recomendagdes de ferro, Dietary Reference Intakes (DRI) determi-
nam, dos sete aos doze meses, um Estimated the Average Requirement (EAR)
de 6,9 mg por dia de ferro com as Recommended Dietary Allowance (RDA) de
11 mg por dia de ferro (Food and Nutrition Board, 2002), como se pode obser-
var no Quadro I, tal como aconselhou a AAP em 2010. DeMaeyer e Adiels-
-Tegman, num estudo de revisao de 523 trabalhos de todo o0 mundo, concluiram
que a anemia atingiu 30% da populagdo mundial, estimando a prevaléncia de
8% nos paises desenvolvidos e de 36% nos paises em vias de desenvolvimento
(DeMayer e Adiels-Tegman, 1985). Os grupos mais afectados sdo as criangas
(43%) e as gravidas (51%) (DeMaeyer e Adiels-Tegman, 1985). Em 1980, a OMS
estimava que a prevaléncia de anemia nas criangas abaixo de quatro anos era
de 51%, nos paises em vias de desenvolvimento, e de 12% nos paises desenvol-
vidos (Fairweather-Tait, 1996). Em 1285 criancas estudadas na Europa, até aos
5 anos, 11%, em média, tinham anemia, com percentagens que variavam entre
0-34%, sendo os valores mais elevados na Europa meridional (DeMaeyer e
Adiels-Tegman, 1985). Para este grupo etdrio, nas regioes mais desenvolvidas,
a prevaléncia de anemia foi de 10% (0-34%) e de 51% nas regides menos desen-
volvidas (2-97%). Mesmo nos EUA, a ADF tem uma prevaléncia elevada (Looker,
1997). Os EUA estabeleceram como objectivo nacional a diminuigdo da DF
para 3-4% em populagdes americanas vulneraveis como meta para 2010 (CDC,
2002), esta meta ja tinha sido apontado para 2000 mas nao foi atingida (CDC,
1998). No National Health And Nutrition Examination Survey (NHANES) de
1988-1994, a prevaléncia de ADF em criangas até aos dois anos foi de 3%. No
NHANES de 1999-2000, foi de 2%. Em 24894 habitantes dos EUA, com =1 ano
(NHANES 1988-1994), 9% das criangas com idade igual ou inferior aos dois
anos tinham DF e 3% ADF (Quadro III), estudo que igualmente suporta ser a
ADF relativamente comum neste grupo etario (Looker, 1997). A prevaléncia
de ADF varia com a idade do lactente, com o sexo (Domellof, 2001, Antunes,
2004), com o estrato socio-econdmico (Oski, 1993) e com o tipo de pais (desen-
volvido - DeMaeyer e Adiels-Tegman 1985, Marx 1997, Michaelsen 2000, Male
2001; ou em vias de desenvolvimento — DeMaeyer e Adiels-Tegman 1985,
Villalpando 2003). A prevaléncia de ADF aos 12 meses encontrada pelo Euro-
-Growth Study Group variou entre 0% a 12%, com prevaléncia global 2,3% (Male,
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2001), Quadro II; contudo, neste trabalho foram usados multiplos critérios para
defini¢do de ADF, o que podera ter contribuido para a sua substimagédo. Na
Gra-Bretanha, um estudo nacional verificou que 12% das criancas entre os 1-2,5
anos tinham anemia. Em criangas filhas de emigrantes asiaticos, a prevaléncia
foi de 29% (Lawson, 1998). Em estudo em Navarra, Espanha, a prevaléncia de
ADF foi de 4,3% aos doze meses (Dura Trave e Diaz Velaz, 2002). Em 8111
criangas, rastreadas no México, até aos 12 anos, resultados nacionais obtidos
em 1999, a anemia atingia 50% das criangas abaixo dos dois anos (Villalpando,
2003). Em 5146 criangas, <1 ano, em 10 cidades das 5 areas geograficas do Bra-
sil, 51,7% dos lactentes entre os 6-12 meses tinham Hb < 110 g/I. Este trabalho
incluia criangas com peso ao nascimento inferior a 2500g (Szarfarc, 2004). Em
Maputo, Mogambique com Hb, dos 2-5 meses 67,5% tinham anemia, e dos de
6-9 meses, 71,1% (Mavale, 2000). A prevaléncia de ADF numa populagéo japo-
nesa, entre os 6-18 meses, foi de 4% (Watanabe, 2002). A prevaléncia de DF nas
criangas entre os 6-24 meses, do Centro de Saude de Cascais, Portugal em 1994,
foi de 15,8% (Virella e Pina 1997, 1998) e, em 2001, em criangas entre os 12-36
meses, de um Centro de Satide de Famalicdo, Portugal a prevaléncia de ADF
foi de 12,6% (Costa e Oliveira, 2003). A prevaléncia de ADF no lactente, no
nosso pais, é desconhecida, mas parece, pelos poucos trabalhos realizados (San-
tos 1981, Gomes 1991, Virella e Pina 1997, 1998, Costa e Oliveira 2003, Antunes,
2004), superior aos valores encontrados tanto nos NHANES como no Euro-
-Growth Study Group. Salientamos, no entanto, que as diferentes definigoes
utilizadas e os diferentes grupos etarios estudados tornam dificil a comparagio
dos resultados.

A OMS tem uma base de dados mundial sobre anemia/DF que, em relagdo a
Portugal, apenas continha dados relativos a adultos (DeMayer e Adiels-Tegman,
1985). Desde 2004 tem dados de lactentes'. Na Malasia, pais em vias de desen-
volvimento, verificou-se que por cada 10 g/l de diminuigdo de Hb apds os 6
meses de vida, aumentava de 1,72 vezes o risco de morte antes dos 12 meses
(risco maior na ADF do que na anemia por maldria) (Brabin, 2003). Dois ter¢os
das mortes de criangas no mundo estdo directa ou indirectamente relacionadas
com deficiéncias nutricionais. Tanto a malnutri¢do energético-proteica como
a deficiéncia em micronutrientes, como a DF quando se traduz em anemia
severa, aumentam a morbilidade e mortalidade de doengas comuns como gas-
troenterite ou pneumonia (Grantham-McGregor e Ani 2001, Caballero 2002,
Brabin 2003). Este, ndo é felizmente um problema que, geralmente, afecte as
criangas no nosso pais. A ADF tem um elevado custo econdmico, sobrecarrega
os servigos de satide e afecta a aprendizagem. Tem um impacto negativo no
desenvolvimento motor e mental dos lactentes (Lozoff 1998, Grantham-McGregor
e Ani 1999, 2001), criangas (Pollitt 1986, Halterman 2001, Stoltzfus2001) e
adolescentes (Bruner 1996, Ashby 1996, Halterman 2001) e na capacidade de
trabalho dos adultos (Rasmussen, 2001). No século passado, comegou a associar-
-se, no lactente, atraso de desenvolvimento com ADF. Meio século depois, é ja
possivel encontrar a evidéncia da relagdo causal entre ambos (Grantham-
-McGregor e Ani, 2001). Contudo, a associagdo entre ADF e atraso de desen-
volvimento a longo prazo continua a ser motivo de controvérsia e multipas
investigagdes (Aukett 1986, Deinard 1986, Lozoff 1987, 1991, 1996, 1998, 2000,
2003, Hurtado 1999, Grantham-McGregor e Ani 1999, 2001, Rasmussen 2001,
Pollitt 2001, Gordon 2003). E uma dificil tarefa ja que o desenvolvimento de
uma crianga estd dependente de muitos e diversos factores. As criangas, sobre-
tudo durante os primeiros dois anos de vida, devido ao crescimento do cérebro,
tém maior risco de sofrerem sequelas em consequéncias do atingimento do
sistema nervoso central. Elemento essencial na fungio cerebral (deUngria,
2000), a sua deplecgio atinge o processo de mielizagao (Roncagliolo 1998, Lozoff
2000, Angulo-Kinzler 2002, Algarin 2003, Siddappa 2004) e o sistema dopami-
nérgico (Lozoff, 2000), factores que poderdo constituir uma base tedrica para
explicar os desvios de desenvolvimento das criangas com ADF até aos dois de
vida (Institute of Medicine, 1993). O desenvolvimento duma crianga depende
de multiplos factores, mas a associagdo de atraso de desenvolvimento com ADF
parece muito evidente e, eventualmente sera a sua mais temivel consequéncia
(Lozoff 1996, Armstrong 2002). A associagao de atraso de desenvolvimento
com DF sem anemia nas criangas até aos 2 anos era controversa mas neste
momento estd estabelecida. Deinard e de Walter encontraram compromisso do
desenvolvimento nas criangas s6 com DF, mesmo sem terem atingido ADF ja
nos anos 80 (Walter 1983, Deinard 1986). mas s6 nos ultimos anos é que esta
associag¢do ficou comprovada. Durante muito tempo a maioria dos autores,
como por exemplo, a exaustiva revisdo de Pollitt considerava que sé a ADF e
ndo a DF se poderia associar a atraso de desenvolvimento (Pollitt, 2001). Alias,
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um dos autores que publicou ter observado diferencas cognitivas em lactentes
s6 com DF (Deinard, 1986) anteriormente num outro artigo afirmava que ape-
nas haveria diferengas de comportamento e ndo de desenvolvimento cognitivo
(Deinard, 1981). Defendi na minha tese em 2004 que a DF deve ser encarada
como um continuo pelo que o cut-off é um valor consensual, por vezes quase
arbitrario resultado de varios estudos epidemioldgicos muitas da vezes com
metodologias ndo sobreponiveis. O valor da Hb comega a descer logo que surja
DF (Hallberg, 1993). Por isso 0 ndo encontrar associagdo de atraso de desen-
volvimento com DF sem anemia podera apenas resultar da dificuldade de evi-
denciar os efeitos da deplecgao tecidular em ferro, mais facil de demonstrar na
ADF instalada'. Se a ADF causa atraso de desenvolvimento no lactente, entéo,
o seu tratamento poderia corrigir esse atraso. Contudo, apesar de algumas dis-
cordancias (Harahap, 2000, Idjradinata e Pollitt, 1993), a maioria dos trabalhos
sugere que as lesdes provocadas no cérebro em formagio, serdo permanentes
(Hurtado, 1999, Lozoff, 1991,1996, 2000, Pollitt, 2001). Os resultados da ava-
liagdo dos 11 anos' em criangas portuguesas vao no sentido destes efeitos se
diluirem em paises com indices de educagio e satde que protegem a crianga e
foi o primeiro trabalho a longo prazo neste sentido, contudo trabalho recente
de Lozoff apresenta resultados semelhantes®. Caso o atraso pudesse ser rever-
tido pelo tratamento da ADF (Fernstrom, 2000), esta constituir-se-ia a causa
tratdvel mais frequente de atraso de desenvolvimento na infincia. As estratégias
de prevengao primdria da ADF/DE, no lactente, tém quatro componentes: dimi-
nuigdo das perdas, recomendagdes dietéticas que assegurem um correcto aporte
de ferro (Cordeiro 1991, WHO 2003), alimentos enriquecidos em ferro (Com-
mittee on Nutrition 1976, 1999) e suplemento de ferro (Committee on Nutrition
1976, CDC 1998). A prevengao secundaria envolve o rastreio com diagnostico
e tratamento da ADF/DF (Committee on Standards of Child Health Care 1972,
CDC 1998). Prevengdo primaria: diminuindo as perdas de ferro associadas a
ingestdo de leite de vaca em natureza e prevenindo perdas associadas a patolo-
gia infecciosa; para obter a quantidade de ferro necessario, recorre-se, para além
das recomendagdes dietéticas, a alimentos enriquecidos com ferro. Sio exem-
plos o leite e os cereais para lactentes, nos quais é j& obrigatério, por orientagao
da European Society of Paediatric Gastroenterology, Hepatology and Nutrition
(ESPGHAN), a adigao de ferro em quantidades definidas e que, conjuntamente
com o aconselhamento dietético para os lactentes, reduziram a prevaléncia de
ADE O termo fortificagio/enriquecimento foi recomendado pelo comité con-
junto da FAO/WHO como “o termo mais apropriado para descrever o processo
pelo qual nutrientes sio adicionados aos alimentos para manter ou melhorar a
qualidade da dieta de um grupo, comunidade ou populagao” (WHO, 1971).
Estudos longitudinais ndo encontraram razdo para o lactente iniciar outros
alimentos, para além do leite, antes dos seis meses de vida (WHO, 2003). J4 é
reconhecida a interferéncia com a absorgao do ferro do leite materno quando
a diversificagdo alimentar ocorre mais cedo (Pisacane 1995, Dewey 2004) con-
tudo, se nos reportarmos a DF, Sultam mostrou melhores resultados quando a
diversificagao ocorreu entre os 4-6 meses relativamente as criangas que a ini-
ciaram mais tarde (Sultan, 2003). Como as reservas de ferro, ao nascer, duram
até aos 4-6 meses (Domellof, 2001) estes resultados de Sultan (Sultan, 2003),
s6 se podem entender se os alimentos introduzidos na alimentago forem enri-
quecidos com ferro. As criangas portuguesas que seguiam as recomendagdes
da OMS tinham menos ADF que as que introduziam a diversificagdo aos 4
meses'.Uma simples histdria da dieta do lactente tem uma sensibilidade de 71%
e especificidade de 79% para identificar lactentes com anemia microcitica; mas,
s6 pela histéria alimentar, 25% dos lactentes com ADF ficam por identificar
(Boutry e Needlman, 1996). A fortificagdo é uma estratégia mais eficiente que
o suplemento porque tem maior adesdo familiar e menos efeitos laterais pelo
que deve ser preferencialmente recomendada (Hertrampf 1990, Eden 2000).
Alids, sabe-se que micronutrientes adicionados a alimentos tém mais possibi-
lidade de serem absorvidos do que ministrados de forma isolada (Rossander-
-Hulten, 1991). O enriquecimento de alimentos com ferro em casa sobre a
forma de springles, saquetas contendo ferro em p6 que se coloca sobre o ali-
mento apds o preparar, ¢ uma estratégia que a OMS utiliza para o grave pro-
blema de DF no mundo, sendo uma atitude mista e mais barata que o enrique-
cimento em ferro dos produtos alimentares, nem sempre possivel nos paises
em vias de desenvolvimento. Em termos nutricionais e de saide publica, ide-
almente, s6 aqueles que necessitam de ferro é que o deveriam receber (Wharton,
1999). Nos lactentes, exclusivamente amamentados entre os 4-6 meses (Institute
of Medicine, 1993), e nas criangas amamentadas apos 0s 6 meses, que nao con-
sigam obter suficiente ferro nos outros alimentos, est4 recomendado suplemento
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de ferro oral (Committee on Nutrition 1993, CDC 1998, Danish National Board
of Health and Welfare 1998, Antunes, 2004, AAP 2010). Por que é que as crian-
¢as amamentadas néo estdo protegidas da ADF, apesar de toda a vantagem do
aleitamento materno? £ uma interessante questio! Do ponto de vista evolutivo,
algo que da uma forte vantagem adaptativa nio necessita de ser perfeito. Talvez
a biodisponibilidade do ferro do leite materno seja menor do que se pensava
(Friel, 2003). Outra possibilidade é que outros alimentos interfiram com a
absorgio do ferro do leite materno (Pisacane, 1995). Também pode ser possivel
que o mais rapido crescimento dos lactentes actuais (dobram o peso mais cedo),
particularmente nos paises industrializados, exceda a capacidade do leite materno
para as necessidades de ferro (Friel, 2003). As criangas amamentadas tém um
peso médio inferior ao das que o ndo sdo, mas, curiosamente, em toda a historia
da humanidade os lactentes nunca pesaram tanto como os lactentes de hoje
(Lozoft, 2003). O suplemento com ferro dos lactentes estudados por Friel, dos
1-6 meses de idade, ndo preveniu a ADF dos lactentes amamentados (Friel,
2003). No entanto, a amostra tinha lactentes com peso ao nascimento superior
a 3,5 kg e que duplicavam o peso do nascimento aos 4 meses (Friel, 2003). A
recomendagio internacional de suplementar com ferro os lactentes amamen-
tados é posta em causa, na Suécia. Trabalhos que verificam que os lactentes
com bons dep6sitos de ferro e que o receberam também em suplemento tive-
ram menor crescimento do que aqueles a quem o ferro nao foi dado. O conselho
¢ de que, em paises com baixa prevaléncia de ADF, nem mesmo o subgrupo de
criangas em maior risco de sofrer de ADF, se deva suplementar sem rastreio
prévio (Dewey, 2002). Mas ndo sé em paises desenvolvidos se verificou cresci-
mento menor em criangas sem DF a quem se ministrou ferro; também em
paises em vias de desenvolvimento, este facto foi verificado (Idjradinata 1994,
Madumdar 2003), s6 no peso (Idjradinata, 1994), ou no peso e no comprimento
(Madumdar, 2003). Contudo, os dados sdao contraditérios; em trabalho rando-
mizado duplo-cego, em que foram suplementados lactentes amamentados, aos
12-18 meses, os lactentes mostraram melhor acuidade visual do que o grupo
nio suplementado e, no entanto, os autores nio verificaram diferengas na antro-
pometria (Friel, 2003). O suplemento com ferro antes dos 6 meses nio parece
estar indicado (Duncan 1985, Lozoff 2003). Suspeita-se que in vivo, a lactofer-
rina possa comportar-se como in vitro: saturada com ferro perde a eficacia e a
capacidade de ser um poderoso bactericida intestinal, importante na prevengao
da infec¢do nos lactentes amamentados (Wharton, 1999). No entanto a DF
também provoca deficiéncia imunitaria (WHO, 1996). Os mecanismos de
regulacdo da absor¢ao de ferro nao parecem estar amadurecidos antes dos 6
meses, pelo que o ferro que lhe for proporcionado em suplemento seré absor-
vido independentemente das suas reservas (Dewey, 2002). As reservas de ferro
parecem ser suficientes (Duncan, 1985), pelo menos, até aos 4 meses (Domellof
2002, Friel 2003). Na pratica, com os conhecimentos actuais, julga-se ndo haver
justificagdo para dar ferro antes dos 6 meses (Duncan 1985, Lozoff 2003), mas
este conceito pode ser revisto para os 5 ou 4 meses de vida (Dewey, 2004), como
a AAP ja recomenda, se os lactentes continuarem cada vez mais cedo a duplicar
o peso ao nascimento (Friel, 2003), tempo em que deixam de ter reserva de
ferro. Parece ndo ser necessario que o suplemento de ferro seja repartido em
varias tomas diarias. O valor de ferritina foi mais elevado quando a suplemen-
tacao foi feita em dias alternados (Ermis, 2002). A absorgdo é assim potenciada
porque os receptores intestinais nao se encontram saturados e menos ferro se
perde para o intestino determinando os sintomas gastrointestinais frequentes
como obstipagio e desconforto abdominal. Na pratica, o ferro diario tem melhor
aderéncia.
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Quadro I - Dietary Reference Intakes: Estimated Average Requirement (EAR)
e Recommended Dietary Allowance (RDA) em ferro nas criangas e adolescentes

DRI

EAR RDA
Idade (anos) mg/d mg/d de ferro
Rapazes
7-12 meses 6,9 11,2
1,5 34 6,9
235) 2,9 6,8
35 3.4 7,6
4,5 3,5 7.9
53 39 8,1
6,5 4,1 9,5
7,5 4,5 10,3
8,5 4,5 11,2
9-13 510 8
14-18 7,7 11
Raparigas
7-12 meses 6,9 11,2
1,5 34 6,9
2,5 2/ 2
535) 33 7,3
4,5 3,4 8,1
53 34 8,4
6,5 3,6 8,9
755 %) 10,2
8,5 4,4 10,7
9-13 57 8
14-18 7,9 15

Food and Nutrition Board, Institute of Medicine. Iron. In: Dietary reference intakes for vitamin A, vitamin K, arsenic,
boron, chromium, copper, iodine, iron, , molybd. , nickel, silicon, dium, and zinc. 2002: 290-393

Quadro II - Prevaléncia de anemia, de anemia por deficiéncia de ferro, e de
deficiéncia de ferro

Portugal

Santos 0 - 59 meses: Criangas de uma aldeia de Espinho; anemia: 30,3%(1981)
Gomes 12 - 18 meses: Infantarios distrito do Porto; anemia: 60%; DF: 15% (1991)
Virella 6 - 24 meses: Centro de Saude de Cascais; DF: 15,8% (1994)

Costa 12 - 36 meses: Centro de Saude de Famalicao; ADF: 12,6% (2001)
Outros paises

Espanha 12 meses: DF: 9,6%; ADF: 4,3% (2002)

Gra-Bretanha 1,5 - 2,5 anos: anemia: 12%; 29% emigrantes asiaticos (1998)

Franga 9 - 11 meses: 1 critério de DE, 82% (1989)*

Dinamarca 9 meses: ADF: 5% (1995)**

Suécia 2,5 anos: ADF: 7%; DF: 10% (1999)***

Canadé 6 - 12 meses: Quebec; ADF: 24,4 - 26,3% (2000)****

Brasil 6 - 12 meses: 51,7% anemia (2004)

Mogambique 6 - 9 meses: Maputo; 71,1% anemia (2000)

Meéxico 1- 2 anos: 50% anemia (1999)

EUA 1- 2 anos: ADF: 3% (1988-1994)

Israel 12 meses: judeus; ADF: 11%; palestinianos: 3xmais ADF (1996)*****
Nova Zelandia 9 - 18 meses: ADF: 7% (2002)******

Japao 6 - 18 meses: ADF: 4% (2002)

Euro-Growth Group: 12 meses: DF: 7,2%; ADF: 2,3% (0-12%) (1991-1994).

*Archambeaud-Breton, 1989. **Michaelsen, 1995. ***Bramhagen, 1999. ****Willows, 2000.
oot Kaluski, 2001, ******Heath, 2002.

PROGRAMA NACIONAL DE ELIMINACAO DO
SARAMPO

Teresa Fernandes' ; Ana Lega’ ; Grupo da vacinagio da DGS?
1 - Diregdo Geral da Saude, Diregao de Servigos de Prevenc¢do da Doenga e Promogao da Saude;
2 - Diregao Geral da Saude

O sarampo é uma doenga com possibilidade de elimina¢do dada a transmissao
exclusivamente inter-humana e a existéncia de uma vacina eficaz e segura. Em
2011 foram detetados mais de 34.000 casos de sarampo em 42 paises europeus,
incluindo 9 mortes e 7.000 internamentos hospitalares. A doen¢a ainda é endé-
mica em varios paises asidticos e africanos, nomeadamente em paises com rela-
¢des estreitas com Portugal. Em 1998 a Organizacdo Mundial da Satide (OMS)
da Regido Europeia tomou a resolugio de eliminar o sarampo até ao ano 2007.
Atualmente, a meta da eliminagio ¢ o ano 2015. Em Portugal, além da vacinagdo
no 4mbito do Programa Nacional de Vacinagdo (PNV) desde 1974, em 1998 foi
implementada uma estratégia complementar para a consolidagdo do controlo/
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eliminag@o do sarampo, alinhada com o Programa Europeu da OMS-Europa,
através do refor¢o das componentes vacinagio e vigilancia clinica e laboratorial.
Os objetivos do Programa foram atingidos, estando documentada a auséncia
de sarampo endémico em Portugal, pelo menos desde 2004. O agravamento da
situagdo epidemioldgica nos paises europeus nos ultimos anos aumenta o risco
de importagdo e consequente circulagio de sarampo em Portugal, tendo ocor-
rido pequenos surtos em 2005, 2009, 2010 e recentemente, em 2012, além de
diversos casos esporadicos. Por estas razdes, o Programa Nacional de Eliminagdo
do Sarampo foi atualizado em 2012, num documento unico, onde sdo definidas
as estratégias e a sua operacionalizagdo, através de agdes aos varios niveis de
cuidados, nomeadamente: - Refor¢o da vacinagdo em criangas, adolescentes e
adultos - Vacinagdo dos profissionais de satide - Vacinagio de viajantes - Vaci-
nagao pos-exposigio e outras atividades de gestdo de casos - Vigilancia clinica,
laboratorial e epidemioldgica Com estas agdes pretende-se manter a auséncia
de circulagio do virus do sarampo em Portugal e a obter o estatuto nacional
de eliminagao do sarampo segundo os critérios da OMS. Os profissionais de
saude da drea da Pediatria tém um papel fundamental na operacionalizacido
deste Programa, nomeadamente no diagndstico, notificagio e gestio clinica de
casos bem como na informagio sobre a doenga e a importéancia da vacinagio,
de acordo com os grupos-alvo definidos no Programa.

MR 17 HEMATO-ONCOLOGIA

CRITERIOS TRANSFUSIONAIS EM HEMATOLOGIA E
ONCOLOGIA

Carla Manuel Amorim Vasconcelos Monteiro
Servigo de Imuno-Hemoterapia, Centro Hospitalar Sdo Jodo, EPE, Porto

As transfusdes representam um de muitos tratamentos de suporte em hemato-
-oncologia que permite melhorar a qualidade de vida de muitas criangas. Porém
se nos questionarmos quanto da nossa pratica clinica de administragdo de com-
ponentes sanguineos em criangas com neoplasias ou doengas hematologicas se
baseia em evidéncias cientificas solidas, infelizmente a resposta ¢ muito pouca.
Ha poucos estudos relativos as necessidades transfusionais de globulos rubros
nas criangas, excepto em neonatologia e em criangas com anemia falciforme.
Consequentemente, as indicagdes para transfusdes em criangas geralmente
surgem das estabelecidas para os adultos e modificadas de acordo com a expe-
riéncia clinica. A decisdo de transfundir depende da situagao clinica, presenga
ou auséncia de hemorragia e se ha ou néo sinais de recuperagao hematolégica.
Em criangas com aplasia, a transfusdo de globulos rubros é geralmente reser-
vada a doentes sintomédticos com valores de hemoglobina < 7 g/dL. A maioria
dos oncologistas usam limites superiores em criancas submetidas a transplante
ou que recebem radioterapia para um efeito 6ptimo da radiagio através de uma
oxigenagao adequada dos tecidos, apesar desta recomendagdo ser controversa.
As criangas com hemoglobinopatias tem indica¢des proprias para transfusio.
Apesar das transfusdes de globulos rubros terem um papel importante no ali-
vio de sintomas na fase paliativa de neoplasias peditricas com envolvimento
medular ndo existem recomendagdes especificas.

O objectivo da transfusao de plaquetas é prevenir a hemorragia severa em doentes
com trombocitopenia. Trés questdes devem ser colocadas: 1) qual a dose ideal
de plaquetas para prevenir a hemorragia?; 2) qual o valor de plaquetas a partir
do qual se deve proceder a uma transfusdo? ; e 3) serd um regime profilatico
superior a um regime terapéutico na prevengao da hemorragia?.

A transfusdo sanguinea é segura comparada com muitos outros tratamentos
mas ndo ¢é isenta de riscos.

SINAIS DE ALARME DE CANCRO NA CRIANCA.

Nuno Jorge dos Reis Farinha
Vice presidente da Secgao de Hematologia e Oncologia Pedidtrica

O cancro na crianga, embora raro, tem grandes implicag(')es sociais, sendo a
segunda causa de mortalidade infantil ap6s o primeiro ano de vida. Dada a
melhoria continuada do progndstico nas ultimas décadas, actualmente 1 em
cada 570 adultos jovens ¢ sobrevivente de cancro na idade pediatrica.

O objectivo desta apresentagio é alertar para alguns sinais que podem levar a um
diagndstico mais rapido e exemplificar alguns casos clinicos, onde o atraso de diag-
nostico poderia ser evitado nesta patologia, cuja sintomatologia é muito inespecifica.
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Alguns sindromes, alteragdes ou doengas implicam o rastreio de cancro tais
como hemihipertrofia, sindrome de Klinefelter ou neurofibromatose.

Sao muito raros os sintomas que apontam directamente para cancro. O para-
digma desta situagdo é a leucocéria que deve levar a exclusdo de retinoblastoma.
Muitos sintomas de cancro confundem-se com queixas de doengas comuns
da infancia, sendo fundamental o conhecimento da evolu¢io destas doengas
para identificar sintomas ou sinais clinicos que se afastam desse diagnostico.
Adenomegalias, alteragdes cutaneas, dores dsseas, sindrome gripais ou mono-
nucledsicos sdo sintomas ou sinais clinicos frequentemente encontrados em
situagdes clinicas comuns, mas que em algumas circunstancias podem consistir
na apresentaco de cancro pedidtrico.

Serio igualmente discutidos alguns sintomas de alarme de entidade clinicas
de oncologia pedidtrica que constituem emergéncias, tais como hipertensio
intracraniana, sindrome de Dumbell, sindrome mediastinico ou da veia cava
superior, massa abominais e hiperleucocitoses.

Embora estejamos perante situagdes pouco comuns, é considerado funda-
mental manter um alto indice de suspei¢ao perante certos sinais de alarme, de
forma a melhorar o progndstico desta patologia. O futuro registo nacional de
cancro pediatrico podera permitir um estudo mais profundo dos atrasos reais
no diagndstico precoce de cancro.

MR 18 CIRURGIA MINIMAMENTE INVASIVA
UROLOGICA

Vanda Prata Vital
Cirurgia Pedidtrica do Hospital D. Estefania e do Hospital da Luz

A cirurgia laparoscopica em urologia pediatrica tem ganho cada vez mais populari-
dade. Inicialmente utilizada como técnica diagndstica, tornou-se posteriormente uma
via de abordagem terapéutica pouco invasiva e com 6ptimos resultados cirtrgicos.
Aparece como alternativa a cirurgia aberta em vdrias patologias uroldgicas. As
grandes vantagens centram-se em varios aspectos: menos dor no pds-operatorio;
curta estadia hospitalar; recuperagdo mais rapida e melhores resultados estéti-
cos. Os tempos cirdrgicos aproximam-se cada vez mais daqueles praticados na
cirurgia aberta.

A cirurgia laparoscdpica praticada na Unidade de Urologia Pediatrica do Hos-
pital Dona Estefania tem sido executada de forma continuada desde ha cerca de
2 anos. E mostrada a casuistica operatdria, que inclui procedimentos dos mais
simples (apenas diagnosticos), aos mais complexos (pieloplastias). Sdo revela-
dos pormenores técnicos interessantes na realizagao das técnicas cirtrgicas.

MR 19 UVEITES NA CRIANCA

RASTREIO DA UVEITE NA ARTRITE IDEOPATICA
JUVENIL

Rita Gama
Hospital da Luz

PROTOCOLO

« Todos os doentes devem ser observados, no méximo, 6 semanas apos o diag-
ndstico da AIJ

« Os doentes sintomaticos devem ser observados, no méximo, 1 semana apds
o inicio dos sintomas

« O seguimento dos doentes assintomaticos depende do subgrupo de AIJ

Rastreio e seguimento da uveite na AlJ

OA, FR-PA, PsA, Ind

ANA, + ANA -

7 Duraghio da
doenca (a)
12
maoses " I

RESUMOS DOS ORADORES

TRATAMENTO TOPICO DA UVEITE NA AIJ

Guilherme Castela
Departamento de Oftalmologia, Centro Hospitalar de Coimbra

A Uveite na idade Pediatrica ndo é assim tdo rara correspondendo a 5-10%
do total de casos de Uveite, com uma incidéncia de 6:100,000. A forma mais
comum ¢ a Uveite anterior.

Esta faixa etdria coloca-nos alguns problemas, por um lado as criangas muitas
vezes ndo verbalizam os sintomas o que dificulta o diagndstico numa patolo-
gia que muitas vezes ndo se acompanha de olho vermelho (“uveite branca”). As
opgoes terapéuticas sao limitadas pelos potenciais efeitos secundérios, pela neces-
sidade de anestesia para aplicar tratamentos locais e pela fraca compliance dada
a cronicidade do tratamento. Por outro lado o risco de complicagdes ¢ maior nas
criangas, nomeadamente o risco de Ambliopia.

Os corticoides sdo a primeira linha de tratamento em doentes com doenga
inflamatdria ocular nio infecciosa, pela sua rapida acéo, elevada poténcia anti-
-inflamatoria e reduzidos custos.

Os corticoides topicos atingem grandes concentragdes na cimara anterior cau-
sando poucos efeitos secundarios sistémicos.

Indicagdes:

« Uveite anterior

o Menos eficazes nas uveites intermédias e posteriores
« Edema Macular Cistoide(EMC) associado

Corticoides topicos mais comuns (ordem decrescente de poténcia):
» Dexametasona

« Prednisolona.

« Fluorometolona

« Rimexolol.

Tanto a Prednisolona com a Dexametasona tdpicas sao os farmacos de 12 linha
no tratamento da tveite

O uso de suspensdes nomeadamente acetatos aumenta a penetragao corneana
atingindo concentragdes superiores na cimara anterior.

A Fluorometolona e a Rimexolona atingem concentragdes baixas na cdmara
anterior nio sendo fdrmacos de 12 linha, mas estio menos assosiados a aumen-
tos da tensao ocular.

Posologia:

« Instilagdes frequentes de h/h - 2/2 horas durante o dia

« Redugdo lentamente progressiva (1 gota cada 1-2 semanas)

« Iniciar a redugdo quando tyndall + (graduagao da “Uveitis Nomenclature
Working Group”)

Efeitos secundarios

« Hipertenséo ocular / Glaucoma secundario

« Catarata (subcapsular posterior)

« Queratopatia em banda

« Absorgao sistémica

» Diminui¢io na cicatriza¢do corneana

« Predisposi¢do a infecgdo

O tratamento da Uveite na AIJ deve ser realizado “step by step’, sendo os cor-
ticoides tépicos o primeiro passo.
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UVEITES NA CRIANCA - TRATAMENTO SISTEMICO

Manuel Salgado
Unidade de Reumatologia, Hospital Pediitrico Professor Carmona da Mota - Coimbra

As uveites em idade pedidtrica sio doengas relativamente raras, sendo respon-
saveis por menos de 10% do total de uveites As uveites crénicas pediatricas
sdo diferentes das observadas na vida adulta, tanto nas etiologias como na
maior gravidade. Nas criangas sdo frequentes as complicagdes - queratopatia
em banda, sinéquias posteriores, catarata, glaucoma, etc.- que poderao resultar
em perda definitiva da visdo.

As uveites cronicas secundarias as artrites idiopatica juvenis (AlJs), em especial
a forma de inicio oligoarticular, com anticorpos antinucleares (ANA) positivos,
sdo a etiologia mais comum. Nesta, a regra a uveite é cronica, assintomatica ou
oligossintomatica, razdes que justificam o rastreio regular de uveite nas AlJs.
Num néimero muito significativo de casos nio se identifica uma causa, sendo
denominadas por uveites idiopaticas.

O objetivo do tratamento é o controlo da inflamagao local e, consequente, a
prevencao das potenciais complicagdes. O recurso a imunossupressores e a
terapéuticas bioldgicas é defendido numa escalada terapéutica. Os firmacos
biolégicos actuam inibindo especificamente citocinas ou os seus receptores. De
referir que sdo escassos os estudos que analisam esta problemdtica.

Corticdides

Pela sua eficacia e rapidez de ac¢io, os corticoides tépicos (CCT) sao o trata-
mento de primeira linha da uveite nas uveites nao infecciosas, anteriores, e nas
intermédias ou nas posteriores associadas a envolvimento da camara anterior.
Na presenca de factores de risco de compromisso da visdo (diminuigdo da
acuidade visual, hipotonia ocular, glaucoma, catarata, edema macular cistoide)
podera justificar-se associar os corticdides sistémicos (CCS).

Os CCS mais recomendados sdo a prednisolona oral (PDN) na dose de 1 a 2 mg/
kg/dia ou até a metilprednisolona, em pulsos de 30 mg/kg (maximo 1 grama)
durante 3 dias consecutivos, eventualmente a repetir dentro de 7 a 10 dias con-
forme actividade inflamatoria, permitindo doses mais baixas de PDN orais dia-
rias nas situagdes em que é exigia um controlo répido do processo inflamatério
ocular. Uma vez obtido o controlo da inflamagao, justifica-se a redugdo gradual
da PDN para doses de 0,5 a 1 mg/kg/dia, e prosseguir a redugio progressiva das
doses em fungio da resposta clinica, até suspensao, se possivel, dentro de 3 meses.
Contudo, isoladamente os CCT e CCS tém uma utilidade limitada, e signifi-
cativos efeitos secunddrios quando tratamentos prolongados. Se ndo se conse-
guir o controlo da uveite com os CCT e CCS ou ocorrerem a recidivas na fase
de redugdo dos CCS para doses baixas (menos de 0,15 mg/kg/dia), justifica-se
adicionar um imunossupressor.

Dos imunossupressores, a primeira opgao é o metotrexato (MTX), oral ou paren-
teral, seguido da azatioprina ou da ciclosporina. Como agentes de segunda-linha,
aassociar a0 MTX, podera ser a azatioprina, a ciclosporina, o micofenolato de
mofetil ou os anti TNF-q, o infliximab ou o adalimumab e, excepcionalmente,
o abatacept, o daclizumab e o rituximab.

Metotrexato (MTX)

O MTX por via oral ou subcutinea, na dose de 15 mg/m2 uma vez por semana
¢ relativamente seguro. O efeito terapéutico do MTX na uveite surge 6 a 10
semanas apos o inicio da medicagio, verificando-se melhoria em 48% a 82%
das criangas com uveite crénica. Contudo, a maioria dos doentes vai necessitar
de manter os CCT, verificando-se a recidiva da uveite em 2/3 dos doentes algum
tempo apos a suspensdo do MTX, sugerindo da necessidade de se manter o
MTX durante um periodo relativamente longo.

A ineficdcia do MTX com uinico imunossupressor podera diminuir com a asso-
ciagdo MTX com azatioprina (AZT) ou com ciclosporina A (CyA).

Azatioprina (AZT)

A AZT é uma alternativa ou complemento ao MTX na uveite crénica, na dose
de 1 a 2 mg/kg/dia. Embora a AZT parega ser util em mais de 60% dos casos
de uveites cronicas pediatricas, a sua eficicia aumenta se associada a outro
imunossupressor. Assim, a AZT serd uma terapéutica a considerar, associado
a0 MTX, nos doentes que nao responderem a este.

Ciclosporina A (CyA)

A CyA em monoterapia tem uma ineficdcia superior a 70%. Mesmo associada
a outros imunossupressores (MTX ou AZT) a eficicia ronda os 50% sem per-
mitir a suspensao de CCS.
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A dose recomendada é a de 2,5 a 5 mg/kg/dia. Contudo sdo frequentes os efeitos
secundarios (nefrotoxicidade, hipertensdo arterial, hepatotoxicidade, anemia,
hiperplasia gengival, hipertricose, nduseas, vomitos e tremores.

Micofenolato de mofetil (MMF)

O MMEF é um farmaco potencialmente util na uveites cronicas pediatricas, per-
mitindo a significativa redugdo da inflamagéo e a consequente redugio na dose
dos CCS e dos CCT, assim como assegurar uma redu¢do no nimero de recidivas.
Um estudo restrospectivo foi publicado em 2011 com 52 doentes pedidtricos
com uveite crénica medicados com MMF em monoterapia como terapéutica
imunossupressora, 48% AlJs, medicados durante 27 meses em média (minimo
6 meses) com follow-up médio de 33 meses apds o inicio do MME. Observou-se
o controlo ou a melhoria da inflamagao em 73% dos doentes (48% com con-
trolo da doenga durante pelo menos 2 anos e nao mais de 2 surtos de uveite,
facilmente controlados com aumento da dose de MMF e/ou recurso a curto
tratamento com corticdides sistémicos), obtida em média apds 2 meses de tra-
tamento. Contudo, outros estudos mostraram uma baixa taxa de eficicia, com
insucesso em 75% das uveites das AI] ANA positivos.

Etanercept

Embora possa revelar-se ttil em alguns doentes, a sua utilizagdo ndo mostrou
utilidade em varios estudos, podendo mesmo a uveite cronica surgir, sofrer
surtos ou agravar-se durante a medicagdo com etanercept para a artrite.

Infliximab

O infliximab mostrou ser um fairmaco com boa eficicia no tratamento de uveite
crénica secundaria a AlJ ou outro tipo de uveite. A dose de infliximab é a de
5 a 10 mg/kg nas semanas 0, 2, 6 e depois cada 4 a 8 semanas de acordo com o
esquema adoptado e da resposta clinica.

Em 17 criangas tratadas com 5 mg/kg/dose, 16 entraram em remissiao em média
pelas 10 semanas (entre 6 a 18 semanas) de tratamento, mas apenas 3 se manti-
nham em remissao aos 40 meses de tratamento, com uma média de 3 recidivas.
Pelo facto da sua eficacia diminuir com o evoluir do tratamento, ird exigir o
aumento das doses entre 10 a 15 mg/kg/ ou até mais, e redugdo no espagamento
das infusdes, por exemplo de 4 -4 semanas.

Adalimumab

O adalimumab mostrou uma boa eficacia no tratamento da uveite crénica
pediatrica e o farmaco de efeito mais sustentado.

Num estudo com recente com 16 criangas, 15 entraram em remissdo em média as
12 semanas (entre 8 a 16), permitindo a suspensao dos CCS em regra nos primeiros
6 meses seguintes, e em todos dentro de um ano. As 40 semanas de tratamento, 9
mantinham-se em remissao e os restantes 6 tiveram, em média, apenas uma recidiva.
O beneficio do adalimumab na uveite crénica é questionado por um estudo com 20
criangas, em que apenas 35% revelaram redugio da inflamagao. Porém 19 das criangas
deste estudo tinham ja feito previamente outro anti-TNF o (etanercept e/ou inflixi-
mab), 90% infliximab, e que abandonaram por ineficacia (etnercept e infliximab)
ou por efeitos secundarios (infliximab), o que subentende uma grande selecgdo de
doentes neste estudo e consequentemente uma maior taxa de insucesso terapéutico.
Outros estudos comparando o infliximab (na dose de apenas 5 mg/kg/dose
cada 8-8 semanas) com adalimumab (24 mgm?2), mostraram uma superioridade
terapéutica do adalimumab e por periodo de tempo mais sustentado. Contudo
estas conclusdes sao questionaveis, dada a baixa dose de infliximab utilizada e
o espacamento das doses ser o standardizado.

Abatacept

Num estudo com 7 criangas com AIJ com uveite cronica com duragao média
de 11,6 anos (3 a 17 anos), refractaria aos anti TNF a (adalimumab e/ou infli-
ximab), todas responderam ao tratamento maioritariamente apds 1 més, com
melhoria significativa ao follow-up médio de 9,2 meses, mas apenas uma crianga
se mantinha em remissdao completa.

Existem descrigdes de casos isolados de melhoria significativa com abatacept.
A posologia é de 10 mg/kg e.v. 4 0 -2 - 4 semanas e depois, seguido de infu-
soes 4-4 semanas.

Outros biologicos

Existem outros estudos com daclizumab e rituximab em doentes refractérios
aos anti TNF a, que revelaram alguma eficécia inicial, mas uma elevada taxa
de recidivas sob tratamento, o que os torna firmacos de recurso ap6s falhango
de outras terapéuticas.
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Sintese da abordagem terapéutica na uveite cronica pediatrica

12 linha: Corticoides topicos associado a midridticos

se insucesso terapéutico e/ou na presenca de complicagdes (redugdo da células
do vitreo, edema macular, edema macular cistéide, edema do disco dptico) e
factores de pior prognéstico (compromisso da visdo inicial, catarata ou glau-
coma) estd indicado associar-se costicoides sistémicos: PDN oral 1 a 2 mg/
kg/dia, ou metiprednisolona 30 mg/kg e,v. 3 dias seguidos ou alternados para
indugdo terapéutica com novo(s) ciclos 7 a dias.

Uma vez obtido o controlo da inflamago, justifica-se a redugio gradual da PDN
para doses de 0,5 a 1 mg/kg/dia, e prosseguir a redugdo progressiva das doses
em func¢io da resposta clinica, até suspensao, se possivel, dentro de 3 meses.

22 linha:

Quando nio conseguido a remissdo da uveite ou em caso de recidivas frequen-
tes, ou perante complicagdes da uveite, para além dos CCT e/ou CCS esta indi-
cado o inicio de imunossupressores, com redugio posterior dos CC e mesmo
suspensao se conseguida a remissao da inflamagao.

- MTX - 10 a 15 mg/m2 semana (mdximo 25 mg/m2 semana), ou

- CyA 3 mg/kg/dia, ou

- AZT 1a2 mg/kg/dia (méximo 3 mg/kg/dia), ou a associagio de MTX com AZT.

32 linha:

Quando ainda néo conseguida a remissao da uveite ou se recidivas (flare) fre-

quentes (mais do 2 a 3 por ano), justifica-se a adigdo 4 medica¢do prévia de

um farmaco bioldgico

- Infliximab 3 a 6 mg/kg 0,2,6 e depois 8 em 8 semanas, (se recidiva considerar
aumentar a dose para > 10 mg/kg/dose associado a um menor espagamento
dos tratamentos), ou

- Adalimumab 24 mg/m2 s.c. cada 2 semanas.

42 linha:

Nos casos de uveite refrataria aos anti-TNF a, podera considerar-se outros
bioldgicos: abatacept, daclizumab ou rituximab.

MR 20 FARMACOS BIOLOGICOS

NORMAS E RECOMENDACOES NAS ARTRITES
IDIOPATICAS JUVENIS

Maria José Santos
Servigo de Reumatologia, Hospital Garcia de Orta, Almada

Os agentes biol6gicos representam uma enorme mais-valia no tratamento de
algumas doengas reuméticas cronicas como a artrite reumatoide, a espon-
dilite anquilosante, a artrite psoriatica ou a artrite idiopatica juvenil (AI]).
Estes farmacos demonstraram eficacia no controlo da doen¢a que se mantém
ativa apesar de uma terapéutica adequada com os firmacos convencionais,
na prevengdo das lesdes estruturais e nalguns casos permitem alcangar uma
remissdao duradoura. No entanto, ndo sdo isentos de riscos e apresentam cus-
tos economicos elevados, pelo que a sua utilizagdo judiciosa é fundamental.
As normas e recomendagdes sao instrumentos que conjugam a evidéncia cientifica
e a experiéncia clinica, visando nao apenas a melhoria, mas também a sustentabili-
dade dos cuidados de satide. A sua produgio de forma criteriosa e fundamentada é
o garante da qualidade no auxilio a decisao. O Grupo de Trabalho de Reumatologia
Pedidtrica da Sociedade Portuguesa de Reumatologia em conjunto com a Secgéo de
Reumatologia da Sociedade Portuguesa de Pediatria elaboraram e publicaram em
2007 as primeiras normas nacionais para a utilizagio das terapéuticas bioldgicas
nas artrites idiopaticas juvenis [1] com o objetivo de auxiliar a prescri¢do racional
e segura destes farmacos nas criangas e adolescentes, permitindo a sua sele¢ao para
os que delas mais necessitam e beneficiam e evitando o seu uso fora das circunstén-
cias em que demonstraram eficacia e boa relagao custo-efetividade. A experiéncia
adquirida com estas terapéuticas nos anos recentes, associada a aprovacio de novos
agentes biologicos para o tratamento da AIJ tornaram necessdria a atualizagao des-
tas recomendagdes [2]. Apds uma analise critica e amplo debate da evidéncia cien-
tifica disponivel foram formuladas 13 recomendagbes que abrangem os critérios
para inicio, manuten¢io e procedimentos em caso de nao resposta a terapéutica
biolégica. Também foram formuladas recomendagées relativas aos procedimen-
tos de seguranga gerais e particulares desta faixa etaria antes do inicio e durante o
tratamento com agentes bioldgicos. Estas linhas orientadoras visam garantir uma
utilizagdo adequada e segura das terapéuticas bioldgicas.
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Recommendations for the use of biological therapies in children and adoles-
cents with Juvenile Idiopathic Arthritis (JIA)

1) Biological therapy should only be initiated and managed by physicians with experience in the
diagnosis and treatment of JIA. A definitive diagnosis of JIA is required.

2) Active arthritis is eligible for treatment with biologics when 5 or more active joints are present on
two separate occasions at least 3 months apart, despite standard treatment. The decision to initiate
a biologic earlier or in patients with fewer active joints, enthesitis or systemic manifestations should
be made on an individual basis and taking into account prognostic features, functional status and
drug side effects.

3) Biological therapy can be started in active polyarthritis despite the use of NSAIDs, intra-articular
corticosteroid injections (if indicated) and synthetic DMARDs, including MTX in a standard effec-
tive dose for at least 3 months, unless contraindicated or not tolerated. Sustained severe systemic
features regardless of concurrent therapy (systemic corticosteroids with or without DMARDs) also
constitute an indication for treatment with biologics. Patients with active uveitis despite corticos-
teroids and immunossupressants or requiring long term corticosteroids or presenting severe side
effects related to these medications are also eligible for biological therapy.

4) The choice of the biologic agent must take into consideration the JIA subtype, children’s age, indi-
vidual risk evaluation and drug label.

5) Biologic treatment should only be maintained in patients who achieve at least an ACR Pedi 30 after 3
months on treatment, in the case of pJIA, or who are free of systemic manifestations in the case of sJIA.

6) In case of inadequate response consider switching to another biologic agent or to other alterna-
tive therapeutic strategy.

7) Reducing or stopping biological therapy might be attempted if sustained remission is achieved and
maintained for more than 24 months.

8) All patients must be screened for tuberculosis infection prior to biological therapy

9) The national vaccination plan should be updated before starting biologics. The decision to admi-
nister additional vaccines is taken on an individual basis.

10) Life-attenuated vaccines should not be administered while under biologics.

11) Biological therapy should be discontinued prior to elective surgery and re-introduced only in the
absence of infection and after satisfactory healing of surgical wound.

12) Biological therapy should not be initiated in presence of active infection and must be interrupted
until a serious infection is controlled.

13) Consider passive immunization if a significant contact with infected individuals occurs.

1. Santos M]J, Fonseca JE, Canhao H, Conde M, Jose Vieira M, Costa L, et al. [Guidelines for prescribing
and monitoring biologic therapies in juvenile idiopathic arthritis]. Acta Reumatol Port 2007,32:43-47.
2. Santos MJ, Canhao H, Conde M, Fonseca JE, Mourao AF, Ramos F, et al. Portuguese recommendations
for the use of biological therapies in children and adolescents with juvenile idiopathic arthritis - December
2011 update. Acta Reumatol Port 2012,37:48-68.

WORKSHOPS

WS1 URGENCIA PEDIATRICA
SISTEMAS DE TRIAGEM - QUESTOES GERAIS

Lia Gata
Servigo de Urgéncia do Hospital Pediatrico de Coimbra

Nas ultimas duas décadas tem-se verificado um aumento significativo do nimero
de admissoes nos servigos de urgéncia pediatrica. Angustia, ansiedade e procura
de segunda opinido motivam muitas das observagoes. Mas o recurso, frequente-
mente massificado, as urgéncias hospitalares pode ainda justificar-se pela: maior
disponibilidade e acessibilidade a informagio; proximidade dos servicos de satide;
maior acessibilidade fora do hordrio laboral; mudanga do paradigma familiar em
que ambos os pais passam a exercer a actividade profissional fora de casa, em
que vinga o modelo de familia com filho tnico e em que se desagrega o modelo
de familia alargada no qual os avés também assumem o papel de cuidadores.
A maioria dos doentes apresenta-se estavel e sem gravidade clinica. Gravidade,
complexidade e urgéncia clinica sdo conceitos diferentes. Nem toda a doenga
grave ou complexa exige uma intervengao terapéutica urgente.

A triagem ¢ um processo rapido de avaliagdo clinica que permite determinar
o nivel de urgéncia de cada doente e priorizar as intervengdes diagndsticas e
terapéuticas tendo em conta o nivel com que foi classificado.

O objectivo primordial da triagem € a identificagio rapida dos doentes que apresen-
tam patologia de caracter urgente ou potencialmente urgente, ou seja, que correm
risco de vida ou risco de deterioragio clinica pelo atraso na intervencao terapéu-
tica. Mas a triagem permite cumprir outros objectivos, tais como orientar o doente
para a drea de tratamento mais adequada, aliviar o congestionamento do servico
pela melhoria dos fluxos e pelo controlo das salas e dos tempos de espera, reavaliar
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periodicamente os doentes triados e informar os pais, os cuidadores ou os doentes
sobre o tipo de cuidados que poderdo necessitar e o tempo de espera previsivel.
Os sistemas de triagem informatizados sdo uma ferramenta fundamental para
a gestdo eficaz dos recursos, uma vez que disponibilizam informagao imediata
e continua e permitem analisar, periodicamente, indicadores de qualidade que
reflectem a complexidade clinica dos doentes assistidos e dos cuidados prestados.
Actualmente, sdo recomendados sistemas de triagem que permitam classifi-
car em cinco niveis de urgéncia e que sejam validados, uteis e reprodutiveis.
A nivel internacional estdo implementados vérios sistemas de triagem dos
quais os mais divulgados sdo: Australasian Triage System (ATS), Emergency
Severity Index (ESI), Canadian Triage and Acuity Scale (CTAS), Manchester
Triage System (MTS) e Modelo Andorrano de Triaje ou Sistema Espaiol de
Triaje (MAT-SET). O desenvolvimento e implementagéo destes sistemas tem
sido promovido por sociedades cientificas. Todos eles permitem a classificagio
dos doentes em cinco niveis de urgéncia e todos foram submetidos a estudos de
validacéo. Estes cinco sistemas foram desenvolvidos para aplicagdo na popula-
¢do a adulta e s6 a CTAS e o MAT-SET tém versdes pedidtricas que resultaram
de adaptagdes dos sistemas originais. O MTS e o ATS tém alguns critérios e
algoritmos especificos para a pediatria. O ESI tem particularidades pedidtri-
cas ao nivel dos pardmetros vitais e critérios especificos para a crianga febril.
Os sistemas de triagem podem estruturar-se sob a forma de algoritmos ou tabelas,
mas todos avaliam o nivel de urgéncia tendo em conta: a impressao geral e imediata
do doente; dados colhidos a partir de uma anamnese rédpida que permita identificar
o motivo de consulta; factores de risco; antecedentes pessoais; parametros vitais.
A triagem avangada permite intervengdes diagnésticas e terapéuticas definidas
em protocolo, tais como: execu¢ao de manobras de suporte basico de vida e
administragao de oxigénio, analgésicos ou solugao de hidratagdo oral.

Os sistemas de triagem sdo instrumentos tteis para a melhoria da qualidade dos
cuidados de satide prestados e da gestao dos recursos disponiveis. A sua eficacia
depende ndo s6 de um processo de implementagao bem sucedido mas necessa-
riamente da monitorizagao e da avaliagdo continua dos indicadores de qualidade
e das consequentes adaptagdes na organizagio e funcionamento dos servigos.

“IMPLEMENTACAO DE UM SISTEMA DE TRIAGEM NO
SERVICO DE URGENCIA PEDIATRICA: APLICACAO,
ASPECTOS FACILITADORES E DIFICULDADES”

Rita Neves Carneiro
Servigo de Urgéncia Pedidtrica do HFF

Os Servigos de Urgéncia Pediatrica (SUP), surgem diariamente como um
recurso a disposi¢ao da populagio, para tratamento de doenca aguda. A estes
Servigos, recorrem criangas/adolescentes, com uma variedade de sintomato-
logia/patologia que exige aos enfermeiros, uma triagem objectiva, de forma a
uma adequada priorizagao das situagdes, pretendendo-se uma rapida deteccdo
e actuagdo sobre aquelas em que existe risco de vida.

Os Sistemas de Triagem surgem desta forma para dar resposta 4 necessidade
de objectivagao da avaliagdo das situagoes pedidtricas.

A implementagdo ou substitui¢do de um sistema de triagem ¢ um desafio para
as equipas, envolve recursos quer humanos quer materiais, envolve mudangas
de praticas, muitas vezes enraizadas ha anos, mas acima de tudo e mesmo com
dificuldades, estes sistemas elevam a qualidade e rapidez de atendimento sus-
tentada em préticas com evidéncia clinica, analisaveis e auditéveis.

WS2 INTERVENCAO MULTIDISCIPLINAR EM
PNEUMOLOGIA

SINDROME DE APNEIA OBSTRUTIVA DO SONO
ABORDAGEM MULTIDISCIPLINAR

Maria Helena Estéviao
Laboratorio de Sono e Ventilagdo, Unidade de Pneumologia
Hospital Pediétrico, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

O sindrome de apneia obstrutiva do sono (SAOS), identificado ha mais de trés déca-
das, foi durante muitos anos atribuido quase exclusivamente, na crianga, a hipertro-
fia das amigdalas e adenoides e a sua solugdo passava pela sua remogao cirurgica.
O quadro clinico era apenas valorizado quando se manifestava na sua expressao
maxima — ressonar quase constante com evidéncia de apneias seguidas de estertor.
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A grande investigagio de que esta drea tem sido alvo, particularmente na dltima

década, tem vindo a fazer revelagdes importantes:

- a hipertrofia do tecido linféide é apenas um dos factores de uma complexa
rede de factores etioldgicos intervenientes, cuja responsabilidade ¢ variavel;
- aimportancia da valorizagio de todo o espectro clinico do quadro obstrutivo:
o simples ressonar (manifestagdo de resisténcia das vias aéreas superiores)

pode ter consequéncias significativas;

- amudanga do fenotipo clinico com a identificagao de, pelo menos, dois padroes
de SAOS pediatrico - tipo I, classico e tipo II, adulto - em parte relacionado
com o aumento da prevaléncia da obesidade em idade pediatrica;

- a morbilidade relacionada com a perturbagéo respiratoria do sono - neuro-
comportamental, cardiovascular, metabdlica, endécrina - pode atingir propor-
¢Oes significativas e as suas consequéncias estenderem-se até a idade adulta;

- novas estratégias e técnicas diagndsticas tém vindo a ser desenvolvidas de
modo a poder dispensar o estudo poligrafico do sono, técnica considerada
gold standard para o diagndstico mas genericamente de muito dificil acesso;

- a adenoamigdalectomia, considerada inicialmente como a solugio para o
SAOS, tem se revelado insuficiente numa percentagem elevada de casos, com
ocorréncia de cura incompleta ou recorréncia do quadro;

- a capacidade para reconhecer grupos de risco de modo a priorizar o seu diag-
nostico e tratamento ndo estd ainda bem desenvolvida;

- duvidas existem quanto a relagdo entre a idade de inicio dos sintomas e a
reversibilidade dos sintomas e entre o tempo mediado desde o inicio dos sin-
tomas e a instituicdo do tratamento.

A perturbagio respiratoria do sono da infancia foi identificada nas ultimas
décadas como um problema com elevada prevaléncia na infancia. Aos pedia-
tras cabe o papel de prevenir, rastrear, e proceder ao diagndstico e tratamentos
precoces no sentido de minimizar a morbilidade a curto, médio e longo prazo.

CINESITERAPIA RESPIRATORIA E DRENAGEM
BRONQUICA

Celeste Barreto
Servigo de Pediatria Médica, Centro Hospital, Lisboa Norte

Susana Castanhinha, Carla Costa, Elisabete Amaral

As técnicas de cinesiterapia respiratoria e drenagem bronquica sao usadas em enti-
dades nosoldgicas que cursam com produgao excessiva de secregdes respiratorias e
naquelas com diminui¢do da capacidade de eliminar secre¢des normais.

O objectivo principal destas técnicas é reduzir ou eliminar as consequéncias mecénicas
da obstrugio de secre¢des, e eventualmente remover material infectado e substan-
cias toxicas (enzimas proteoliticas, agentes oxidativos, mediadores inflamatdrios).
Os principios basicos sdo semelhantes entre criangas e adultos, tendo em consideragao
as diferengas fisioldgicas (como caracteristicas do muco e mecanica das vias aéreas).
Dada a falta de ensaios clinicos satisfatorios, é escassa a evidéncia em Pediatria.
Varias metanalises mostram beneficio comprovado da cinesiterapia respiratéria em
Fibrose Quistica. Estudos apontam para beneficios também na doenga neuromus-
cular, paralisia cerebral e em criangas com atelectasia sob ventilagdo mecénica. O
beneficio é minimo ou inexistente em criangas com asma agudizada, bronquiolite
aguda, doenga da membrana hialina e noutras criangas sob ventilagio mecénica.
As técnicas disponiveis baseiam-se em diferentes principios: drenagem postural,
percussao, vibragdo e compressao; pressao expiratoria positiva (PEP); oscilagao
(associada a PEP ou oscilagio da parede torécica de alta frequéncia); drenagem
através do controlo dos ciclos respiratorios (ciclo activo da respiragao e drenagem
autogénica e/ou assistida). Podem também ser usadas técnicas adjuvantes como o
exercicio fisico estruturado ou através de dispositivos mecanicos (ventilacido nao
invasiva, in-exsuflacdo mecénica, compressio toracica de alta frequéncia).

Em Fibrose Quistica, a cinesiterapia respiratoria é parte fundamental na terapéutica,
prevengdo e tratamento da doenga pulmonar. Deve ser iniciada na altura do diag-
nostico e independentemente dos sintomas respiratdrios. Nas situagdes de compli-
cagdes, nomeadamente pneumotorax e de hemoptises, tem que haver ajustamentos
das técnicas. A utilizagao correta dos sistemas de nebulizagio e a indicagio da sequén-
cia na administragio dos formacos sio fundamentais na facilitagdo das técnicas de
drenagem bronquica e na maximizagao da deposi¢ao endobrénquica dos farmacos.
Na indicagao da técnica ou das técnicas de drenagem brénquica tem que se consi-
derar a idade do doente, situagio clinica, preferéncia do doente/familia, cultura e
motivagio. A avaliagdo da adesdo e da execugdo das técnicas tem que ser realizada
de modo sistematico e em multidisciplinariedade.
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CO1 (13SPP-48988) - (*) COARTACAO DA AORTA
OPERADA NO PERIODO NEONATAL - O DIAGNOSTICO
PRE-NATAL INFLUENCIA OS RESULTADOS?

Sofia Moura Antunes'; Inés Girbal? Rita Gomes? Nuno Carvalho’; Ana Teixeira® Graga
Nogueira’; Isabel Menezes’; Manuela Nunes®; Marta Marques®; Miguel Abecasis’; José
Neves’; Rui Anjos®

1- HPP Hospital de Cascais; 2- Hospital de Santa Maria; 3- Hospital de Santa Cruz

Introdugdo: A coartagio da aorta (CoAo) é uma cardiopatia que no periodo
neonatal pode ter uma apresentagao grave. O diagnéstico pré-natal (DPN) é
possivel, mas por vezes dificil. A abordagem cirtrgica é a terapéutica de eleigao
nesta idade. Objectivo e métodos: Analisar retrospetivamente os resultados de
recém-nascidos (RN) com CoAo operados entre Janeiro de 2000 e Maio de 2012
e determinar se o DPN influenciou a condigéo clinica pré-operatoria. Analise
estatistica em Microsoft Excel 2007 e SPSS 18°. Resultados: Neste periodo foram
tratados 170 doentes com CoAo nativa, de todos os grupos etarios. Destes, 64
foram operados no periodo neonatal, 16 dos quais com cardiopatia complexa.
Analisaram-se os restantes 48 RN, por constituirem um grupo mais homogéneo.
Incluiram-se RN com CoAo isolada (81%) e associada a comunicagio interven-
tricular (CIV) (19%), em ambos os casos associados a outras alteracdes minor,
como valvula adrtica bictispide, comunicagdo inter-auricular, etc. A ecocardio-
grafia foi a tinica técnica de imagem utilizada. Dos analisados, 77,1% eram do
sexo masculino; 25% tinham DPN de CoAo. Nos RN sem DPN, o diagnéstico foi
feito aos 8 * 6,8 dias de vida. Todos tinham sopro sistdlico, 85,4% pulsos femo-
rais diminuidos e 72,4% HTA no MSDto; 66,2% apresentaram clinica de insufi-
ciéncia cardiaca (IC) (dos quais 84,4% sem DPN vs 15,6% com DPN, p< 0,05);
10,4% insuficiéncia renal (IR) (todos sem DPN, p>;0,05) e 12,5% necessidade
de ventilagdo invasiva (83,3% sem DPN vs 16,7% com DPN, p>0,05). Do total,
73% iniciaram prostaglandina E1 e 19% inotropicos. A cirurgia foi realizada em
meédia aos 8,3 + 6,9 dias de vida e em todos foi utilizada a técnica de anastomose
topo-a-topo com deslizamento. Em 9 (18,7%) dos RN houve complicagdes ou
intercorréncias pos-operatorias, sendo a mais frequente a IR. Nao houve mor-
talidade pos-operatoria. No seguimento a logo prazo verificou-se recoartagio
em 6 (12,5%) doentes, que foram submetidos a intervengao percutinea. Nos RN
operados nos dltimos 5 anos nao houve evidéncia de recoartagdo até ao ultimo
follow up. Conclusao: Neste estudo verificou-se que a CoAo neonatal nem sem-
pre cursa com HTA e/ou diminuigao de pulsos nos MI. A maioria dos casos de
IC, de IR e de necessidade de ventilagao assistida surgiram em RN sem DPN;
contudo, s6 a IC foi significativamente menos frequente no grupo com DPN, o
que pode estar relacionado com a dimensao relativa da amostra. A cirurgia com
anastomose topo-a-topo mostrou-se eficaz e sem mortalidade.

Palavras-chave: Coartagdo da Aorta Neonatal, cirurgia

CO2 (13SPP-88333) - (*) DIAGNOSIS AND
QUANTIFICATION OF PATENT FORAMEN OVALE.
WHICH IS THE REFERENCE?

Sergio Laranjo’; Filipa Paramés'; Teresa Mateus'; José Diogo Ferreira Martins'; Fatima
E. Pinto'
1- Servigo de Cardiologia Pediétrica, Centro Hospitalar de Lisboa Central

Introduction: Patent foramen ovale (PFO) occurs in about 30% of general popu-
lation. Its role in cryptogenic stroke is still debated but, from recent follow-up
studies, it seems that the amount of right-to-left shunt (RLS) is a major determi-
nant of stroke recurrence. Contrast transesophageal echocardiography (TEE) with
Valsalva manouvre (VM) is currently regarded as gold standard for RLS detection,
but its invasive nature and need for VM for its detection, difficult to perform in
anesthetized patients, has fostered the search for new diagnostic techniques. In
recent years, transcranial Déppler sonography (TCD) has proved to be a valid
alternative to TEE for its high sensitivity and specificity, relative ease of execu-
tion and little discomfort to the patients, but its use in the pediatric population is
scarce. In this study, we report our experience with TCD for the detection of RLS
in pediatric patients. Methods: Patients were referred for percutaneous closure
of PFO after a neurological event. They were recruited for this study if they were
older than 12 years and had PFO documented or suspected by transthoracic echo-
cardiography (TTE). All patients had a clinical evaluation including ECG, TTE
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and TCD prior to TEE. TCD was performed with a Spencer Technologies ST3
power M-mode transcranial doppler, according to a standard protocol: with con-
tinuous monitorization of the middle cerebral artery (MCA) an agitated contrast
agent was injected into a large antecubital vein; cerebral blood flow was recorded
during normal breathing and after Valsalva maneuver (VM). The number and
pattern of microbubbles was categorized according to a five-level categorization:
Negative result: 0 - 5 microbubbles; Positive result: more than 5 microbubbles
subdivided in 4 grades: Grade 1: 5-10 microbubbles; Grade 2) >;10 microbubbles
without shower pattern; Grade 3) >;10 microbubbles and shower pattern; Grade
4) Uncountable (shower / curtain). Results: Twenty patients (16.3+4.2years, 57%
female) were included in this study. All had suspected PFO, without RLS, by TTE.
TCD documented RLS in 12 patients (60%), while TEE only documented RLS
in 9 patients (45%). In one patient the results were inconclusive and in seven
patients no RLS was documented. In our experience, there were no positive TEE
patients with a negative TCD. Conclusions: Transcranial doppler ultrasound is
a valid alternative for right-to-left shunt detection. Our experience, albeit short-
-numbered, has demonstrated its feasibility, safety and efficacy, obviating the need
for sedation/anesthesia in pediatric patients.

Palavras-chave: Foramen ovale patente, doppler transcraneano, AVC
criptogenico

CO3 (13SPP-34253) - (*) INCIDENTES CRITICOS
NUMA UNIDADE DE CUIDADOS INTENSIVOS
PEDIATRICOS

Helga Oliveira'; Rui Guerra'; Anabela Remigio'; Antonia Gomes'; Edna Santos’; Zélia
Soares'; Francisco Abecasis'
1- Hospital de Santa Maria (CHLN)

Introdugao: Um incidente critico (IC) é qualquer acgdo que néo corra como pla-
neada, podendo ou néo resultar em prejuizo para o doente. Sdo frequentes nas
unidades de cuidados intensivos pedidtricos (UCIPed) e podem pdr em risco a
seguranga dos doentes. Em Portugal ndo existem dados concretos sobre os IC,
apenas estimativas. A identificagdo, descrigdo e andlise dos IC é fulcral para a
prevengio das suas consequéncias. Objectivos e Metodologia: Caracterizar os IC
ocorridos na UCIPed, durante um periodo de quatro anos (Julho 2008 a Junho
2012), através da andlise dos dados obtidos pelo preenchimento de um formu-
lério pelos profissionais. Resultados: Registaram-se 516 IC (média 10,75/més):
43,21%, corresponderam a Incidentes de Medicagéo (60,53% na prescrigdo de
terapéutica, 22,42% na administragdo); 16,47%, equivaleram a Incidentes de Via
Aérea e Ventilagao (68,23% relativos & permeabilidade e seguranga, destes 96,55%
sao extubagoes acidentais). Os restantes IC distribuiram-se pelos grupos: Técni-
cas e procedimentos (11,24%); Equipamentos e organizagao (10,07%); Labora-
tério e radiologia (8,33%); Relagao Interpessoal (6,20%), Ambiente Envolvente
com (3,48%) e Infecgbes nosocomiais (0,96%). De todos os incidentes, 54,45%
atingiram o doente (classificados como erro) e 45,54% ndo atingiram o doente
(classificados como quase erro). Com base na andlise dos IC foram feitas varias
recomendagdes que permitiram reduzir ou eliminar alguns tipos de incidentes.
Conclusao: Verificou-se uma taxa importante de notificagdo de IC na UCIPed,
apesar do registo voluntario. Os incidentes na medicagao foram os mais frequen-
tes, seguidos dos associados a via aérea e ventilagdao. Ha uma elevada percenta-
gem de incidentes que nunca chega a atingir os doentes, o que significa que os
mecanismos de seguranga funcionam. Este estudo permite-nos compreender os
mecanismos que levam aos IC e definir estratégias para diminuir a sua ocorréncia.

Palavras-chave: Incidente critico, registos, mecanismos, estrategias

CO4 (13SPP-78204) - (*) USO DE ECMO EM RECEM-
-NASCIDO COM HERNIA DIAFRAGMATICA
CONGENITA - UM CASO DE SUCESSO

Rita Marques'; Stefanie Pereira? Francisco Abecasis'; Sandra Valente®; José Pedro
Neves*; Miguel Abecasis’; Miroslava Gongalves’ Leonor Boto'; Joana Rios’; Cristina
Camilo'; Marisa Vieira'

1- Unidade Cuidados Intensivos Pedidtricos, Centro Hospitalar Lisboa Norte; 2- Cirurgia Pedid-
trica, Centro Hospitalar Lisboa Norte; 3- Unidade Neonatologia, Centro Hospitalar Lisboa Norte;
4- Cirurgia Cardiotorécica, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental
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Introdugio: Atualmente a utilizagdo de ECMO (Extra Corporeal Membrane
Oxygenation) constitui a terapéutica de tltima linha no tratamento da insufici-
éncia respiratéria de doentes com hérnia diafragmatica congénita. Apresenta-se
um caso de sucesso em Portugal. Caso clinico: Recém-nascido do sexo femi-
nino com diagndstico pré-natal de hérnia diafragmatica esquerda desde as 16
semanas. Gestagdo de 37 semanas e 2 dias, parto por cesariana electiva em
Hospital nivel ITI, peso ao nascer de 2340g, intubada na sala de partos. Iniciou
ventilagdo convencional e posteriormente ventilagdo de alta frequéncia osci-
latéria (VAFO). Necessitou de suporte inotrépico com dopamina desde o 1°
dia de vida. A cirurgia correctiva foi realizada no 3° dia de vida, constatando-
-se volumosa hérnia diafragmatica com presenga de intestino delgado, célon,
estdmago, bago e figado intratordcicos e marcada hipoplasia pulmonar. Periodo
pos operatorio complicado com instabilidade hemodindmica grave, pneumo-
torax hipertensivo a direita e lesao renal aguda. Apds a cirurgia manteve-se em
VAFO. Ao 6° dia de vida verificou-se agravamento respiratério com hipoxémia
pré-ductal sustentada, tendo o ecocardiograma revelado hipertensio pulmonar
grave. Iniciou 0xido nitrico inalado, mas manteve um agravamento progressivo
com hipoxemia refractaria. Ao 8° dia de vida foi decidido iniciar ECMO veno-
-arterial com melhoria hemodinémica progressiva, resolugio da insuficiéncia
renal e normalizagdo da oxigenagdo sanguinea e do equilibrio 4cido-base. Man-
teve suporte de ECMO até ao 27° dia de vida. Durante este periodo, manteve-se
sempre bem oxigenada e com ecografias transfontanelares seriadas normais.
Foi extubada para CPAP ao 31° dia de vida com boa toleréncia e foi transferida
para a enfermaria em programa de desmame do CPAP. Discusséo: Este caso
¢ ilustrativo da utilizagdo de ECMO como alternativa terapéutica em doentes
com hérnia diafragmatica congénita e insuficiéncia respiratoria grave, que de
outra maneira teriam um progndstico muito reservado. Aguardam-se estudos
multicéntricos para estabelecer indicadores pré e pos-natais que determinem
os doentes que mais poderao beneficiar desta técnica.

Palavras-chave: ECMO, Hérnia diafragmatica congénita

CO5 (13SPP-33516) - (*) MULTIPLOS SEROTIPOS DE
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Introdugio: A ecologia da nasofaringe (NF) modifica-se com a idade e sob a
pressdo selectiva resultante do uso das vacinas e antibidticos. A colonizagdo em
criangas em infantarios é exuberante e complexa e a sua dinamica poderd con-
dicionar o desenvolvimento de doenga. Métodos: Em Fev-Marco de 2010, 586
zaragatoas NF foram obtidas em criangas saudéveis em infantérios, com idades
entre 6M e 6A e foram cultivadas para S. pneumonia (Sp), M. catarrhalis (Mc),
H. influenza (Hi) e S. aureu s(Sa) utilizando métodos padrao, com atribuigdo de
scores semi-quantitativos de densidade: 1=1-5; 2= >5-20; 3= >;20-50; 4=>50-100;
5=>100 colonias/50mL. Scores de rinorreia foram registados (n=566) durante
a colheita NF (1=ligeira, 2=moderada, 3=severa). Sp foi serotipado usando as
técnicas recentes de multiplex PCR e microarray. Resultados: 56% das crian-
¢as tinha rinorreia (96% 0-1A, 86% 1-2A). A taxa de colonizagdo para Mc, Hi,
Sp e Sa foi 69%, 52%, 46% e 16% respectivamente e estava em todos associada
com a idade (p<0.005), sendo mais elevada nas criancas mais novas, excepto
para Sa. A densidade de colonizagédo por Sp estava associada com o score de
rinorreia independentemente da idade (p<0.001). 369 (62.8%) criangas tinham
varias espécies bacterianas (2=220, 3=141, 4=8), e 90% das colonizados com
Sp tinham outras bacterias. Coloniza¢do com 2 ou mais especies bacterianas
foi mais comum nas criangas mais jovens (p<0.001). Esta associa¢do ndo era
afectada pelo uso recente de antibidticos ou pelo estado vacinal anti-Sp. Nos
267 Sp foram identificados 29 serotipos, incluindo os tipos vacinais 3, 7F, 18C*,
19A e 19F (*anteriormente ndo detectado). 29% dos portadores de pneumococo
tinham multiplos serotipos: 2=22%, 3=5%, 4=1%, >5=1%, apresentando maior
densidade do que em colonizagéo isolada (OR=1.74; p<0.001). Uma crianga

VOL. 43 | N.° 5| SUPLEMENTO I

de 42M, tinha 9 serotipos de Sp, Mc e Hi, todos com score de densidade=5. A
presenca de multiplos Sp serotipos nao estava relacionada com estado vacinal
ou com coloniza¢ido com outras bactérias. Conclusdes: Métodos mais recen-
tes de serotipagem detectam frequentemente colonizagdo por mais do que um
serotipo de Sp, ao contrério da cultura e serotipagem cléssicas. Coloniza¢io
por multiplas bactérias é frequente. Densidade de colonizago e rinorreia estao
mutuamente associadas e podem ser importantes determinantes de doenga.

Palavras-chave: colonizagdo multipla, nasofaringe, epidemiologia
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NA ADIPOSIDADE DA CRIANCA AOS 4/5 ANOS
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de Medicina da Universidade do Porto/Instituto de Satide Publica da Universidade do Porto

Introdugédo: Tem sido descrita uma associagdo entre a amamentagdo e uma
menor prevaléncia de excesso de peso e obesidade em adolescentes e adultos.
No entanto, esta associagdo com a obesidade infantil tem sido menos estudada.
Objetivo: Foi objetivo estudar o efeito da amamentagio no indice de massa
corporal (IMC) em criangas com 4/5 anos de idade. Métodos: Este estudo teve
por base a coorte de nascimentos de base populacional Geragao XXI, consti-
tuida por 8647 recém-nascidos, nascidos entre 2005 e 2006. No seguimento
aos 4/5 anos de idade, 7458 criangas foram avaliadas. Recolheu-se informacdo
acerca das caracteristicas sociodemogrificas e econdmicas, estilos de vida e
saude e foram realizadas avaliagdes antropométricas. Apos as exclusoes, 5766
criangas integraram este estudo. A amamentagao foi analisada dicotomica-
mente, comparando-se as criangas que nunca foram amamentadas com as que
foram amamentadas. Entre as criangas amamentadas, comparamos ainda, as
que foram amamentadas até aos 4 meses com as que foram amamentadas mais
de 4 meses. Foram definidos pontos de corte para o IMC, especificos para a
idade e sexo da crianga, propostos pela International Obesity Task Force. As
criangas foram divididas por trés categorias de IMC: baixo peso, peso normal
e excesso de peso/obesidade. Foram calculados odds ratio (OR) e respetivos
intervalos de confianga a 95% (IC 95%), através de regressao logistica multino-
mial. Resultados: Nesta amostra, 4,2% das criangas apresentavam baixo peso,
74,9% peso normal e 20,8% apresentavam excesso de peso e/ou obesidade. A
proporgao de criangas que nunca foram amamentadas foi de 6,2%. A mediana
de duragdo de amamentagio exclusiva foi de 16 semanas. Independentemente
do peso da crianga a0 nascimento, consumo de tabaco durante a gravidez, nivel
de escolaridade materno, a sua condigao perante o trabalho e rendimento do
agregado familiar, a probabilidade de ter excesso de peso e/ou obesidade, foi
significativamente mais elevada nas criangas que nunca foram amamentadas
(OR=1.37,IC 95%=1.05-1.78). Nas criangas amamentadas, aquelas que o foram
por um periodo inferior a 4 meses apresentavam também uma maior proba-
bilidade de excesso de peso/obesidade (OR=1.24, IC 95%=1.04-1.49) quando
comparadas com as que foram amamentadas por mais de 4 meses. Conclusao:
Nesta coorte de nascimentos portuguesa a pratica da amamentagao e a sua
duragido mostrou-se inversamente associada com o excesso de peso/obesidade
em criangas em idade pré-escolar.

Palavras-chave: Amamentagao. Obesidade. Crianca. IMC.
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Introdugdo: A paralisia cerebral (PC) é um grupo de perturbagoes clinicas
permanentes, mas nio inalteraveis, do movimento e/ou da postura e fungdo
motora, atribuidas a uma alteragao/lesao/anomalia ndo progressiva do cére-
bro imaturo e em desenvolvimento. Objectivo: Identificagdo das causas pre-
sumiveis de PC no registo de PC aos 5 anos de idade em Portugal. Métodos:
Estudo transversal, com base em dados de vigilancia activa de criangas com 5
anos residentes em Portugal, nascidos em 2001-2003, registadas no Programa
de Vigilancia Nacional da Paralisia Cerebral aos 5 Anos de Idade. Anomalia
congénita cerebral e sindroma compativel com PC assumiram-se como causa
presumivel quando especificamente registados; perturbagao do desenvolvimento
do cérebro do grande prematuro assumiu-se nos nascidos com <34 semanas de
gestagdo se nenhuma outra causa foi identificada; lesdo por infecgdo congénita
(TORCH ou outra) assumiu-se quando registada; assumiu-se asfixia perinatal
em nascidos de termo se Apgar <6 e convulsdes nas primeiras 72 hours de vida
ou se Apgar <3 ou se RM sugestiva ou se acontecimentos obstétricos compa-
tiveis; assumiu-se causa posneonatal se o0 acontecimento atribuivel ocorreu
apos o 27° dia de vida. Resultados: Das 553 criangas com PC registadas (526
nascidas em Portugal), 513 que viviam em Portugal aos 5 anos foram estuda-
das (496 nascidas em Portugal): 23,9% nasceram com <32 semanas, 15,5% as
32-36 semanas e 47,4% a termo. Foi atribuida etiologia a 319 casos (61%): per-
turbagdo do desenvolvimento do cérebro do grande prematuro 144 (45,1%),
asfixia perinatal 48 (15%), anomalia congénita cerebrais 28 (8,8%), infecgao
congénita 20 (6,3%); sindromas 7 (2,2%), outra causa perinatal e neonatal 35
(11%), causas posneonatais 36 (11,3%). Causas especificas: CMV 16 casos (5%),
encefalite herpética 6 (1,9%), AVC 22 (6,9%; 6 posneonatal), traumatismos (5),
kernicterus (4), VIH (4), maldria (3; 1 caso congénito, nascido em Portugal).
Neste triénio houve decréscimo de casos atribuiveis a asfixia perinatal, infecgao
congénita e causas posneonatais. As criangas nascidas em maternidades com
<1500 partos/ano estdo sobrerrepresentadas entre os casos de asfixia perinatal
(33,3%). Conclusoes: A grande prematuridade ¢ a etiologia presumivel de PC
mais frequente em Portugal, seguida pela asfixia perinatal e pelas causas pos-
neonatais. A andlise dos factores de risco de PC pode contribuir para a redugéo
da prevaléncia da PC.

Palavras-chave: paralisia cerebral, etiologia atribuivel, factores de risco,
vigilancia
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Introdugio: A vigilancia da paralisia cerebral (PC) é crucial para monitorizar
necessidades sociais e de satide e a qualidade dos cuidados perinatais. A vigilancia
da PC nas criangas de 5 anos de idade em Portugal comegou em 2006. Objectivo:
Monitorizar a prevaléncia de PC aos 5 anos de idade em Portugal. Métodos: Vigi-
lancia activa, sistematica, voluntdria e individual de criangas com PC, baseada no
sistema da UVP-SPP/PPSU (pediatras, neuropediatras e cirurgides pediatricos),
complementado com registos por fisiatras. Aplicam-se as definigdes e os instru-
mentos de registo da SCPE. Recolhem-se dados adicionais das certidoes de 6bito
e das criangas no 4mbito da Educagao Especial (DGIDC). Resultados: Na coorte
nascida em 2001-2003, foram identificados 553 casos. Foram registados casos por
37 profissionais de saude de 6 dreas profissionais. Atingiu-se cobertura nacional.
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Foram identificados 20 casos (3,6%) apenas através da DGIDC. Foram identifica-
dos 30 casos falecidos antes dos 5 anos, 13 (43,3%) apenas através das certidoes de
obito. A omissao de informagéo é inferior a 15% nas varidveis mais importantes,
mas de até 35% nas varidveis perinatais, atingindo 55-60% na somatometria aos
5anos. A taxa de incidéncia aos 5 anos de idade baixou de 2,02%o nado-vivos em
2001 para 1,41%o em 2003. A taxa de prevaléncia nas criangas de 5 anos baixou
de 1,98%o em 2001 para 1,33%o em 2003. A PC espastica foi o tipo clinico mais
frequente (79%; bilateral em 55,9%), 10,3% dos casos apresenta PC disquinética.
Foram registadas perturbagdes graves da cognigdo (IQ) em 46,1% dos casos, da
motricidade bimanual em 40,1% (BMFM) e 33,3% (MACS), da fun¢do motora
global em 44,5% (GMFCS), em 10,3% na visdo, 4,2% na audi¢ao, 37,9% na lin-
guagem, 31,6% na alimentagio e 21,5% no controlo da baba. Registou-se epilepsia
em 44,5% das criangas. O peso estava abaixo do percentil 5 em 39,8% dos casos. A
inclusdo escolar era completa ou quase completa em 71,9% das criangas; a epilep-
sia foi o predictor mais potente de nio inclusio escolar. As convulsdes neonatais
precoces foram o predictor mais potente de epilepsia. Conclusdes: Preocupa a
proporgao de casos de PC de maior gravidade. A epilepsia é um forte indicador
de deficiéncia nas criangas com PC. A tendéncia de redugio da prevaléncia de
PC ¢ consistente com a melhoria de outros indices de satide perinatal e regista-
-se também em outros centros da SCPE. Estes dados ajudam a monitorizar os
cuidados de saude e a compreender as necessidades de apoio social.

Palavras-chave: Paralisia cerebral, vigilancia, tipos clinicos, fun¢ao
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O excesso de peso e a obesidade tem entre criangas e jovens portugueses um incre-
mento catastrofico no nosso pais dadas as implicagdes sociais e na satde. Entre os
determinantes da obesidade encontram-se factores ambientais e comportamen-
tais. Entre estes tltimos identificam-se Comportamento e habitos alimentares, as
atitudes perante os alimentos e estratégias de controlo da alimentacéo dos filhos.
Nos ultimos anos as atitudes de controlo alimentar das maes tém tido grande
realce na investigacdo. O objectivo desta investigagdo foi verificar a associagao
entre o estado ponderal das maes, as suas atitudes de controlo da alimentagdo
dos filhos, o comportamento alimentar e o estado ponderal dos filhos. Os parti-
cipantes foram 204 maes e respectivos filhos dos dois sexos de idades entre os 6
e 13 anos. As mies forneceram o seu peso e a altura sendo calculado o Indice de
Massa Corporal (IMC), responderam ao Questionario Alimentar para Criangas
(CFQ) e a0 Questionario do Comportamento Alimentar da Crianga (CEBQ). Os
filhos foram pesados e medidos, foi calculado o IMC depois transformado em
Z Score. Comparando as atitudes das maes face a alimentagdo dos filhos versus
das filhas, verifica-se que apenas no que respeita a Pressdo para comer (PE) as
diferengas sdo estatisticamente significativas (t= 2,25; p=0,01), sendo as maes das
raparigas as que exercem maior pressao. Comparando o comportamento alimentar
dos jovens em fungio do sexo, observam-se diferengas significativas apenas entre
os factores Resposta a saciedade (SR) (t= -2,13; p= 0,04) e Ingestdo lenta (SE) (t=
-3,17; p= 0,002), em que os valores mais elevados se encontram nas raparigas.
Os resultados da analise de regressao mostram que, em ambos os sexos, o IMC
das maes, as suas atitudes de controlo alimentar e dimensdes do comportamento
alimentar dos filhos se associavam ao estado ponderal das criangas. No entanto as
atitudes restritivas (RST) foram determinante positivo do estado ponderal apenas
no sexo masculino. No sexo feminino o factor resposta a saciedade (SR) teve um
impacto negativo no peso. Nos rapazes as atitudes restritivas da méae estao mais
presentes quando o peso destes é mais elevado. Quanto mais peso mais as maes
procuram controlar a ingestao energética. As ligeiras diferengas verificadas entre
os modelos de regressao nos dois sexos sugerem um processo mais adaptado no
caso do género feminino. As conclusdes tém implicagdes no aconselhamento e
intervengdo em criangas e jovens em risco de obesidade e obesos, e suas mes.
Palavras-chave: Comportamento alimentar, controlo alimentar, estado
ponderal, obesidade, criangas e jovens.
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Introdugao: A epilepsia define-se pela ocorréncia espontanea de crises epiléticas
e estd associada a um longo espetro de dificuldades de aprendizagem, proble-
mas psiquidtricos e do comportamento. Estudos populacionais demonstram
a existéncia destas comorbilidades antes do diagndstico de epilepsia e a sua
persisténcia para além do controlo das crises. Objetivos: Conhecer a histéria
natural das criangas com primeira crise ndo provocada caracterizando o grupo
que desenvolveu epilepsia e comparando-o com o grupo com crise tinica. Iden-
tificar fatores prognosticos significativos para o desenvolvimento de epilepsia.
Metodologia: Estudo prospetivo de 200 criancas com menos de 11 anos que
recorreram a urgéncia de um hospital nivel 3 por primeira crise ndo provo-
cada. Excluiram-se crises neonatais, mioclonias, auséncias, espasmos infantis e
criangas com encefalopatia. Analisaram-se variaveis demograficas, antecedentes,
exame neuroldgico, electroencefalograma (EEG), perfil cognitivo, educacional,
psiquidtrico e social. Caracterizou-se o grupo que desenvolveu epilepsia (grupo
1) considerando: tempo de recidiva, taxa de remissdo, duragio da epilepsia,
neuroimagem, sindrome epilética, terapéutica e comparou-se com o grupo
com crise unica (grupo 2), dois e quinze anos ap6s a primeira crise. Os dados
foram tratados estatisticamente no programa SPSS20. Resultados: Trinta por
cento das criangas que tiveram uma primeira crise nao provocada desenvolveu
epilepsia, a maioria na idade escolar. Quarenta e oito por cento recidivaram
nos primeiros 3 meses e 93% até ao ano. A forma de apresentagdao como crises
parciais foi uma varidvel estatisticamente significativa para o desenvolvimento
de epilepsia (p=0,000). A normalidade do EEG logo ap6s a primeira crise foi
um fator precoce de bom prognéstico (p=0,000). Nao houve diferenga na cog-
nigdo entre os dois grupos. Outras varidveis estudadas nao tiveram influéncia
na taxa de recidiva. A sindrome epilética mais frequente foi epilepsia benigna
da infancia (30%). Actualmente, 77% das epilepsias estdo sem crises e sem tera-
péutica; mantém-se ativa em 20% dos casos. A taxa de remissdo a 5 anos foi
59%. Quinze anos depois constatou-se um grande niumero de comorbilidades
psiquidtricas e académicas: o grupo 1 teve 2,6 mais risco de comorbilidades
que o grupo 2 (p=0,011). O grupo 1 teve 2,2 mais risco de necessitar de apoio
durante a escolaridade que o grupo 2 (p=0,036). Antiepiléticos e drogas psi-
quiatricas foram usadas 4,7 mais no grupo 1 (p=0,000). Conclusdes: No grupo
estudado, o prognostico a longo-prazo da epilepsia foi favoravel. No entanto,
mantém-se ativa em 20% e intratavel em 11,5% dos casos. Constatou-se uma
grande percentagem de comorbilidades psiquidtricas e sociais numa populagdo
com epilepsia de caracteristicas benignas e a persisténcia destas comorbilidades
ap0s o controlo/cura da epilepsia.

Palavras-chave: epilepsia, comorbilidades, primeira crise ndo provocada,
crianga
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Ventilagao, Hospital Pediatrico, Centro Hospitalar e Universitirio de Coimbra

Introdugao: A narcolepsia é uma perturbagao cronica do sono, caracterizada por
sonoléncia excessiva diurna, frequentemente associada a cataplexia, alucinagdes
hipnagégicas/hipnopompicas e paralisia do sono. A etiologia ¢ desconhecida,
parecendo haver interagao de fatores ambientais e genéticos, como a suscetibi-
lidade conferida pelo alelo HLA DQB1*0602. Tem sido questionado o papel da
vacina contra o virus da gripe HIN1 no aparecimento da doenca em individuos
suscetiveis. O diagndstico ¢ habitualmente feito na adolescéncia ou inicio da idade
adulta. O reconhecimento precoce dos sintomas e o diagndstico em idade pedi-
atrica constituem um desafio, pois o estudo poligrafico do sono (EPS) e o teste
de laténcia multipla do sono (TLMS) exigem grande colaboragdo e precaugio na
interpretagdo de resultados. A abordagem terapéutica inclui terapia comporta-
mental e medicagdo para melhorar a sonoléncia diurna e a cataplexia. Objetivos:
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Revisdo dos casos de narcolepsia diagnosticados e seguidos no HP, com anélise
dos seguintes parametros: idade e sintomas na apresentagao clinica; exames com-
plementares; terapéutica e evolugdo clinica. Métodos: Estudo retrospectivo des-
critivo, baseado na revisdo de processos clinicos das criangas/adolescentes com
narcolepsia seguidas no HP. Resultados: Foram incluidos 7 casos, com idade atual
entre 10 e 26 anos. Os primeiros sintomas surgiram entre os 6 e os 10 anos. Na
apresentagdo clinica todos tinham sonoléncia diurna excessiva, 3 apresentavam
cataplexia, 2 tinham alucinagées hipnagoégicas/hipnopompicas e 1 tinha paralisia
do sono. Havia repercussao no rendimento escolar em 5 criangas/adolescentes.
Num caso a vacina¢do anti-HINI tinha sido efectuada 8 meses antes da apre-
senta¢do clinica. O primeiro EPS + TLMS foi compativel com o diagndstico em
5 casos e em 2 foi necessario segundo estudo do sono. Seis casos foram inicial-
mente medicados com metilfenidato, com necessidade de associagdo de venlafa-
xina em 3. O seguimento em Consulta de Psicologia do Sono foi assegurado em
6 criancas/adolescentes. Em todos houve melhoria sintomatica, bem como do
rendimento escolar e integracao social ap6s instituicdo de terapéutica. Concluséo:
O diagnostico e o tratamento da narcolepsia em idade pediatrica constituem um
desafio. A precocidade da valorizagao dos sintomas e da abordagem terapéutica
¢ fundamental para facilitar o desenvolvimento cognitivo e a integragdo social
destas criangas/adolescentes.

Palavras-chave: narcolepsia; diagnostico/tratamento precoces

CO12 (13SPP-47194) - (*) EPILEPSIA E PARALISIA
CEREBRAL NO PROGRAMA DE VIGILANCIA
NACIONAL DA PARALISIA CEREBRAL AOS 5 ANOS
DE IDADE (2001-2005)

Rosa Gouveia'; Euldlia Calado’ Daniel Virella®; Teresa Folha*; Ana Cadete’; Joaquim
Alvarelhio®; Maria da Graga Andrada’; pelo Programa de Vigilancia Nacional da
Paralisia Cerebral aos 5 Anos de Idade’; SCPE?; e Unidade de Vigilancia Pediatrica
(UVP-SPP/PPSU)°

1- Sociedade de Pediatria do Neurodesenvolvimento da Sociedade Portuguesa de Pediatria;
2- Servigo de Neurologia Pedidtrica, Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa
Central; Sociedade Portuguesa de Neuropediatria; 3- Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais,
Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central; Sec¢do de Neonatologia da
Sociedade Portuguesa de Pediatria; 4- Centro de Reabilitagdo Calouste Gulbenkian, Santa Casa
da Misericérdia de Lisboa; 5- Servico de Medicina Fisica e de Reabilitagao, Hospital Fernando
Fonseca, Amadora; Secgao de Reabilitagao Pedidtrica da Sociedade Portuguesa de Medicina Fisica
e de Reabilitagdo; 6- Escola Superior de Satide de Aveiro, Universidade de Aveiro; 7- Federagao
das Associagoes Portuguesas de Paralisia Cerebral; 8- Surveillance of Cerebral Palsy in Europe ;
9- Sociedade Portuguesa de Pediatria

Introdugdo: Os programas de vigilancia nacionais sdo fontes de informagao
potentes para caracterizagao das criangas com paralisia cerebral (PC). Objectivo:
Determinar o risco de epilepsia nas criangas com PC, a prevaléncia nos subti-
pos clinicos de PC, a comorbilidade apresentada e a associagdo com a inclusao
escolar. Métodos: Estudo transversal com analise de caso-controlo anichada,
de criangas nascidas em Portugal (2001-2005), registadas aos 5 anos de idade
num Programa de Vigilancia Nacional da PC. Usaram-se as definigdes e clas-
sificacdes funcionais da SCPE (GMFCS, BMFM, MACS, QI, visao, audi¢do), e
escalas proprias de fungdo oromotora. Considerou-se epilepsia se ocorreram
convulsdes nao febris pds-neonatais. Identificagao dos factores de risco de epi-
lepsia por regresséo logistica. Resultados: Obteve-se informagio sobre epilepsia
em 565 de 649 criangas com PC (87,1%). Tinham epilepsia 238 criangas (42,1%),
com maior frequéncia nas criangas com PC espastica (42,7%, mas 63,5% se 4
membros afectados) ou PC disquinética (40,8%). A proporgéo de criangas nos
niveis IV-V do GMFCS é maior nas criangas com epilepsia (64,6% vs. 26,6%),
tal como do BMFM, MACS e das escalas de fungdo oromotora. QI<50 foi mais
frequente (68% vs. 32%), tal como os deficits visuais e auditivos. A nao inclu-
sdo escolar foi mais frequente nas criangas com epilepsia (61,5% vs. 38,5%). A
epilepsia era mais frequente nas raparigas, nas criangas nascidas a termo e na
presenga de malformagdes cerebrais. Identificaram-se como os mais potentes
preditivos de epilepsia as convulsdes neonatais precoces em criangas com PC
nascidas a termo (OR 4,1; IC95% 2,0-8,15) e a gemelaridade nas nascidas de
grande prematuridade (OR 0,39; IC95% 0,16-0,97). Concluséo: A epilepsia é
determinante da gravidade da PC. Atinge principalmente criangas de termo
com convulsdes neonatais precoces e agrava a condi¢do das criangas com com-
promisso motor functional mais grave. Confirma-se a tendéncia de aumento
da prevaléncia de epilepsia em criangas com PC disquinética.

Palavras-chave: paralisia cerebral, epilepsia, multideficiéncia, exclusao
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CO13 (13SPP-16372) - (*) SERA A MESMA TOSSE
CONVULSA?

Madalena Sassetti'; Lia Oliveira’; Monica Braz'; Filipa Nunes'; Margarida Pinto'; Paula
Azeredo'

1- Servigo de Pediatria, Hospital Garcia de Orta; 2- Servigo de Pediatria Médica, Departamento
de Pediatria, Hospital de Santa Maria - CHLN

Introdugéo: Apés a introdugdo da vacina da tosse convulsa, em 1947, assistiu-
-se a uma diminui¢ao do nimero de casos desta doen¢a. No entanto, nas
ultimas trés décadas, verificou-se, mundialmente, um aumento dos mesmos.
A imunidade conferida tanto pela vacina como pela infec¢io é temporaria,
permitindo epidemias ciclicas. Os adolescentes e adultos sdo os principais
transmissores e os lactentes o principal grupo de risco. Mais de 95% dos
casos de tosse convulsa sdo causados por Bordetella pertussis (Bp). A con-
firmagdo do diagndstico realiza-se, habitualmente, através da pesquisa de
DNA de Bp por polymerase chain reaction (PCR). Objectivo: Caracterizar
os casos confirmados de tosse convulsa internados no servigo de pedia-
tria, no periodo compreendido entre janeiro/2006 e maio/2012. Métodos:
Estudo descritivo retrospectivo por consulta do processo clinico. Andlise
estatistica através do programa Microsoft Excel 2007. Resultados: Foram
incluidas 17 criangas (9 do género feminino), 10(58,8%) das quais interna-
das em 2012. A mediana de idades foi de 1,3meses (20dias-3meses). Cinco
tinham a primeira dose da vacina pertussis acelular. Em 10 existia contexto
epidemioldgico. Os sintomas mais frequentes foram: tosse acessual(17),
congestao facial(15) e obstrugao nasal(14). O guincho esteve presente em
10 casos. Detectou-se linfocitose absoluta (>10.000x106/L) em 10 criangas.
A infecgao por Bp foi confirmada através da pesquisa de DNA por PCR nas
secregdes nasofaringeas. Em todas as criangas foram pesquisados outros
virus respiratdrios, detectando-se 4 casos de coinfec¢do (2VSR, 2Rinovi-
rus, 1Influenzae A e B). Duas criancas foram transferidas para a Unidade
de Cuidados Intensivos, por episddios frequentes de tosse acessual asso-
ciados a hipoxemia e bradicardia, sem necessidade de apoio ventilatério. A
mediana da duragdo de internamento foi de 5dias(3-15). Todas as criangas
foram medicadas com macroélido e foi efectuada a profilaxia do agregado
familiar na totalidade dos casos. Néo se registou nenhuma complicagio ou
6bito. Comentarios: Embora seja uma amostra reduzida, verificou-se em
2012 um aumento consideravel de casos, tal como é descrito na literatura.
Contudo, comparativamente com as descri¢des classicas, a evolug¢ao clinica
foi favoravel, o que permite, eventualmente, suspeitar de outras estirpes de
Bordetella mais benignas. Sdo necessérios estudos epidemioldgicos nacio-
nais para equacionar a revacinagio dos adolescentes/adultos, & semelhanga
do que ocorre noutros paises.

Palavras-chave: tosse convulsa, bordetella, epidemiologia, lactentes

CO14 (13SPP-20788) - (*) DOENGCA MENINGOCOCICA
2005-2012 - EXPERIENCIA DE UM SERVICO DE
PEDIATRIA

Cristiana Carvalho'; Maria Manuel Zarcos'
1- Servigo de Pediatria — Centro Hospitalar de Leiria-Pombal EPE

Introdugéo: A doenga meningocdcica (DM) pode apresentar-se como menin-
gite e/ou septicémia. A vacina conjugada contra o meningococo C (Men C),
disponivel em Portugal desde 2001, foi introduzida no Programa Nacional
de Vacinagdo em 2006 com administra¢ao de 3 doses a partir dos 3 meses,
passando em 2012 para uma dose aos 12 meses. A introdugdo da vacina
para um dos serogrupos e as alteragdes ao seu esquema de administragao,
refor¢am a existéncia de monitoriza¢do adequada da doenga e dos efeitos
dessa vacinag¢do. Objectivos: Caracterizar a populagdo de criangas com o
diagnéstico de DM internadas no Servigo de Pediatria do CHLP. Métodos:
Estudo retrospectivo dos casos confirmados e presumiveis de DM no peri-
odo compreendido entre 1 de janeiro de 2005 e 30 de junho de 2012. Os
critérios de inclusdo: isolamento de Neisseria meningitidis em cultura do
sangue e/ou do LCR ou por técnica de Polymerase Chain Reaccion (PCR)
e/ou observagio de diplococos Gram negativos no exame directo de LCR
com clinica sugestiva. Estudaram-se as variaveis sexo, idade, clinica apre-
sentacio, tratamento instituido, culturas, serotipagem e evolugao. Resulta-
dos: Obtivemos um total de 18 casos (17 confirmados/1 presumivel), dos
quais, 44% com sépsis e meningite, 28% com sépsis e 28% com meningite.

COMUNICAGOES ORAIS

A incidéncia de DM foi maior nos dois primeiros anos do estudo (50%) e
nos meses de inverno (de dezembro a abril 72%). Tinham idade inferior a 5
anos 78% das criangas, das quais 28% menos de 12 meses. Obtivemos 50% de
hemoculturas e culturas de LCR positivas. A PCR foi realizada em 8 casos,
tendo estabelecido o diagnéstico em 4. Foi realizada a serotipagem em 83%
(11 serogrupo B, 3 serogrupo Y e 1 serogrupo C). Todos foram medicados
com ceftriaxone e 44% fizeram inotrépicos. Tinham MenC 12 criangas (10
esquema completo e 2 esquema iniciado). Apenas houve um caso de DM
por serogrupo C numa crianga de 6 anos ndo vacinada. Registou-se ape-
nas um caso de surdez neurossensorial. Nao houve mortalidade. Nenhuma
crianga teve de ser transferida para um Servi¢o de Cuidados Intensivos.
Conclusées: Observou-se um predominio do serogrupo B e ndo se observou
um aumento significativo na incidéncia de DM por outros serogrupos, o
que ¢ consistente com a literatura e dados nacionais. Apenas um dos casos
observados poderia ter sido evitado com a vacinagéo.

Palavras-chave: Meningococo, infecgdo, vacina conjugada

CO15 (13SPP-44519) - (*) SUSCEPTIBILIDADE

AOS ANTIMICROBIANOS DOS GERMENS MAIS
FREQUENTEMENTE ISOLADOS NO AMBULATORIO
PEDIATRICO - EVOLUCAO E IMPLICACOES
TERAPEUTICAS.

Muriel Ferreira'; Manuela Costa Alves% Lia Gata®; Gustavo Januario® Henrique Oliveira®;
Luis Janudrio®; Fernanda Rodrigues®

1- Hospital Pediatrico de Coimbra, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra; 2- Servigo
de Pediatria, Hospital de Sao Marcos, Braga; 3- Unidade de Infecciologia e Servigo de Urgéncia,
Hospital Pedidtrico de Coimbra, Centro Hospitalar e Universitério de Coimbra; 4- Laboratério
de Microbiologia, Servigo de Patologia Clinica, Hospital Geral, Centro Hospitalar e Universi-
tario de Coimbra

Introdugéo: A patologia infecciosa é muito frequente no ambulatério pediatrico.
O sucesso do tratamento das infec¢des bacterianas depende da adequada escolha
dos antimicrobianos, quando indicados, devendo ser baseada na microbiologia
local. Objectivo: Avaliagdo da evolugdo das resisténcias (R) das bactérias mais
frequentes no ambulatério pedidtrico. Métodos: Através do Laboratério de Micro-
biologia foram identificadas todas as culturas positivas e antibiogramas obtidos no
Servigo de Urgéncia em 2002, 2006-2008 e 2011. Resultados: As bactérias mais
frequentemente isoladas foram E. coli (2118), P. mirabilis (425), S. aureus (254),
C. jejuni (211), S. enteritidis (173), S. pyogenes (104), S. typhimurium (89), K.
pneumonia (70), H. influenzae (65) e S. pneumoniae (42). E. coli, P. mirabilis e K.
pneumonia foram isoladas maioritariamente na urina. Para E. coli, as R perma-
neceram relativamente estéveis: elevadas 4 ampicilina (mediana 44,8%), modera-
das ao cotrimoxazol (mediana 19%), relativamente baixas & amoxiclav (mediana
9,4%) e muito baixas ao cefuroxime (mediana 1,2%). As R as cefalosporinas de
12G diminuiram (mediana 7,9%; 4% em 2011). Aumentaram as E. coli ESBL (19
casos em 2011). P. mirabilis manteve ao longo dos anos R baixas 4 amoxiclav e
cefuroxime (< 4%), tal como K. pneumoniae (< 10%). Para S. aureus, maiorita-
riamente de exsudatos, assistiu-se ao aumento da R ao 4cido fusidico (1,8% em
2008 para 8,7% em 2011) e a clindamicina (1,6% em 2007 para 16,3% para 2011),
mantendo-se baixa a meticilina. Os agentes patogénicos intestinais mais identifi-
cados foram: C. jejuni, S. enteritidis e S. typhimurium. Para o tltimo, manteve-se
R elevada a ampicilina (mediana 62,5%) e houve redugdo da R ao cotrimoxazol
(mediana 14%; 0% em 2011). Para S. enteritidis, houve redugio da R a ampicilina
(mediana 10%; 0% em 2011) e aumento da R ao cotrimoxazol (mediana 10%;
25% em 2011). Para S. pyogenes, maioritariamente de exsudatos, verificou-se
diminuigdo da R a eritromicina (mediana 15,8%; 0% em 2011). H. influenzae,
identificado predominantemente em secre¢des respiratérias, manteve-se com R
moderadas a ampicilina (mediana 16,7%). Para S. pneumoniae, maioritariamente
de hemoculturas, as R ao cefotaxime baixaram (mediana 4,5%; 0% em 2011),
mantiveram-se para a penicilina (mediana 36,4%) e ndo houve R a amoxici-
lina. Conclusao: O conhecimento das R aos antimicrobianos e da sua evolugao
temporal tem uma importéncia crucial para optimizar as escolhas terapéuticas
empiricas no ambulatério.

Palavras-chave: Resisténcias. Epidemiologia. Antibioterapia. Ambulatério
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CO16 (13SPP-52133) - (*) ESTA A ETIOLOGIA DAS
BACTERIEMIAS NO AMBULATORIO PEDIATRICO EM
MUDANCA?

Muriel Ferreira'; Manuela Costa Alves?; Lia Gata®; Gustavo Janudrio®; Henrique Oliveira®;
Luis Janudrio®; Fernanda Rodrigues®

1- Hospital Pedidtrico de Coimbra, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra; 2- Servigo
de Pediatria, Hospital de Sdo Marcos, Braga; 3- Unidade de Infecciologia e Servigo de Urgéncia,
Hospital Pediatrico de Coimbra, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra; 4- Laboratério
de Microbiologia, Servigo de Patologia Clinica, Hospital Geral, Centro Hospitalar e Universi-
tario de Coimbra

Introdugio: A bacteriémia é potencialmente grave, sendo necessario trata-
mento antibidtico imediato e eficaz. A vigilancia microbiolégica é fundamental
para monitorizar as mudangas epidemiologicas que determinam a escolha da
antibioterapia empirica e avaliar os efeitos dos programas vacinais em vigor.
Objectivo: Analisar as hemoculturas positivas num servigo de urgéncia (SU)
pediatrica, avaliando tendéncias nos ultimos 17 anos. Material e Métodos:
Andlise retrospectiva das hemoculturas positivas em doentes observados no
SU entre 1995 e 2011 e avaliagio dos diagndsticos e antibiogramas nos tltimos
12 anos. Resultados: De 1995 a 2011, foram observados 905 332 doentes e efec-
tuadas 18 278 hemoculturas. Isolou-se gérmen contaminante em 561 (3,1%) e
patogénico em 250 (1,4%, min 0,6% em 2011, max 3,5% em 1998). A maioria
dos contaminantes eram Staphylococcus coagulase negativos. Os patogéneos
mais frequentes foram: N. meningitidis (54; 21,6%), S. pneumoniae (43; 17,2%),
S. aureus (38; 15,2%), E. coli (36; 14,4%), Salmonella spp (20; 8%) e S. pyoge-
nes (16; 6,4%). De 2000 a 2011 foram isolados 168 germens patogénicos, dos
quais 24,4% eram S. pneumoniae, com aumento de casos até 2008 e posterior
diminui¢do. Os diagnosticos foram: bacteriémia oculta (22), pneumonia (12),
sépsis e/ou meningite (6) e peritonite (1). Os serotipos mais frequentes foram:
19A(7),1(5), 14, 19E 3 e 4F (2 cada). Das 36 N. meningitidis, identificaram-se
os serogrupos B (11), C (4), D e Y (1 cada). Os diagnosticos foram sépsis e/ou
meningite (25), bacteriémia (10) e artrite (1). Nos tltimos 3 anos houve apenas
2 casos (ambos do serogrupo B). S. aureus e E. coli tém-se mantido estaveis.
O S. aureus foi responsével por 15 infec¢des osteoarticulares, 5 bacteriémias/
sépsis, 3 infecgdes da pele e tecidos moles e 1 pielonefrite (PNA). Identificou-se
apenas 1 S. aureus meticilino-resistente numa sépsis neonatal. As E. coli foram
isolados em 9 PNA, 8 sépsis/bacteriémias, 1 apendicite aguda e 1 meningite.
Em relacdo ao S. pyogenes, o ultimo pico foi em 2007 (3 casos), com redugdo
posterior. Os diagndsticos foram: infecgdo osteoarticular (4), otomastoidite,
bacteriémia e choque téxico (2 cada), celulite e pneumonia (1 cada). Conclu-
sa0: Nos ultimos anos, S. pneumoniae e N. meningitidis tém sido menos iden-
tificados em hemoculturas, mantendo-se o isolamento das restantes bactérias
relativamente estavel.

Palavras-chave: Bacteriémia. Epidemiologia. Ambulatdrio.

CO17 (13SPP-55538) - (*) FASCEITE NECROTIZANTE
NUM HOSPITAL PEDIATRICO TERCIARIO EM
PORTUGAL

Paulo Venancio'; Catarina Gouveia'; Lurdes Ventura’ Regina Duarte’; Maria Jodo Brito!
1- Unidade de Infecciologia, Hospital Dona Estefania, CHLC, EPE; 2- Unidade de Cuidados
Intensivos Pediatricos, Hospital Dona Estefania, CHLC, EPE; 3- Servi¢o de Cirurgia Pediatrica,
Hospital Dona Estefania, CHLC, EPE

Introdugio: A fasceite necrotizante (FN) é uma infecgio rara dos tecidos moles,
potencialmente fatal, caracterizada por necrose subcutéinea e da fascia. O prog-
néstico depende de um diagndstico e intervengdo precoces. Objectivos: Carac-
terizar os casos de fasceite necrotizante em criangas internadas num hospital
tercidrio, em Portugal. Material e métodos: Estudo descritivo, entre Janeiro de
2000 e Junho de 2012. Analisaram-se dados demogrificos, clinicos, laborato-
riais, imagioldgicos, terapéuticos e de evolugao. Resultados: Identificaram-se 10
doentes, mediana de idade de 5,5 anos (min:11 meses, max:10 anos), todos com
factores de risco: varicela (8), terapéutica com ibuprofeno (3), cirurgia abdomi-
nal (1) e catéter periférico (1). Trés doentes tinham mais que um factor de risco.
Todos apresentaram febre, prostragao, edema, eritema e hiperestesia. Em trés
ocorreu hipotensdo e em dois faléncia multiorginica: anemia (7), coagulopatia
(2), insuficiéncia respiratéria (2), insuficiéncia hepatica (2), insuficiéncia renal
(1). Na admisséo todos apresentavam PCR elevada (mediana 208,7 mg/l; max:
473 mg/1) e acidose metabdlica, e 5/10 leucocitose (mediana 17,100x1079/L;
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max: 42,870x1079/L). Em quatro casos realizaram-se ecografia seguida de TAC
e em dois RMN. Todos necessitaram de cuidados intensivos, e destes, dois de
suporte inotrépico e ventilagdo invasiva. Seis realizaram hemoderivados. Todos
foram submetidos a fasciotomia, em média no 2° dia p6s-diagndstico e 4/10
foram submetidos a mais de uma intervengéo cirurgica. 6/10 foram medica-
dos com cefotaxime, 6/10 com flucloxacilina e todos com clindamicina. Dois
doentes realizaram oxigenioterapia hiperbdrica. Registaram-se complicages
adicionais em 4/10 doentes: choque séptico (2), pneumonia a Pseudomonas
aeruginosa (1), peritonite (1), sindrome compartimental (1), artrite séptica
multifocal (1) e osteomielite clavicular (1). Ndo se registaram 6bitos. A média
de internamento foi de 17 dias. Isolou-se agente em oito casos (polimicrobiano
em dois): Streptococcus pyogenes (3), Staphylococcus aureus (2) e Pseudomo-
nas aeruginosa (2). Conclusao: A fasceite necrotizante cursa com complicagdes
graves. O diagnostico implica um elevado indice de suspeigao ja que a ecografia
néo faz o diagnostico e a RM, exame de elei¢do, nem sempre estd disponivel. A
indicagdo para oxigenoterapia hiperbarica ndo é consensual, mas a fasciotomia
precoce e antibioterapia dirigida sdo cruciais na evolugao desta entidade clinica.
Palavras-chave: Fasceite necrotizante, factores de risco, fasciotomia pre-
coce, oxigenioterapia hiperbarica

CO18 (13SPP-62609) - (*) ADESAO A TERAPEUTICA
EM ADOLESCENTES INFECTADOS PELO VIH -
FACTORES CONDICIONANTES

Tiago Milheiro Silva'; Helga Lau'; Conceigao Neves'; Flora Candeias’
1- Hospital Dona Estefania

Introdugao: A terapéutica farmacoldgica da infecgao VIH permitiu um aumento
da esperanga média de vida. Sdo necessdrias taxas elevadas de adesdo a tera-
péutica, muitas vezes complexa e morosa, para manter cargas viricas indetec-
taveis. Os adolescentes, em especial, sdo um grupo com elevado risco de néo
cumprimento. O conhecimento dos factores que influenciam a adesdo terapéu-
tica e,consequentemente, o prognostico destes doentes, reveste-se de especial
importancia. Objectivos: Caracterizar a populagdo adolescente infectada pelo
VIH em termos demograficos, clinicos e laboratoriais, procurando identificar
factores que influenciem a adesdo a terapéutica. Métodos: Estudo descritivo,
retrospectivo, no qual foram recolhidos dados demograficos, sociais, clinicos,
laboratoriais e de terapéutica de todos os doentes com idades compreendidas
entre 12 e 18 anos no ano de 2011infectados pelo VIH seguidos na Consulta de
Imunodeficiéncias do Hospital D? Estefania. A adesdo a terapéutica foi estimada
através dos registos da farmdcia no ano de 2011, em particular nos tltimos trés
meses antes da consulta. Foram considerados cumpridores aqueles que teriam
medicagao disponivel para mais de 90% dos dias do periodo em estudo. Resul-
tados: Foram identificados 61 adolescentes, 33 do sexo feminino,mediana de
idades de 15 anos (min 12; max 18). A adesao a terapéutica durante o ano de
2011 foi classificada como boa em 33 adolescentes (54%) e ma em 28 (46%).
A adesdo nos 3 meses anteriores a ultima consulta foi classificada como boa
em 40 adolescentes (66%) e ma em 21 (34%).Constatamos que adolescentes
com idades iguais ou superiores a 16 anos tém taxas de adesdo ligeiramente
inferiores em relagdo as idades mais precoces (40% VS 30% de m4 adesdo nos
ultimos 3 meses). Verificou-se que as raparigas eram menos aderentes que os
rapazes (42,5% VS 25%). Familias monoparentais estdo associadas com taxas
mais altas de incumprimento (53%). A taxa mais alta de adesdo verificou-se
nos adolescentes adoptados (100%). O mau aproveitamento escolar estd igual-
mente relacionado com taxas mais altas de ndo adesdo (72% VS 37%).Em rela-
¢d0 ao numero de comprimidos didrios verifica-se um aumento progressivo
de incumprimento quanto maior o seu numero. Conclusoes: Parece existir na
populagao estudada uma relagao entre idade, género, modelo familiar, aprovei-
tamento escolar, terapéutica e a adesdo a terapéutica. Cabe ao Pediatra encontrar
estratégias individualizadas para fazer face a estes factores.

Palavras-chave: VIH; Factores condicionantes; adesio

CO19 (13SPP-65881) - (*)SINDROME DE STEVENS
JOHNSON E NECROLISE EPIDERMICA TOXICA
Tiago Milheiro Silva'; Catarina Gouveia'; Jodo Farela Neves'; Luis Varandas'; Maria

Joao Brito!
1- Hospital Dona Estefania
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Introdugdo: A sindrome de Stevens Johnson (SSJ), a sindrome de Sobreposigao
(SS) e a Necrdlise Epidérmica Téxica (NET) sdo patologias raras mas com ele-
vadas taxas de mortalidade e morbilidade. Em Portugal, a literatura referente
a estas doengas é escassa. Objectivos: Caracterizar os casos de SJS, SS ou NET
internadas num hospital tercidrio de pediatria. Material e Métodos: Estudo des-
critivo, realizado entre 2000 e 2011 (11 anos) de doentes (<18 anos) internados
com os diagnosticos de SSJ, SS ou NET. Analisaram-se variaveis demograficas,
antecedentes pessoais, manifestagdes clinicas, diagndstico, complicagdes e tra-
tamento. Resultados: Identificadas 8 criangas: 5 casos de SSJ (62,5%); 2 de SS
(25%) e 1 de NET (12,5%). Cinco eram do sexo masculino (63%), com uma
mediana de 3 anos (min-11meses; max-15 anos). Em trés doentes verificou-se
comorbilidades de foro alérgico (hipersensibilidade a anti-inflamatdrios nao
esterdides, alergia pélo de céo, atopia respiratoria) e em dois comorbilidades de
foro neuropsiquiatrico. Na maioria (62,5%) o periodo prodrémico foi de 2 dias
(1-4dias). A clinica cursou com febre (75%); hiperémia conjuntival (62,5%) e
erosOes da mucosa oral (25%). Identificaram-se factores desencadeantes em 5/8
casos: infecgdo Mycoplasma pn (1), enterovirus (1), farmaco (carbamazepina;
oxcarbamazepina; ibuprofeno) (3). Para além da terapéutica de suporte reali-
zaram corticoterapia (1) e imunoglobulina intravenosa (1) doentes. Ocorreram
complicagdes em 80% dos casos: infecciosas - impetigo (2), sépsis por Pseudo-
monas aeruginosa (1), pneumonia (2), celulite da mucosa jugal (1), pulmonares
- atelectasia pulmonar (1), bronquiolite obliterante (1), hemorragia bronquica
(1) e pneumomediastino (1), oftalmoldgicas - conjuntivite granulomatosa (1),
conjuntivite membranosa (1), e outras - complicages genitais (2), glomerulo-
nefrite pds infecciosa (1) e pancreatite (1). Nestes doentes com complicagdes
verificou-se uma média de 3,5. de sistemas envolvidos. O tempo médio de
internamento foi de 26 dias (8-94 dias). Ndo se registaram 6bitos. Conclusio:
A baixa prevaléncia destas patologias implica uma experiéncia no tratamento
reduzida. A partilha de informagao inter-hospitalar e a implementagao de pro-
tocolos terapéuticos conjuntos e multidisciplinares poderdo melhorar o prog-
nostico destes doentes e reduzir a taxa de complicagdes.

Palavras-chave: Stevens-Johnson; Lyell; Retrospectivo

C020 (13SPP-69687) - (*) DERRAME PLEURAL
PARAPNEUMONICO: A EXPERIENCIA DO CHTMAD
2007-2011

Joana Soares'; Ana Dias'; Vania Martins'; Cristina Candido’; Fatima Dias'; Eurico Gaspar'
1- CHTMAD- Vila Real

Introdugio: A pneumonia adquirida na comunidade (PAC) ¢ das situagoes gra-
ves mais comuns na infancia, sendo causa frequente de morbilidade nas idades
pediatricas nos paises desenvolvidos. Em Portugal, no que respeita a PAC, estima-
-se uma incidéncia de 30/1000 internamentos. As complicagdes mais frequentes
das pneumonias bacterianas sao os derrames pleurais incluindo empiemas.

Objetivos: Identificar a frequéncia de internamentos por PAC complicada com
derrame na 4rea de influéncia do Hospital de Vila Real e caracterizar os casos
clinicos identificados. Material e métodos: Andlise retrospetiva dos proces-
sos de criangas admitidas com PAC com derrame, no periodo compreendido
entre 1/Janeiro/2007 e 31/Dezembro/2011. Analisaram-se as seguintes varia-
veis: idade, sexo, distribuigao anual, grupos de risco, tempo decorrido entre o
inicio da sintomatologia e recurso a cuidados médicos, terapéutica instituida
e isolamento de agente infeccioso, realizagdo de toracocentese e/ou colocagdo
de dreno, evolugio e tempo de internamento. Resultados: Identificaram-se 18
casos de PAC com derrame pleural, entre os 11 meses e os 17 anos (mediana
5 anos). Dos casos analisados, o sexo feminino foi o mais afetado (55,6% vs
44,4%) e 55,6% ocorreram nos meses frios. O tempo médio entre o inicio de
sintomatologia e o recurso a cuidados médicos foi de 4,6 dias e o tempo médio
de internamento foi de 12,3 dias. A maioria (94,4%) ocorreu em criangas pre-
viamente sauddveis, sem fatores de risco acrescido para PAC. Nos casos em que
foi possivel isolar agente (22% do total), o isolamento de Streptococcus pneu-
moniae correspondeu a 75%. Apesar da terapéutica instituida, em 8 (44%) foi
necessario recorrer a toracocentese, sendo que em 3 (16%) com necessidade de
drenagem pleural. A reabilitagdo respiratdria foi realizada em 83%. Em 16,6%
houve necessidade de transferéncia para cuidados mais diferenciados. Assistiu-
-se a uma recuperagao completa com normalizagao da imagem radiografica em
todos os casos, ndo se tendo registado 6bitos. Discussdo: No nosso estudo as
complicagdes surgiram em criangas com idade mais tardia (maioritariamente
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pré-escolar) e sem antecedentes relevantes, nao concordante com o descrito na
literatura. Apesar da terapéutica antibidtica instituida foi necessario proceder
a abordagens mais agressivas num niimero significativo de casos. Foi neces-
sario transferir 3 criangas por necessidade de cuidados mais especificos, nao
disponiveis neste hospital.

Palavras-chave: pneumonia, derrame parapneumonico, pediatria

CO21 (13SPP-70179) - (*) TRANSMISSAO VERTICAL
DO VIRUS DE IMUNODEFICIENCIA HUMANA:
CARACTERIZACAO DE CINCO ANOS DE CONSULTA
NUM HOSPITAL DISTRITAL

A. Martins'; T. Campos’
1- Departamento de Pediatria, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, Amadora

Introdugio: A infecgio pelo Virus de Imunodeficiéncia Humana (VIH) na
crianga dd-se na sua maioria por transmissao vertical (TV). Pode ocorrer na
gravidez, parto ou aleitamento materno. Isto refor¢a a importéincia das medidas
de prevengao da TV: aconselhamento e rastreio universal prénatal, terapéutica
anti-retroviral (TAR) na gravida VIH, profilaxia intraparto e neonatal e evic¢ao
do aleitamento materno. A aplicagdo destas medidas (protocolo ACTG96) e
o seguimento destas criangas permitiu a redugdo da transmissao para valores
inferiores a 2%. Este trabalho visa a caracterizagio demogréfica, da gravidez e
parto da mae VIH e respectivos recém-nascidos (RN), em 5 anos da consulta de
Imunodeficiéncia (CI). Foi determinada a taxa de TV nesse periodo. Material e
métodos: Estudo transversal descritivo de RN de maes VIH, nascidos e acom-
panhados na CI de um hospital distrital, entre Janeiro2007 e Dezembro2011.
Analisaram-se dados colhidos na consulta de acordo com o protocolo do Grupo
de trabalho sobre infecaoVIH na crian¢a. Resultados: Foram analisados 231
processos (mae-RN), 88,3% sdao VIHI. A idade média materna foi de 30 anos
(£5,47); 72,7% das maes tinha origem africana (37,7% Guiné-Bissau); 22,9%
eram de Portugal; 84% tinham escolaridade <3°ciclo. 14,7% tinham coinfegdo
(8,7% hepatite B). O diagnéstico foi feito na gravidez em 52,7%(6 dos casos no
parto). A gravidez foi vigiada em 88,3% e 82% fizeram TAR na gravidez. Em
77,3% houve bolsa rota< 4h. O parto foi eutdcico em 51,1% e cesariana elec-
tiva em 17,7%. 90,2% fez zidovudina intraparto. 92,6% dos RN fez profilaxia
com zidovudina, 6,9% tripla. Nenhum fez leite materno. A taxa de TV foi 2,6%,
todos com infecgdo VIH]1, dos quais 4 sdo filhos de mae africana. Em 3 a gra-
videz nio foi vigiada; o diagnéstico materno foi tardio em 4. Em 4 dos casos
ndo foi feito qualquer tipo de TAR na gravidez, sendo que os que a fizeram,
iniciaram tardiamente. Em todos os casos foi feita profilaxia do RN, 50% com
TAR tripla. Em 5 dos 6 casos o diagnéstico foi feito na 1* pesquisa DNA viral.
Comentarios: Apesar da diminui¢ao da TV a nivel nacional com a implemen-
tagao do protocolo ACTGY6, a taxa de transmisséo vertical VIH foi superiror a
descrita em Portugal, no periodo analisado. Contribuiram factores como a nao
vigilancia, o diagnostico tardio e a auséncia de TAR na gravidez, salientando-se
a predominéncia de maes imigrantes de origem africana. O facto de a grande
maioria ter tido o digndstico na 1* pesquisa DNA viral, sugere infec¢ao in utero.

Palavras-chave: VIH, transmissao vertical

CO022 (13SPP-12058) - (*) INFLUENCIA DO ESTILO
DE VIDA NO EXCESSO DE PESO EM CRIANCAS PRE-
-ESCOLARES DA REGIAO DAO-LAFOES

Aparicio, Graga'; Pereira, Anabela’; Cunha, Madalena'; Duarte, Joao'
1- Escola Superior de Saude de Viseu/IPV; 2- Universidade de Aveiro

Introdugéo: As criangas sdo por natureza fisicamente ativas, no entanto é
descrita atualmente preferéncia por atividades mais sedentérias e adogdo de
comportamentos alimentares e de sono pouco saudaveis, que tém sido asso-
ciados ao incremento do excesso de peso. Objetivos: Classificar o estilo de
vida das criangas e analisar se este influencia o seu peso. Material e métodos:
Estudo observacional conduzido em 2011 numa amostra de 792 criangas pré-
-escolares, média de idade 4,39 anos (+0,911Dp), residentes na regido Dao-
-Lafoes. Efectuada avaliagio antropométrica e classificagdo do estado nutri-
cional pelo referencial NCHS (CDC, 2000). A mensuragao do estilo de vida
baseou-se nos hébitos didrios das criangas, resultante do somatério dos indices
de atividade fisica diaria (programada e de brincar na rua), sono e consumo
de alimentos saudaveis e ndo saudaveis, obtidos pelas respostas dos pais ao
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QFA (Rito, 2007). Resultados: Na amostra eram normoponderais 66% das
criangas, 31,3% tinham excesso de peso, (incluindo 12,4% obesidade) e 2,7%
baixo peso, ndo se distinguindo quanto ao sexo e idade. Na deslocagdo para a
escola e desporto a maioria das criangas revelou um estilo sedentério (77, 6%
deslocavam-se sempre de carro e 54,5% nao praticavam qualquer atividade
programada), habitos moderados de brincar na rua, saudéveis no tempo de
ecra (maioria < 2 horas didrias) e habitos de sono razoaveis (média= 10h). A
maioria apresentou bons habitos de consumo de alimentos saudéaveis, com
percentagens proximas nos maus hébitos, pelo que o estilo alimentar global
foi classificado como Mau, sobretudo nas criangas de 4 anos, sendo o estilo
de vida global saudavel para a maioria das criangas. Pela regressao multipla
apurou-se que o IMC estabelecia relagdes negativas na deslocagio para a
escola, brincar na rua e tempo de sono e positivas com os restantes indica-
dores, emergindo significativamente as atividades de brincar na rua (Beta=
-0,149; p=0,019) e o tempo de sono (Beta= -0,1105; p= 0,026), o que nos
levou a inferir, que quanto mais atividades de brincar na rua e maior tempo
de sono, menor o IMC. Conclusdes: No estudo os habitos de sono e de brin-
car na rua revelaram-se preditores do excesso de peso das criangas, pelo que
no atual contexto obesogénico estes resultados reforgam a importancia da
promogéo da satude da crianga e a necessidade de intervengdes eficazes nas
consultas de vigilancia de satude infantil, centradas na familia e tendo com
foco as actividades de vida didria.

Palavras-chave: Estilo vida, pré-escolares, excesso-de-peso

CO023 (13SPP-29759) - (*) NEUTROPENIA GRAVE
FAMILIAR - SINDROMA WHIM

Filipa Inés Cunha'; Alexandra Pereira'; Joana Azevedo'; Manuela Benedito'
1- Departamento de Hematologia do CHC-CHUC

Introdugao: A sindroma WHIM (Warts, hypogammaglobulinemia, infections,
myelokathexis) é uma entidade rara de transmissdo autossémica dominante
caracterizada fundamentalmente por neutropenia cronica e hipercelularidade
da medula dssea (MO) com apoptose (mielocatexia). A clinica manifesta-se
habitualmente na infincia por infec¢des bacterianas recorrentes que res-
pondem bem a antibioterapia e na idade adulta por maior susceptibilidade
a infecgdes pelo virus do papiloma humano, com aparecimento de verrugas.
A neutropenia ¢é habitualmente grave (< 0.3x109/L) e ha um grau variavel de
linfocitopenia B e T. A doenga resulta de mutagdes heterozigéticas no gene do
receptor CXCR4, localizado no locus 2q21, aumentando a sua afinidade para
a quimocina CXCL12, com consequente atraso na libertagdo de neutroéfilos
maduros e aumento da sua apoptose na MO. Porém, aquando de infecges
agudas, ha uma libertagao rapida de neutrofilos da MO, com neutrofilia no
SP. Nos casos sintomaticos o tratamento consiste em IGIV e/ou G-CSF e
profilaxia antibiética. Caso clinico: Rapaz de 11 anos, encaminhado para a
consulta de Hematologia do HPC para estudo de neutropenia crénica. Ante-
cedentes familiares de mée em estudo hd 15 anos por neutropenia crénica
grave e irmao de 4 anos com o mesmo quadro. Antecedentes pessoais de 3
infecgdes bacterianas/ano com boa resposta a antibioterapia. Crescimento
e desenvolvimento adequados. Observagdo sem alteragées nomeadamente
hepatoesplenomegalia. Analiticamente: Hb 14.8 g/dL, Leucdcitos 1.85x109/L
(Neutrofilos 0.12x109/L, Linfécitos 1.65x109/L); Plaquetas 262x109/L. Esfre-
gaco SP sem alteragdes para além da neutropenia. Populagdes linfocitdrias:
CD3 1121/pL, CD4 1023/uL, CD8 198/uL, CD4/CD8 5,17, CD19 132/uL, CD56
297/uL. Fungao renal, hepatica e imunoglobulinas normais. Medulograma:
hiperplasia mieléide com numerosos neutrdfilos picnéticos. Foi estudado
o irmdo que apresentava as mesmas alteragdes no hemograma, populagoes
linfocitarias e medulograma. Foi estudado o gene CXCR4 nos 3 familiares
que confirmou tratar-se de Sindroma WHIM. Comentdrios: O padrao fami-
liar de neutropenia grave era sugestivo de uma doenga autossémica domi-
nante embora de alguma benignidade. A hiperplasia mieléide com apoptose
e a linfopenia B e T eram sugestivos de Sindrome WHIM, confirmada por
estudo genético. A hipogamaglobulinémia é variavel nesta sindroma. Este
caso alerta-nos para a importéincia de estudar o gene CXCR4 em doentes
com neutropenia e mielocatexia.

Palavras-chave: Neutropenia, mielocatexia, gene CXCR4
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CO024 (13SPP-76092) - (*) DOENCA INVASIVA POR
STREPTOCOCCUS PYOGENES NA POPULACAO
PEDIATRICA DE UM HOSPITAL TERCIARIO, 2002-
-2012

Diana Moreira Amaral'; Joana Rodrigues’ Manuela Ribeiro’; Cristina Castro*; Mar-
garida Tavares*

1- Servigo de Pediatria, Hospital Pedidtrico Integrado, Centro Hospitalar Sdo Jodo; 2- Servigo
de Pediatria, Centro Hospitalar Entre Douro e Vouga; 3- Laboratério de Microbiologia, Servigo
de Patologia Clinica, Centro Hospitalar Sao Jodo; 4- Unidade de Infecciologia e Imunodefici-
éncias, Hospital Pedidtrico Integrado, Centro Hospitalar Sao Joao; Faculdade de Medicina da
Universidade do Porto

Introdugdo: A doenga invasiva por Streptococcus pyogenes (SGA) ocorre devido
ainvasdo de um local normalmente estéril e pauta-se por elevada morbimorta-
lidade. Nas tltimas 3 décadas tem sido notado um aumento da sua incidéncia.
Objetivos: Avaliar a evolugdo, abordagem diagnéstica, terapéutica e fatores de
risco da doenga invasiva por SGA, num hospital tercidrio. Material e Méto-
dos: Revisao retrospetiva dos registos clinicos de criangas com doenga inva-
siva por SGA, internadas no Centro Hospitalar S. Jodo, Janeiro de 2002-Junho
de 2012. Resultados: Identificados 26 casos, entre os 2M e os 9A(mediana de
3A), com predominio do sexo masculino(62%). A maioria ocorreu nos meses
de Inverno-Primavera (65%), com méaximo de 5casos/ano. Aumento de 88% na
frequéncia da doenga na ultima metade de anos avaliados. Os sinais e sintomas
mais frequentes na admissio foram febre (88%), exantema (50%: 46%varicela,
23% escarlatiniforme), sintomas respiratorios (50%) e dor articular (31%). Os
diagnosticos foram sépsis (7); fasceite necrotizante (5); artrite sética (5); oto-
mastoidite (3, 1 com meningite e trombose dos seios venosos); sindrome de
choque toxico (2); celulite periorbitaria (2); bacteriémia (4) e um caso de: pio-
hematoma septal, piomiosite, abcesso subperidsteo, pneumonia necrotizante
com empiema e osteomielite. Identificados fatores de risco em 15 casos: lesdes/
feridas cutaneas infetadas (7), varicela (6, 1 com consumo de AINES) e infe¢do
virica (VSR ou HIN1) (2). Média de 17 dias de internamento, 4 doentes com
necessidade de UCIP. Na admissdo 54% apresentavam anemia; 38% leucocitose
(média 15657leuc/uL) e mediana de 200mg/L de PCR(16-333). Em 54% o SGA
foi isolado na HC. Em 20 casos uma cefalosporina 3°G fez parte do esquema
inicial. Uma associagdo incluindo clindamicina foi a escolha terapéutica em 7
doentes (com cefalosporina/penicilina). Foi necessdria intervengao cirurgica
em 14 doentes. Nao houve casos letais. Ndo foi efetuada serotipagem. Con-
clusdes: O nimero de casos é pequeno, mas demonstrativo de manifestagdes
graves associadas a infegdo por SGA e da necessidade de tratamento precoce.
Ressalva-se a importancia da adequagio da antibioterapia ao agente e as suas
toxinas. Denotado na nossa série, tal como descrito na literatura, aumento de
casos nos ultimos anos. Detetados fatores de risco em vérios doentes. Nao foi
feita a identificagdo de serdtipos/fatores de viruléncia, mas esta parece-nos rele-
vante para melhor compreender a evolugao desta patologia crescente.

Palavras-chave: doenga invasiva, Streptococcus pyogenes

C025 (13SPP-79552) - (*) O PAPEL DO PEDIATRA
NO PROGRAMA NACIONAL DE ELIMINACAO DO
SARAMPO

Teresa Fernandes'; Ana Le¢a'; Grupo da vacinagdao da DGS?
1- Diregdo Geral da Satde, Diregao de Servigos de Prevengdo da Doenga e Promogao da Saude;
2- Diregdo Geral da Saude

No ambito do Programa Nacional de Elimina¢ido do Sarampo que tem como
objectivos manter a auséncia de circulagdo do virus do sarampo em Portugal
e obter o estatuto nacional de eliminagdo do sarampo segundo os critérios da
OMS, o pediatra tem um papel fundamental: No diagnéstico de casos; Na iden-
tificagao dos contactos dos casos; No contacto com as autoridades de satde e
como seu parceiro nas medidas de controlo a implementar na comunidade.
Mas, para além destas acgdes, o papel principal do pediatra é a motivagao para
o cumprimento do Programa Nacional de Vacinagdo (PNV): Discutindo aber-
tamente com os pais as vantagens da vacinagao; Nao perdendo oportunidades
de vacinagao, nomeadamente por falsas questdes, como a alergia ao ovo; Pre-
parando desde jd a estratégia de comunicagio frente a potenciais movimentos
anti-vacinais que possam surgir ou aumentar no nosso pais.

Palavras-chave: sarampo, vacinagéo, controlo, vigilancia
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CO026 (13SPP-89545) - (*) ESTUDO CLINICO-
-EPIDEMIOLOGICO DE INFECAO POR BORDETELLA
PERTUSSIS NUM HOSPITAL PORTUGUES NIVEL 3

Joana Grenha'; Catarina Maia', Jacinta Fonseca!, Diana Moreira!, Anabela Joao'
1- Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia e Espinho, EPE, Servi¢o de Pediatria

Introdugao: Nos paises com alta taxa de cobertura vacinal a tosse convulsa ocorre
predominantemente em adolescentes, adultos e pequenos lactentes sendo este
grupo etdrio o mais suscetivel a complicagdes. Objetivo: Caracterizagao clinica e
epidemioldgica dos casos pedidtricos confirmados de tosse convulsa internados
num hospital portugués nivel trés entre Janeiro de 2005 e Setembro de 2012.
Material e métodos: Estudo observacional retrospetivo baseado na analise dos
processos clinicos das criangas internadas com o diagndstico confirmado de
tosse convulsa (segundo OMS/CDC). Resultados: Diagnosticaram-se 47 casos
de infegdo por Bordetella pertussis com picos de incidéncia em 2008 (25,5%)
e em 2012 (29,8%). A maioria dos casos ocorreu no Verao (57,4%). Em 42,6%
dos casos foi identificada a fonte de contdgio presumivel. A idade de admissdo
variou entre os zero e os 139 meses; 76,6% dos casos tinham idade inferior a
trés meses. Oito criangas tinham efetuado mais de duas doses de vacina anti-
-DTPa (duas adolescentes). A admissio todos apresentavam tosse. Foi consta-
tada cianose em 93,6% das criangas, guincho terminal em 19,1% e ALTE em
10,6%. Verificou-se linfocitose (9735-33766/uL) em 45,7% dos casos e trom-
bocitose (462000-1017000/mm?®) em 52,2%. Foi detetada co-infe¢ao em 27,9%
dos casos (seis por para-influenza 3, quatro por VSR e dois por parainfluenza
2). Surgiram complicagdes em 11 casos (10 deles com idade igual ou inferior a
trés meses): a apneia e a pneumonia foram as mais frequentes em 19,1% e 6,4%
dos casos, respetivamente. Dois doentes necessitaram de ventilagio mecénica
invasiva, ambos com reagdo leucemoide e hipertensao pulmonar; um deles
faleceu e outro ficou com sequelas neuroldgicas graves. Detetou-se associagao
estaticamente significativa entre a incidéncia de complicagdes e a existéncia de
linfocitose (p=0,04). A mediana da duragio de internamento foi de oito dias.
Detetou-se associagdo entre a duragdo do internamento superior a oito dias e
a existéncia de linfocitose, trombocitose e idade inferior a trés meses (p<0,05).
Discussdo: Os resultados, concordantes com outros estudos, revelam uma ree-
mergéncia da tosse convulsa, com uma importante morbilidade sobretudo em
pequenos lactentes. A linfocitose demonstrou ser um fator de mau prognos-
tico, associando-se a rea¢do leucemoide a elevada morbilidade e mortalidade.
A vacinagao de adolescentes, mulheres em idade fértil e recém-nascidos é uma
estratégia possivel para diminuir a transmissao da doenga.

Palavras-chave: tosse convulsa, Bordetella pertussis, internamento,
pediatria

CO027 (13SPP-13926) - (*) RETINOBLASTOMA:
ASSEGURAR A VIDA, PRESERVAR A VISAO

Ana Rita Azevedo'; Susana Pina'; Cristina Santos'; José Laranjeira% Jodo Cabral;
Susana Teixeira’

1- Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE; 2- Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa
Francisco Gentil, EPE

Introdugéo: O retinoblastoma é a neoplasia maligna intra-ocular mais comum
da infancia com uma incidéncia estimada de 1 para 15000-20000 nascimentos.
Apesar de ser uma patologia relativamente pouco frequente, a sua importancia
prende-se com o facto do diagnostico tardio acarretar perda de fungio visual
e mesmo da vida. A idade média ao diagndstico é de 12 meses na doenga bila-
teral e de 24 meses na unilateral. E causado por uma mutagio no gene RBI,
um supressor tumoral. Apesar da predisposi¢ao para a doenga ser transmitida
geneticamente, 95% dos doentes ndo tém histéria familiar, pelo que se compre-
ende a importancia do rastreio precoce em todas as criancas. Objectivo: Relatar
a experiéncia do nosso servigo no diagndstico e tratamento de criangas com
diagnostico de Retinoblastoma. Métodos: Avaliagdo retrospectiva dos doentes
tratados no servigo de Oftalmologia do H. Prof. Dr. Fernando Fonseca, EPE (em
colaboragio com o IPO de Lisboa) com recurso a terapéutica local (lasertera-
pia, crioterapia ou enucleagdo) e sistémica (quimioterapia). Resultados: Foram
tratados 8 doentes com diagnodstico de retinoblastoma unilateral e 3 doentes
com retinoblastoma bilateral, que foram referenciados pelo médico assistente
(pediatra, oftalmologista e médico de familia) com base na histéria familiar ou
no aparecimento de leucocéria. Nos olhos onde foi possivel tratamento con-
servador (sete olhos), apds eventual quimiorredugéo, fez-se tratamento com
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LASER ou crioterapia consoante a localizagdo do tumor. Em 4 destes olhos
foi ainda realizada termoterapia transpupilar (TTP), braquiterapia e/ou qui-
mioterapia intravitrea, em Lausanne, no Hopital Ophtalmique Jules Gonin.
Os autores apresentam imagens em video prévias ao tratamento, imagens do
tratamento e resultado cosmético nos doentes submetidos a enucleagio. Con-
clusao: Leucocéria ou estrabismo sio as principais formas de apresentagdo do
retinoblastoma, mas associam-se a doenga localmente avangada. O tratamento
depende do tamanho do tumor, da lateralidade, do potencial de visio e da idade
da crianga. As principais modalidades terapéuticas sdo crioterapia, laserterapia,
TTP, enucleagdo, radioterapia externa, braquiterapia e quimioterapia sistémica.
O objectivo primordial é a preservagao da vida. Quanto mais precoces forem o
diagndstico e o tratamento, maior o niimero de doentes que fica livre de doenga
e em que é possivel preservar a visdo. E, portanto, necessario implementar um
rastreio nas criangas que pode ser levado a cabo pelo médico assistente ndo
oftalmologista com recurso a pesquisa do reflexo vermelho. O tratamento des-
tes doentes requer uma equipa multidisciplinar e reavaliagdes frequentes para
detectar recorréncia, envolvimento do sistema nervoso central e diagndstico
de outros tumores, nomeadamente sarcomas, que tém incidéncia aumentada
nos sobreviventes, bem como aconselhamento genético ao doente e aos pais.

Palavras-chave: Retinoblastoma, laserterapia, crioterapia, enucleagiao

CO28 (13SPP-10579) - (*) DISTURBIO CONGENITO
DA GLICOSILAGAO COM INICIO NO PERIODO
NEONATAL

Catarina Resende’; Dulce Oliveira? Cristina Godinho? Artur Alegria’* Cirmen Carva-
1ho?% Esmeralda Martins’; Dulce Quelhas?; Silvia Alvares®; Pedro Pinto®; Elisa Proenga?
1- Centro Hospitalar Tondela-Viseu; 2- Maternidade de Julio Dinis - Centro Hospitalar do Porto,
E.PE; 3- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar do Porto E.P.E; 4- Centro de Genética Médica
Jacinto de Magalhies; 5- Servigo de Cardiologia Pedidtrica, Centro Hospitalar do Porto E.P.E;
6- Servigo Neurorradiologia, Centro Hospitalar do Porto E.P.E

Introdugao: Os défices congénitos da glicosilagao (CDG’s) sdo um grupo
de doengas hereditarias, caracterizadas pela deficiéncia de diversas enzimas
envolvidas na glicosilagdo de proteinas, correspondendo a maioria a defeitos
na N- glicosilagdo. O tipo PMM2-CDG (CDG- tipo Ia) - OMIM 601785 é o
mais comum e tem uma apresentagao clinica variavel, desde a morte na infan-
cia até ao atingimento ligeiro em adultos. Caso clinico: Recém-nascido, sexo
masculino, segundo filho de pais jovens, ndo consanguineos. Gestagio vigiada,
serologias sem alteragdes. Por duvidas pré-natais na morfologia facial fez resso-
néncia magnética que foi normal e caridtipo 46, XY. Gestagio de termo, I Apgar
7/8 e 2560g de peso ao nascer. Ao exame objetivo apresentava facies peculiar,
edema e distribuigdo anormal de gordura com mamilos invertidos, testiculos
ndo palpaveis, aracnodactilia e contraturas das articulagdes dos membros infe-
riores. Internado na UCIN por taquipneia transitéria do recém-nascido. Anali-
ticamente apresentou trombocitopenia com recuperagio espontanea em D22.
Por sopro cardiaco em D6 realizou-se ecocardiograma que mostrou hipertrofia
biventricular de predominio septal. Os ecocardiogramas seriados revelaram
cardiomiopatia hipertrofica obstrutiva, pelo que iniciou terapéutica com pro-
panolol. Do ponto de vista digestivo, apresentou dificuldades na alimentagao e
clinica de refluxo gastro-esofdgico com necessidade de terapéutica combinada.
Fezes frequentemente diarreicas e eritema perianal que melhorou com a dieta
semi-elementar. Manteve ma progressio ponderal. Tendéncia para hiperten-
sdo arterial, tendo a ecografia renal revelado marcada hiperecogenicidade do
parénquima. Em D48 fez urossépsis a Escherichia coli com evolugio favoravel.
A nivel neuroldgico manteve hipotonia axial, sem alteracdes ecograficas. Foi
avaliado por Ortopedia e Medicina Fisica. O atingimento multissistémico con-
duziu a uma avaliagao metabolica cujo resultado revelou um padrao anormal
da focagem isoelétrica transferrina com perfil tipo 1, compativel com défice
congénito de glicosilagdo (CDG). Em D56 teve episédio convulsivo isolado,
pelo que fez EEG, que foi normal, tendo a RMN cerebral revelado hipoplasia
olivo-ponto-cerebelosa. O exame oftalmoldgico mostrou hipoplasia do epité-
lio pigmentar da retina e o rastreio auditivo revelou défice. Pela conjugagio do
quadro clinico tratar-se-a4 muito provavelmente de PMM2-CDG tipo IA, pelo
que se procedeu ao estudo molecular que revelou duas mutagdes ja descritas
como causais ¢.193G>T; p.D65Y e c.470T>C; p.F157S, sendo que a mutagio
p-D65Y ¢é a mutagao portuguesa. Comentario: Os CDG’s representam um desa-
fio para os clinicos pelo cardcter multissistémico, com manifestacdes clinicas
heterogéneas e envolvimento de qualquer 6rgao ou sistema. A forma neonatal
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¢é a mais grave e com pior prognostico, ndo havendo até ao momento terapéu-
tica especifica eficaz.

Palavras-chave: Défice de glicosilagio, cardiomiopatia, hipotonia, dificul-
dades alimentares

CO029 (13SPP-44812) - (*) HEMORRAGIA
FETOMATERNA NO NORTE DE PORTUGAL - UM
ESTUDO MULTICENTRICO

Mariana Rodrigues'; Susana Corujeira'; Paula Cristina Fernandes?; Elisa Proenga’ Dulce
Oliveira’ Paula Rocha? Concei¢ao Quintas’; Teresa Martins*; Clara Paz Dias’; Gustavo
Rocha!; Hercilia Guimaraes'

1- Servigo de Neonatologia, Hospital Pediatrico Integrado, Centro Hospitalar Sao Jodo; 2- Servigo
de Neonatologia, Centro Hospitalar do Porto; 3- Servigo de Neonatologia, Centro Hospitalar de
Gaia; 4- Servigo de Neonatologia, Hospital de Matosinhos; 5- Servigo de Neonatologia, Centro
Hospitalar do Alto Ave

Introdugéo: A verdadeira incidéncia da hemorragia fetomaterna (HFM) clini-
camente significativa esta provavelmente subestimada, uma vez que os sinais
sdo frequentemente inespecificos. A gravidade da HFM est4 relacionada com
a percentagem do volume de sangue fetal perdido, a velocidade desta perdaea
natureza do evento (agudo vs crénico). Métodos: Estudo multicéntrico retros-
pectivo descritivo incluindo recém-nascidos admitidos nos ultimos 10 anos
com HEM (critérios obrigatérios: Hemoglobina <11 g/dL e teste de Kleihauer-
-Betke positivo). Participaram neste estudo 5 Unidades de Cuidados Intensivos
Neonatais (UCIN) do Norte de Portugal. Foi efectuada a revisao dos processos
clinicos e registados os dados demograficos, clinicos, analiticos e de seguimento.
A analise estatistica foi realizada utilizando Excel/SPSS 20.0. Resultados: Foram
identificados 26 casos de HFM cumprindo os critérios estabelecidos: 53% do
sexo masculino, 19% leves para a idade gestacional. 35% nascidos de parto pré-
-termo (minimo 31 semanas de idade gestacional). Na maioria (73%) o parto
foi distdcico por cesariana. Nenhum dos casos teve diagnostico pré-natal. A
apresentagdo pré-natal mais comum foi tragado cardiotocografico nio tranquili-
zador (54%), seguido de diminui¢do dos movimentos fetais (11,5%) e hidrépsia
fetal (7,7%). 61% destes recém-nascidos (RN) necessitaram de alguma manobra
de reanimagdo apds o nascimento. Os RN com HFM necessitaram de elevado
nivel de cuidados: 88% receberam transfusiao de produtos sanguineos, 35%
necessitaram de ventilagdo mecénica e 31% de suporte inotrépico. A hemoglo-
bina média na admissao foi de 6,1+2,4 g/dL (minimo 2,3 g/dL), nao havendo
diferengas entre os grupos que necessitaram ou nao de ventilagdo mecénica.
A mediana do tempo de internamento na UCIN foi de 7,5 dias. As complica-
¢Oes incluiram insuficiéncia cardiaca congestiva (3), encefalopatia hipoxico-
-isquémica (2) e trombo cardiaco (1). Estavam disponiveis dados relativos ao
seguimento em 22 dos casos (mediana 4 anos), com um caso de hemiplegia
espastica que evoluiu favoravelmente e um de dificuldades de aprendizagem
ligeiras. A ecografia transfontanelar inicial apresentava alterages em 6 dos 22
RN, ndo tendo sido preditiva da existéncia de sequelas. Conclusdes: Os niveis
de hemoglobina ao nascimento nio sio preditores fidveis da gravidade clinica,
uma vez que a HEM crénica pode permanecer hemodinamicamente compen-
sada e apresentar-se apenas com anemia neonatal, enquanto que a HFM aguda
de menores volumes pode ter efeitos catastroficos. A HFM significativa é uma
entidade rara, cujo diagnostico carece de elevado indice de suspei¢do. Muito se
desconhece ainda nesta drea, nomeadamente em termos de factores preditivos.
Acreditamos que apenas através da colaboragéo inter-institucional se podera
avancar no conhecimento desta entidade rara e potencialmente devastadora.

Palavras-chave: hemorragia fetomaterna; transfusao fetomaterna

CO030 (13SPP-56693) - (*) REACCOES LEUCEMOIDES
NO RECEM NASCIDO: FATORES CLINICOS E
MORBILIDADE ASSOCIADA

Carlos Escobar'; Susana Pacheco'; Marta Ferreira®
1- Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE

Introdugéo: A hiperleucocitose neonatal é considerada um reflexo de um
processo inflamatdrio, no entanto varias etiologias foram propostas (infegao,
medicagao, stress). No recém-nascido pré-termo (RN PT) tem-se associado a
displasia broncopulmonar (DBP), persisténcia de canal arterial (PCA), hemor-
ragia peri-intraventricular (HPIV) e retinopatia da prematuridade (ROP).
Objetivo: Identificar fatores predisponentes para as reagdes leucemdides (RL) e
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avaliar a morbilidade neonatal associada. Métodos: Estudo descritivo de coorte
retrospetiva de RN com reacgio leucemoide definida por leucécitos>40.000/
mm3. Consideraram-se RL precoces as que ocorreram nas primeiras 72 horas
de vida e tardias ap6s 72 horas. O grupo controle apresentava a mesma idade
gestacional e peso ao nascer. Foram analisados dados clinicos e morbilidade:
doenga das membranas hialinas (DMH), DBP, HIPV, ROP, necessidade e dias
de ventilag¢do, dias de internamento e mortalidade. Resultados: Em 16 doentes
ocorreram RL. Oito (50%) apresentavam idade gestacional < 32s. A média de
leucdcitos foi 59000/mm3 no grupo com RL e 17200/mm3 no grupo controle.
Identificaram-se 11 casos de RL precoce e 5 RL tardia (média 9° dia de vida).
Os fatores de risco para RL precoce foram: corioamnionite (5), administragao
de corticoide pré-parto (4), colonizagao materna por Streptococcus do grupo
B (3), trissomia 13 (1) e asfixia perinatal grave (1). Um RN ndo apresentava
factores de risco. Os factores de risco para RL tardia foram: corioamnionite (2);
sepsis precoce prévia: L.monocytogenes (1) e Klebsiella pn.(1); sepsis tardia:
Enterobacter cl.(2), sem agente isolado (1). Um RN apresentava encefalomala-
cia e hipertenséo arterial pulmonar. Comparando os grupo RL vs controle, ndo
houve diferenga significativa na morbilidade: DMH (43.9% vs 37.5% p=0.168),
DBP (6.3% vs 12.5% p=0.544), HPIV (43.8% vs 37.6% p=0.853), ROP (12.5% vs
18.8% p=0.626), PCA (37.5% vs 25% p=0.446) ou necessidade (75% vs 43.8%
p=0.072) ou dias totais de ventilagdo (média: 11,2 vs 26,4 p=0.074). A morta-
lidade foi de 25% no grupo RL vs 6.3% no grupo controle (p=0.144). Os dias
totais de internamento foram sobreponiveis (média: 38,9 vs 33,4 p=0.704).
Conclusio: Neste estudo, nio se verificou associago entre as RL e morbili-
dade neonatal, tal como aconteceu em estudos prévios, que demostraram uma
maior incidéncia de DBP, HPIV assim como maior mortalidade, no entanto a
dimenséo da amostra pode ter contribuido para estes resultados.
Palavras-chave: Reacgao leucemoéide, Recém-nascido, Displasia
Broncopulmonar

CO31 (13SPP-57414) - (*) TERA O PARACETAMOL
ENCERRADO O CANAL ARTERIAL?

Katia Cardoso'; Joana Saldanha’ André Graga? Paula Costa’ Raquel Gouveia? Car-
los Moniz?

1- Servigo de Neonatologia, Departamento de Pediatria, Centro Hospitalar Lisboa Norte - Hos-
pital Santa Maria; 2- Servigo de Neonatologia - Departamento de Pediatria - Hospital de Santa
Maria - CHLN / Centro Académico de Medicina de Lisboa

Nos ultimos 30 anos tém surgido diversos estudos sobre o tratamento da persis-
téncia do canal arterial (PCA) em recém-nascidos pré-termo (RNPT). Embora
muitos aspectos permanegam ainda controversos, estd actualmente recomendado
o tratamento da persisténcia de canal arterial hemodinamicamente significativo
(PCA-HS) com indometacina ou ibuprofeno. Ambos os firmacos tém uma efi-
cacia de cerca de 70% no encerramento do canal arterial, contudo, podem estar
potencialmente associados a efeitos adversos significativos. Assim, um farmaco
com igual ou melhor perfil de eficicia e melhor perfil de seguranga seria desejavel.
Recentemente, foi publicada uma série de cinco casos de RNPT com persisténcia
de canal arterial grande e significativo (Hammerman et al. 2011), refractdrio ou
com contraindicagdo a terapéutica com ibuprofeno, tratados com paracetamol,
tendo havido resposta eficaz no encerramento do canal arterial na totalidade dos
casos, sem ocorréncia de efeitos adversos. Apresentamos os casos de dois RNPT
com PCA-HS submetidos a terapéutica com paracetamol com intuito analgésico.
Caso 1 - RN de 27 semanas de idade gestacional (IG), peso ao nascer (PN) 753g,
com hemoperitoneu espontineo de etiologia desconhecida e consequente con-
traindicagdo  terapéutica da PCA-HS com ibuprofeno, tendo feito analgesia com
paracetamol apds o que se verificou encerramento do canal arterial. Caso 2 - RN
de 26 semanas de IG, PN 1182g, submetido a cirurgia por perfuragio intestinal
idiopatica, tendo efectuado analgesia com paracetamol, apds o que se constatou
encerramento do canal arterial. Caso néo se tivesse verificado encerramento do
canal arterial os RN ficariam sujeitos a uma situagéo clinica desfavoravel com poten-
cial agravamento ou em alternativa ao encerramento cirtirgico com os riscos que
lhe estdo associados. Os autores consideram relevante divulgar o valor potencial
do paracetamol como terapéutica alternativa ou de primeira linha na PCA-HS,
0 que, a confirmar-se pelos resultados dos ensaios clinicos que se encontram em
curso, podera vir a ter importantes implica¢des praticas nas unidades de cuidados
intensivos neonatais e beneficios no tratamento de RNPT com esta patologia.

Palavras-chave: canal arterial, recém-nascido pré-termo, paracetamol
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CO32 (13SPP-57946) - (*) GRANDES PARA A IDADE
GESTACIONAL: UMA QUESTAO DE CURVAS?

Sara Brito'; Ana Brett?; Jodo Agro’
1- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar Leiria — Pombal; 2- Hospital Pediatrico Carmona da
Mota, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

Introdugéo: O crescimento do feto ¢ influenciado por diversos fatores, incluindo
altitude, raca e estado nutricional materno, condicionando diferentes padrdes de
crescimento intrauterino, variaveis de acordo com a érea geogréfica. A classifi-
cagdo de recém-nascidos (RN) por idade gestacional (IG) e peso de nascimento,
através de curvas de crescimento intrauterino, é um instrumento importante em
cuidados neonatais. Desde as primeiras curvas de Lubchenco, em 1967, outras
tém sido publicadas na literatura, sendo as de Fenton (2006) e de Olsen (2010)
as mais conhecidas. Objetivos: Comparar uma populagio de RN grandes para
a idade gestacional (GIG) utilizando 3 curvas de crescimento intrauterino e
avaliar a sua adequagio a populagido em estudo. Métodos: Estudo transversal
analitico dos RN nascidos no ano de 2010 num hospital de nivel B1. Foram
comparados os RN com peso de nascimento superior ou igual ao percentil 90 de
acordo com a IG, segundo as curvas de crescimento intrauterino de Lubchenco,
Fenton e Olsen. Andlise estatistica em PASW 18°, com significancia estatistica
para a <0,05. Resultados: Foram incluidos no estudo 2294 RN, dos quais 272
(11,9%) classificados como GIG de acordo com as curvas de Lubchenco. Pelas
curvas de Fenton identificaram-se 60 GIG (2,6%) e 54 (2,4%) pelas curvas de
Olsen. Observou-se diferenca estatisticamente significativa entre os RN consi-
derados GIG pelas curvas de Lubchenco e as de Fenton (p<0,001) ou de Olsen
(p<0,001). Os RN-GIG englobados nas curvas de Lubchenco incluiram todos
aqueles classificados pelas curvas de Fenton e de Olsen. Entre as tltimas, 40
RN foram classificados como GIG por ambas. Dos restantes, a IG média dos
RN-GIG apenas pelas curvas de Fenton foi de 38,1+5,4 semanas e apenas pelas
curvas de Olsen de 39,8+9,7 semanas, com diferenca estatistica (p=0,002). Con-
clusdo: A definigéo estatistica de GIG engloba 10% da populagao. No entanto,
constatou-se que nenhuma das curvas utilizadas se adequa a populagdo em
estudo, sendo o numero de GIG sobrevalorizado pelas curvas de Lubchenco
(11,9%), mas significativamente subestimado pelas curvas de Olsen (2,6%) e
Fenton (2,4%). Entre estas, verificaram-se diferengas significativas na inclusdo
de RN consoante a sua IG. A utilizagdo de curvas de crescimento intrauterino
adaptadas a populagdo local é fundamental para a sua caracterizagdo adequada.

Palavras-chave: Lubchenco, Fenton, Olsen, curvas

CO033 (13SPP-68343) - (*) EVOLUCAO DOS RECEM-
-NASCIDOS COM ENCEFALOPATIA HIPOXICA
ISQUEMICA SUBMETIDOS A HIPOTERMIA
TERAPEUTICA NUMA UNIDADE DE CUIDADOS
NEONATAIS NIVEL III

Filomena Pinto'; Sonia Antunes’ Andreia Barros®; Gongalo Cassiano'; Israel Macedo’;
Cristina Matos'; Teresa Tomé'

1- Maternidade Dr. Alfredo da Costa, Centro Hospitalar de Lisboa Central; 2- Hospital do Espi-
rito Santo EPE, Evora; 3- Hospital Central do Funchal

Introdugéo: A incidéncia de encefalopatia hipdxico isquémica (EHI) é signifi-
cativa, mesmo em paises com assisténcia perinatal adequada, onde se estimam
1-3 casos/ 1000 nados vivos. A hipotermia terapéutica (HT) tem um efeito
reconhecido na redugio da morbilidade e mortalidade de recém-nascidos (RN)
com EHI. O nosso objetivo foi avaliar a evolugdo neuroldgica dos RN tratados
desde a introdugdo da HT em junho de 2010. Métodos: Estudo coorte, retros-
petivo. Analise descritiva e bivariada com o programa estatistico SPSS 16.0.
Comparagio de dois grupos: RN com evolugao favoravel (grupo I) e RN com
evolugio desfavordvel no momento da alta (sequela neuroldgica/ébito), (grupo
II), quanto a fatores demograficos, clinicos, neuroimagiolégicos e marcadores
enzimaticos. Resultados: Trinta e cinco RN com EHI moderada a grave foram
submetidos a HT, 21 (60%) pertencentes ao grupo I e 14 (40%) ao grupo II (8
6bitos). Os dois grupos foram semelhantes quanto as variaveis demogréficas,
peso ao nascer e idade gestacional. Em relagdo as varidveis pré-natais (evento
obstétrico, liquido amniético mecdnial ou rotura prolongada de membranas)
nao houve diferenga significativa. A necessidade de ressuscitagdo prolongada
(>10 minutos) foi significativamente diferente: grupo 15 (23,8%) vs 9 (64,3%),
p =0.017. A ocorréncia de convulsdes até as 24 horas de vida, os lactatos e défi-
cit de bases na 1° hora, a troponina e os niveis de desidrogenase latica inicial
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(LDH até as 12h) nao apresentaram diferenca significativa entre os dois grupos.
O valor da LDH as 24h foi menor no grupo I, 4295 U/L vs grupo II, 6500 U/L,
p=0,01. Os padrdes de eletroencefalograma de amplitude integrada (aEEG) de
supressdo e surto-supressdo foram menos frequentes no grupo I (7/21, 33,3%
vs 12/14, 84,6%, p=0,002). A avaliagio do neurodesenvolvimento (Bayley II) foi
realizada de acordo com o protocolo de seguimento. Conclusio: Identificimos
como preditores clinicos e bioquimicos de evolugio neuroldgica desfavoravel:
ressuscitagdo prolongada, valor da LDH as 24h e padrao de aEEG de supressao
ou surto-supressio. A mortalidade foi de 22,8%, semelhante aos dados publica-
dos. E necesséria uma avaliagdo a longo prazo para determinar corretamente o
progndstico neuroldgico destas criangas.

Palavras-chave: Hipotermia, Encefalopatia hipoxico isquémica

CO34 (13SPP-72517) - (*) DIAGNOSTICO
ECOGRAFICO DE LEUCOMALACIA PERI-
-VENTRICULAR NAO QUISTICA NAO PREDIZ
MENOR CRESCIMENTO CEREBRAL DO GRANDE
PREMATURO

André Mendes da Graga'; Katia Cardoso'; Joao Costa'; Carlos Moniz'
1- Servigo de Neonatologia — Departamento de Pediatria - Hospital de Santa Maria - CHLN /
Centro Académico de Medicina de Lisboa

Introdugao: O recém-nascido pré-termo (RNPT) apresenta menores dimensdes
cerebrais supra-tentoriais na idade equivalente ao termo (IET), em comparagio
com o recém-nascido de termo (RNT), o que ja foi demonstrado utilizando
ecografia cerebral (Graca & Cardoso 2011) e ressonincia magnética (Inder et al.
2005), tendo as menores dimensdes cerebrais tido associagdo a um prognostico
menos favordvel. Considera-se que a lesdo da substancia branca peri-ventricular
(SBPV) esta subjacente ao menor crescimento cerebral, sendo discutivel se esta
lesdo pode ser identificada por ecografia cerebral. O objectivo deste estudo
consiste em avaliar a contribuigao do diagnodstico ecografico de leucomalacia
peri-ventricular ndo quistica (LPVNQ) para o menor crescimento cerebral do
RNPT. Métodos: Foi avaliada de forma prospectiva uma coorte de RNPT com
menos de 32 semanas de idade gestacional (IG) sem lesdo cerebral major, ava-
liada ecograficamente em 3 momentos para o diagndstico de LPVNQ (persis-
téncia por mais de uma semana hiperecogenicidade da SBPV comparavel com
o plexo coroideu adjacente). Todos os RNPT foram também estudados na IET
para a avaliagdo das dimensoes cerebrais através de um modelo tridimensio-
nal previamente descrito. Compararam-se as dimensoes entre sub-grupos de
RNPT com e sem LPVNQ usando o teste t ou o teste de Mann-Whitney ap6s
verificagdo da normalidade com o teste Shapiro-Wilk. Foi avaliada a fiabilidade
intra e inter-observador para o diagnostico de LPVNQ utilizando estatistica
kappa. Resultados: Foram estudados 74 RNPT. A incidéncia de hiperecogeni-
cidade da SBPV significativa na primeira ecografia foi de 41%, na segunda de
27% e na terceira de 11%. A LPVNQ ocorreu em 13,5% dos casos. Os RNPT
com diagnéstico de LPVNQ apresentaram dimensdes cerebrais estimadas e dos
espagos de liquor sobreponiveis aos RNPT sem diagndstico de LPVNQ (tabela).
A fiablilidade intra-observador foi moderada (kappa 0.61) e inter-utilizador foi
ligeira (kappa 0.07). Conclusdes: Os resultados deste estudo apontam para que
o diagnoéstico de LPVNQ néo deva ser utilizado como factor preditivo de menor
crescimento cerebral, dado que os bebés com este diagndstico nao apresenta-
ram menores dimensdes cerebrais na IET do que os bebés sem esse diagnostico.
Adicionalmente, verificou-se uma concordéncia intra e inter-obervador pouco
satisfatdrias, o que sugere um certo grau de subjectividade neste diagnéstico
apesar da aplicagao de critérios bem definidos.

Palavras-chave: ecografia cerebral, prematuro, dimensdes, progndstico

Com LPVNQ SemIPVNQ  p

Area craniana axial (o) ? 9.0 9.2 083
Area cerebral axial (cm’)® 607 503 0880
Area ventricular corond (cm*)* 0.31 032 0.856
Volume craniano (em’) * 413.3 2105 0828
Volume cerebral (cn’)* 345.5 3308 077
Volume espago extra-cerebrd (cm’)* 678 707 0.609
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CO35 (13SPP-79487) - (*) HERNIA DIAFRAGMATICA
CONGENITA E SLING DA ARTERIA PULMONAR -
ASSOCIACAO RARA
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1- Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais, Centro Hospitalar Sao Jodo, Porto; 2- Servigo de
Cirurgia Pediatrica, Centro Hospitalar Sao Jodo, Porto; 3- Servigo de Otorrinolaringologia, Centro
Hospitalar Sao Jodo, Porto; 4- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar Sao Joo, Porto; 5- Servigo
de Anatomia Patoldgica, Centro Hospitalar Sao Jodo, Porto; 6- Departamento de Medicina Inten-
siva, Programa ECMO, Centro Hospitalar Sao Joo, Porto

Introdugio: A hérnia diafragmatica congénita (HDC) é uma malformagéo
com uma prevaléncia estimada de 1 em cada 3000 nados vivos. Apresenta uma
alta mortalidade sendo o progndstico agravado na presenca de outras malfor-
magdes, nomeadamente da arvore traqueobrénquica. Os autores descrevem o
caso clinico de uma associagao rara de HDC e sling da artéria pulmonar. Caso
clinico: Recém-nascido (RN) do sexo feminino, com diagndstico prénatal de
HDC direita as 31 semanas. Primeira filha de pais ndo consaguineos, parto
vaginal as 39 semanas, com peso ao nascimento de 2900g. Sob ventila¢ao
mecanica convencional desde o nascimento, substituida por ventilagdo de alta
frequéncia oscilatoria, necessidade de 6xido nitrico inalado e posteriormente
“extracorporeal membrane oxygenation (ECMO)”. No dia 4 de vida foi sub-
metida a correcgéo cirtirgica da HDC em ECMO, com melhoria progressiva
da fungdo cardiopulmonar o que permitiu descontinuagdo de ECMO em D7.
Verificado posteriormente um re-agravamento respiratorio com acidose res-
piratdria por hipoxemia sustentada devido a resisténcia na entubagao traqueal.
Realizada traqueoscopia que revelou redugao do didmetro do limen da traqueia
confirmando-se estenose traqueal por TAC torécica. Obito verificado em D9.
O exame necroépsico revelou sling da artéria pulmonar com compressao tra-
queal. Discussdo: Os RN com HDC podem apresentar outras malformagdes
associadas. Neste caso a presenca de sling da artéria pulmonar foi determinante
no progndstico ao condicionar estenose traqueal.

Palavras-chave: hérnia diafragmatica, estenose traqueal
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ANTIBIOTICOS NA COMUNIDADE
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Maria Joao Parreira’, Rita Machado', Silvia Afonso!, Anténio Marques'

1- Equipa Fixa da Urgéncia de Pediatria Médica; Centro Hospitalar Lisboa Central, EPE - Hos-
pital Dona Estefania

Introdugio: Os antibiéticos (AB) sdo dos fairmacos mais frequentemente
prescritos a criangas em ambulatério. Em muitas situagdes nido proporcio-
nam qualquer beneficio, para além de promoverem custos desnecessérios e o
desenvolvimento de resisténcias, sendo por isso importante o conhecimento
do padrio de prescri¢do em cada comunidade. Objectivo: Descrever e quan-
tificar as prescrigoes de AB para a comunidade efectuadas numa urgéncia de
pediatria (SU) respondendo as seguintes questdes: Quantos e quais os AB pres-
critos? Que variagdo ocorreu ao longo do ano e com a idade dos utentes? Qual
o diagnostico com que as prescrigdes se relacionaram? Material e Métodos:
Estudo retrospectivo e descritivo através da consulta da prescri¢ao electronica
em 2010 no SU do Hospital Dona Estefania (HDE). Pesquisaram-se AB e anti-
virais (AV) orais, topicos e intramusculares, tendo-se excluido os antifingicos.
Os parametros avaliados foram: idade, sexo, AB e data da prescri¢do. Estudou-
-se numa amostra de 2200 prescrigdes a idade por meses e o diagnostico que
motivou a prescri¢do. Resultados: Em 2010 foram admitidos no SU de Pedia-
tria do HDE 89791 doentes ficando internados 3272 doentes. Dos restantes
86519 foram administradas 2758 penicilinas (3,2%) e prescritos para o domi-
cilio AB ou AV sistémicos ou tépicos em 17605 doentes (20,3%) com um total
de AB ou AV sistémicos de 20,5%. Foram medicadas com AB ou AV 19% das
criancas com idade inferior a 1 ano, 24% entre 1 e 6 anos, 18% entre o0s 6 € 0s
12 anos e 14% acima dos 12 anos. Houve um predominio de prescri¢des entre
Outubro a Dezembro. Os AB mais prescritos foram a amoxicilina, amoxicilina/
clavulénico, penicilina e macrdlidos. Os AB topicos foram prescritos em 2155
doentes. Estudou-se uma amostra aleatdria de 2200 prescrigoes de AB/AV e
em 68,7% dos casos a patologia era do foro respiratdrio e nestas, 67,8% foram
betalactamicos seguidos dos macrélidos (9,4%). Comentarios: Segundo a OMS
em relacdo as doengas pedidtricas febris correntes a prescri¢ao de AB deve ser
inferior a 20%. No nosso hospital foram prescritos AB/AV sistémicos em 20,5%
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do total de altas do SU. De referir que incluimos os AV e o ano de 2010 foi o
de gripe A o que também pode explicar o pico notado nos meses de Inverno.
A boa pritica de prescri¢do de AB deve ter em conta todos os problemas que o
seu uso levanta, sendo necessaria a implementacdo de orientagdes e protocolos
institucionais que sejam conhecidos e aceites pelas equipas médicas em cuja
elaboragao estejam envolvidas.

Palavras-chave: prescri¢des, antibidticos, protocolos.

CO038 (13SPP-51196) - (*) ACIDO URICO E RISCO
CARDIOVASCULAR NUMA POPULACAO DE
ADOLESCENTES
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David B. Dunger®; Carla Lopes'

1- Instituto Superior de Satide Publica do Porto, Universidade do Porto; Departamento de Epide-
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do Porto; 2- Department of Paediatrics, University of Cambridge, Cambridge, United Kingdom;
3- Medical Research Council Epidemiology Unit, Cambridge, United Kingdom; Department of
Paediatrics, University of Cambridge, Cambridge, United Kingdom

Introdugao: Diversos marcadores inflamatdrios, tal como 4cido arico (AU),
tem sido investigados e apontados como possiveis agentes causais na via da
lesdo vascular associada a obesidade. O presente estudo tem como objectivo
avaliar a associa¢do entre o AU e risco cardiovascular (CV) em adolescentes.
Métodos: Incluidos no estudo 1286 adolescentes, com 17 anos, pertencentes a
coorte EPITeen (Epidemiological Investigation of Teenagers Health in Porto).
Os participantes foram agrupados em classes de risco cardiovasculares através
da andlise de clusters (normal mixture model). Nesta analise diferentes fac-
tores bioldgicos de risco CV foram avaliados (perimetro abdominal, tensao
arterial sistolica e diastolica, glucose, insulina, triglicerideos, colesterol total e
HDL. O numero de classes de risco CV foi definido usando o Bayesian Infor-
mation Criterion (BIC). A associagdo entre AU sérico e risco CV foi deter-
minada através de modelos de regressio logistica multinomial. Resultados:
Identificados trés classes de risco CV (baixo, médio e alto). Cerca de 5,6% dos
adolescentes pertecem a classe de alto risco e apresentam, comparativamente
aos adolescentes das classes de risco CV baixo e médio, média menor de clo-
lesterol HDL e maior média para as restantes varidveis biologicas avaliadas.
Verificou-se aumento progressivo no AU a medida que aumenta a classe de
risco CV em ambos os sexos. Apos ajustamento para possiveis confundidores
a associgao positiva foi apenas significativa no sexo feminino. Nos adolescen-
tes do sexo feminino vericou-se que: a) cada aumento de 1 mg/L no AU esta
associado a um risco 1.07 vezes superior de alto risco CV (OR=1.07, 95%CI:
1.02-1.12); b) cada aumento de quartil de AU aumento o risco alto risco CV
em 1,58 (OR=1.58, 95%ClI: 1.10-2.27). Conclusdo: Ha uma associa¢do positiva
e significativa entre o AU e o alto risco CV nesta populagdo de adolescentes.
Os participantes com alto risco CV representam provavelmente os individuos
com sindrome metabolica. Apesar destes resultados, no sentido de perceber
se 0 AU é factor de risco ou apenas marcador de risco CV novos estudos com
abordagem longitudinal sdo necessarios.

Palavras-chave: clusters, risco cardiovascular, acido trico

CO39 (13SPP-54985) - (*) O QUE SABEM OS
ADOLESCENTES SOBRE O SONO?
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Introdugao: O sono é primordial no desenvolvimento cognitivo, social e emo-
cional. Apenas existem indices de avaliagao da qualidade do sono dirigidos a
adultos, talvez por isso a sua avaliagdo seja negligenciada em idade pediétrica.
A privagao de sono causa alteragdes psico-afectivas, défices de atencdo e desem-
penho. A longo prazo promove a obesidade, hipertensao e doenga psiquidtrica.
Objectivo: Avaliar a qualidade do sono em adolescentes determinando para-
metros que a podem influenciar e avaliar conhecimentos bésicos sobre o sono.
Material e Métodos: Aplicagao de questiondrio a adolescentes que recorreram a
consulta de Pediatria Geral, que englobava: dados epidemioldgicos (idade, sexo,
IMC, presenga de televisao no quarto, uso de TV/PC antes de deitar, actividades
extracurriculares), aplicacdo do indice de qualidade do sono de Pittsburgh e teste
de questdes relacionadas com o sono (parte I - consequéncias da privagao de
sono, fisiologia do sono, importancia dos habitos de sono; parte II - Importéancia
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da sesta, substéncias e actividades que influenciam o sono, duragao do sono).
Resultados: 144 adolescentes (idade média 14 anos), predominio do sexo femi-
nino (60%); 66,7% tém televisdo no quarto e 95% vé televisdo/jogam PC antes de
deitar. 51 casos com IMC > ou = ao p85. Apenas 40% fazem outro desporto além
do escolar. Quando aplicado o indice de Pittsburgh 23,6% tinham ma qualidade
do sono, 12,5% qualidade no limite do normal. Apenas 3,5% tém qualidade do
sono classificada como muito boa. 10% afirmam tomar medicagao para dormir.
No teste de avaliagdo de conhecimentos 21,5% foram reprovados (< 10 respostas
correctas, piores resultados na parte IT). O aumento da idade revelou-se estatisti-
camente relacionado com melhor nota no teste, no entanto tal nio se reflectiu na
melhoria da qualidade do sono. Nao houve relagio estatistica entre os restantes
factores estudados e a qualidade do sono. Conclusao: Os adolescentes sao dimi-
nutas vezes avaliados pelo médico assistente, sendo o sono um tema pouco abor-
dado. 23,6% apresentaram ma qualidade do sono, pelo que devemos continuar a
investigar para a promogao da satide em todas as vertentes. A aplicagdo de teste de
conhecimentos revelou conceitos alterados. Considerando a influéncia do conhe-
cimento sobre o comportamento, programas de educagdo para a satde sobre o
sono sao necessarios. As perturbagoes do sono sdo complexas e a sua frequéncia
vai aumentar na idade adulta se os habitos dos adolescentes nao se alterarem.

Palavras-chave: Indice Pittsburg, Qualidade do sono, Adolescentes
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Introdugéo: O cyberbullying consiste no uso de tecnologias de informago e comu-
nicagao para repetida e deliberadamente promover o comportamento hostil de um
individuo ou de um grupo para prejudicar outros. A sua expressdo tem vindo a
ganhar forga, constituindo um sério problema que as sociedades tém de enfrentar.
Objectivos: O presente estudo pretende caracterizar a ocorréncia de cyberbullying,
correlacionando-o com a acessibilidade e utilizagio da internet, o conhecimento de
estratégias de seguranca online e o suporte social. Métodos: Aplicacdo de um ques-
tionario a 94 adolescentes de uma escola secundéria publica do Porto. Resultados:
Os adolescentes apresentam idades compreendidas entre os 15 e 0s 21 anos, sendo
amédia de idades 16,56 anos. 55,3% (N=52) sio do sexo feminino e 44,7% (N=42)
do sexo masculino. Todos os individuos tém em casa computador com internet e,
em 56,4% (N=53) dos casos, o computador encontra-se no quarto. Apenas 11,2%
(N=11) t¢ém computador na sala. Do total dos 94 adolescentes, 39,4% (N=37) sao
cybervitimas e 23,4% (N=22) admitem ser cyberbullies. Em relagao as cybervitimas,
54,0% (N=20) sdo do sexo feminino e o principal meio utilizado foram as redes
sociais (37,8%; N=14), seguidas do telemaével (21,6%; N=8). Em 27% (N=10) dos
casos foi utilizado mais do que um meio. 59,5% (N=22) afirmaram saber quem é
o0 agressor. 59,5% (N=22) dos individuos contaram a alguém a situagao e 37,8%
(N=14) fizeram alguma coisa para a tentar parar. 73,0% (N=27) consideraram que
ndo teve impacto na sua vida. No caso dos cyberbullies, 63,6% (N=14) sdo do sexo
masculino e foram utilizadas como principal meio as redes sociais (22,7%; N=5),
seguidas do telemével (13,6%; N=3). Utilizaram mais do que um meio 40,9% (N=9).
Contaram a alguém 40,9% (N=9) dos individuos e em 22,7% (N=5) dos casos alguém
tentou parar a situagdo. Em 54,1% (N=13) dos casos os cyberbullies também foram
cybervitimas. Do total de inquiridos, 64,9% (N=61) dizem ter conhecimento de
estratégias de seguranga na internet. 53,2% (N=50) referem conhecer alguém que
foi vitima de cyberbullying. Conclusées: Os resultados encontrados sdo preocupan-
tes, demonstrando que o cyberbullying é, actualmente, uma realidade inequivoca
em Portugal, fruto da crescente globalizagdo e modernizagao tecnoldgica. Assim,
torna-se pertinente o desenvolvimento de projectos de prevengio e intervencao,
de modo a travar este fenémeno.

Palavras-chave: Cyberbullying, Cyberbullies, Cybervitimas, internet
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Introdugéo: O Teatro Pedagdgico é uma arte em que se utilizam as técnicas do
teatro na comunicagao de conhecimento. Esteja o adolescente como espectador
ou como ator, o Teatro ¢ um poderoso meio para gravar na sua memoria um
determinado tema, ou para levé-lo, através de um impacto emocional, a refletir
sobre determinada questdo. Objetivos: Demonstrar o impacto da participagdo/
visualizagdo de uma pega de Teatro pedagdgico, nos adolescentes, através da
avaliacdo de conhecimentos, antes e apds a pega, e da capacidade da referida
peca sensibilizar para as temdticas abordadas. Material e métodos: Foi reali-
zada uma peca de teatro escrita e encenada pelos autores e representada por
profissionais de satde e alunos da Escola Secundaria Nadir Afonso direcionada
a adolescentes dos 13 aos 17 anos. A pega visou os temas sexualidade, consumo
de tabaco, dlcool e outras drogas. Foram avaliados os conhecimentos, antes e
apOds a pega, através de um questionario de escolha multipla com 9 perguntas
reunidas em 3 grupos: alcool, tabaco e sexualidade. Recorrendo a técnica da
escala de Likert foram acrescentadas 4 perguntas ao questionario aplicado apds
a peca, no sentido de avaliar o impacto emocional nos adolescentes alvo. Resul-
tados: Foram respondidos 90 questionarios antes da pega, no entanto apenas
se verificou um preenchimento de 66 questiondrios apos a mesma. O nimero
de respostas corretas nos 3 grupos foi superior apos a pega (valores antes/ap0s:
alcool 87,8%/90%; tabaco 55,2%/68,7%; sexualidade 70%/77,3%) porém, apenas
numa das perguntas do grupo do tabaco esta diferenga teve significado estatis-
tico. A grande maioria dos adolescentes concordou muito ou muitissimo que a
pega contribuiu para aumentar a sua sensibilidade aos temas abordados como
seja 87,9% concorda muito ou muitissimo que a observagao da pega de teatro
diminuiu a vontade de experimentar e/ou de consumir drogas. Discussdo/
Conclusio: Os resultados revelam um aumento no nimero de respostas cor-
retas apos a pega embora, na maioria, sem significado estatistico. Constata-se
também o grande impacto emocional que a pega teve nos jovens, aumentando
a sua sensibilidade aos temas abordados, admitindo-se que possa modificar
comportamentos futuros. No entanto o facto de o niumero da amostra pds-peca
ser inferior limita a andlise dos resultados e conclusdes. O teatro pedagdgico
assume um papel importante como ferramenta na educagao para a saude. Os
autores defendem que esta estratégia possa ser usada mais frequentemente.

Palavras-chave: Teatro pedagégico; Adolescentes
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O transplante renal ¢ a terapéutica de substitui¢io renal de elei¢do em criangas
e adolescentes, realizando-se actualmente com bons resultados, com expressio
quer na sobrevida do enxerto, quer dos receptores. Apresentamos os resultados
de um dos principais centros portugueses de transplantes renais realizados em
receptors pedidtricos, ao longo de 28 anos. O protocolo de imunossupressao
utilizado incluiu corticosteroides, azatioprina ou micofenolato mofetil e um
inibidor da calcineurina (ciclosporina ou tacrolimus). Em 1990 iniciou-se tra-
tamento de indugdo com anticorpos. Entre Janeiro de 1984 e Marco de 2012,
realizaram-se 134 transplantes renais em 126 doentes (71 do sexo masculino e
55 do sexo feminino), 127 dos quais de dador cadaver. A idade média do recep-
tor na altura do transplante foi de 13 (+ 4) anos (minimo 2 anos). A etiologia
da insuficiéncia renal foi determinada em 93,6% dos doentes, atribuindo-se
a: uropatia malformativa (54,4%), causa glomerular (25,6%), doenga quistica
(4,8%), doenga sistémica (4,8%), e outros (1,6%). A taxa de sobrevivéncia do
enxerto foi de 91,0%, 85,0%, 73,1%, 61,5% e 52,4% aos 1, 5, 10, 15 e 20 anos,
respectivamente. As causas de faléncia do enxerto foram rejei¢ao aguda (n=7),
nefropatia crénica do enxerto (n=26), trombose (n=5), recidiva da doenga pri-
maria (n=2) e morte do doente (n=2). A sobrevida dos pacientes foi de 99,0%,
98,0%, 97%, 95% e 95% aos 1, 5, 10, 15 e 20 anos, respectivamente. A taxa de
sobrevida do enxerto melhorou significativamente (log rank - p = 0.01) ao longo
das décadas, fato que se deve provavelmente a uma conjugagio de diversos fac-
tores: aperfeigoamento técnico e de cuidados e avangos farmacoldgicos. A expe-
riéncia cumulativa permitiu o aperfeigoamento dos cuidados especializados,
com administragdo de protocolos de imunossupressao agressivos, prevengao
antimicrobiana alargada, tratamento precoce de infec¢des e monitorizagao
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rigorosa, traduzindo-se nos bons resultados atualmente conseguidos (taxas de
sobrevida sobreponiveis aos melhores centros internacionais).

Palavras-chave: transplante renal, receptor pediatrico
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Introdugio: A Displasia Alvéolo-Capilar (DAC) é uma doenga pulmonar rara
e fatal. Cursa habitualmente com hipoxémia grave e hipertensdo pulmonar
persistente do recém-nascido (HPPRN) refrataria ao tratamento. Foram ja des-
critas na literatura mutagdes no gene FOXF1 em doentes com DAC associada
a malformagdes congénitas multiplas. Caso clinico: Os autores descrevem o
caso de um recém-nascido com HPPRN, associada a malrotagéo intestinal e
estenose duodenal secundaria a pancreas anular. Apesar do suporte ventilatorio,
inotrépico e anti-hipertensor pulmonar com 6xido nitrico inalado, sildenafil
e iloprost, a HPPRN e a hipoxémia mantiveram-se refratarias ao tratamento
instituido. O doente teve uma evolugio inexoravel, falecendo no 15¢ dia de vida.
A autopsia revelou uma histologia pulmonar compativel com o diagnéstico
suspeito de DAC. Na analise por sequenciagdo de DNA foi identificada uma
mutagdo nonsense de novo p.S180X, no primeiro exdo do gene FOXF1. Dis-
cussdo: Na DAC a HPPRN é refrataria ao tratamento médico. A doenga tem
uma evolucdo fulminante, verificando-se o dbito no primeiro més de vida na
maioria dos doentes. De forma a evitar medidas terapéuticas invasivas e futeis,
nomeadamente o ECMO (Extracorporeal Membrane Oxygenation), é essencial
um elevado indice de suspeigao clinica e a realizagao de uma biépsia pulmonar
que confirme o diagnodstico. O gene FOXF1 esta envolvido na morfogénese e
vasculogénese pulmonar, bem como no desenvolvimento do trato digestivo. Na
literatura estdo descritas quatro mutagdes no gene FOXF1 em doentes com DAC
e outras malformagdes congénitas. Com este caso clinico os autores descrevem,
pela primeira vez, a associagao de DAC, malrotagdo intestinal e pAncreas anular,
bem como uma nova muta¢io no gene FOXF1, nunca descrita na literatura.
Palavras-chave: Displasia alvéolo-capilar; hipertensiao pulmonar persis-
tente do recém-nascido; FOXF1; malrotagao intestinal

CO44 (13SPP-84028) - (*) CARACTERIZAGCAO DO
SONO DE CRIANCAS COM ANEMIA DAS CELULAS
FALCIFORMES: COMPARAGCAO COM GRUPO-
-CONTROLO

Maria Inés Mascarenhas'; Helena Cristina Loureiro®

1- Nucleo do Doente Falciforme, Departamento de Pediatria, Hospital Prof. Doutor Fernando
Fonseca; 2- Laboratério da Patologia do Sono, Nucleo do Doente Falciforme, Departamento de
Pediatria, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca

Introdugao: As criangas com anemia das células falciformes (ACF) tém maior risco
de patologia do sono e de sindrome de apneia obstrutiva do sono (SAOS). As alte-
ragdes respiratdrias durante o sono sao um fator influente do percurso clinico dado
que os periodos transitorios de hipoxemia favorecem a falciformagéo dos eritrécitos
e precipitagdo de crises vaso-oclusivas (CVO). Deste modo ¢ importante a avalia-
¢do do sono destas criancas de modo a prevenir complicagdes e co-morbilidades.
Objetivo: Comparagao dos resultados de Polinossonografia (PSG) de uma amos-
tra de criangas e adolescentes com ACF (grupo A) e de uma amostra de criangas
sem ACF (grupo B). Os 2 grupos sdo equivalentes em relagio a idade, sexo e indice
de apneia-hipopneia (IAH). Métodos: Foram analisados parametros clinicos e de
PSG (incluindo os valores de SaO2 média e minima) nos 2 grupos para comparar
as diferencas de arquitetura do sono. Foram realizadas analises estatisticas e teste
T-Student; (p significativo <0,05). Resultados: Realizou-se PSG em 65 criangas com
ACF e 65 criangas controlo. A idade média foi de 9.4 anos (SD+4.6) nos dois grupos,
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53,8% eram do sexo masculino. As criangas do grupo A foram divididas em dois
subgrupos (de acordo com a prevaléncia de hipertrofia do tecido linfoide): grupo
2-8 anos (n=30-menores) e grupo 9-17 anos (n=35-maiores) e comparados com os
similares do grupo controlo. A eficiéncia média do sono foi de 86,3% (SD+9.5) no
grupo A e 85,9% (SD+8.8) no grupo B. As fases do sono foram comparadas entre
o grupo A e B e nos grupos menores e maiores sem diferengas estatisticamente sig-
nificativas. O IAH foi semelhante nos dois grupos A e B, com valor médio de 3,7/h
(SD#1.7) no grupo das criangas menores e 3,3/h (SD+1.9) nas criangas maiores.
A Sa02 média também foi semelhante nos dois grupos, mas a SaO2 minima foi
menor no grupo A (ACF), diferenga esta estatisticamente significativa (p<0,01). A
presenga de enurese foi superior no grupo A (44,6% vs 61%). Conclusao: Encontra-
mos uma arquitetura de sono semelhante entre as criangas com anemia das células
falciformes e o grupo controlo com IAH semelhante. A SaO2 minima durante o
sono foi significativamente mais baixa no grupo das criangas com ACF. As crian-
cas com ACF apresentaram enurese muito mais frequentemente que criangas sem
ACF da mesma idade.

Palavras-chave: drepanocitose, SAOS, hipoxemia

CO45 (13SPP-81552) - (*) PFAPA - CASUISTICA DE
31 CASOS DA CONSULTA DE REUMATOLOGIA
PEDIATRICA DO HDE

Paulo Venancio’; Cristina Henriques’ Margarida Paula Ramos?; Teresa Kay®; Marta Conde?
1- Unidade de Reumatologia, Hospital Dona Estefania, CHLC, EPE; 2- Unidade de Reumatologia
Pediatrica, Hospital Dona Estefania, CHLC, EPE; 3- Servigo de Genética

Introdugao: O sindrome febre periddica, aftas, faringite e adenite cervical (PFAPA)
¢ o sindrome auto-inflamatério mais frequente na infancia. O diagnéstico é cli-
nico, ap6s exclusao de diagnosticos como neutropenia ciclica e, muitas vezes, das
febres periddicas monogénicas. O tratamento permanece controverso. Uma dose
de corticoide geralmente resolve o episodio e a amigdalectomia leva a remissao
na maioria. O prognostico ¢ favoravel, remitindo no final da infincia. Material
e métodos: Estudo retrospectivo, descritivo dos doentes enviados a consulta de
Reumatologia por febre recorrente entre Janeiro de 2008 e Junho de 2012 com o
diagndstico final de PFAPA. Analisaram-se dados demograficos, clinicos, labora-
toriais, terapéuticos, evolugao, score de Gaslini e estudo genético (MEFV e MVK).
Resultados: Dos 48 doentes com febre recorrente, 31 tinham PFAPA (dois eram
irmdos). A mediana da idade de inicio foi 32 meses [4-48]. A mediana do tempo
até ao diagndstico foi 19 meses [0,4-114]. 14/31 (45%) tinham pelo menos um
familiar com amigdalites de repetigdo. O stress emocional foi identificado como
desencadeante em 7 casos (22%). Os episddios ocorreram a cada 3 a 6 semanas
(mediana 3,9). Da clinica destaca-se: febre (100%) com duragio média de 4 dias
[2-5], faringite (100%), adenomegalias cervicais (77,4%) e aftas (37,8%). A dor
abdominal ocorreu em 32% e cefaleia em 16%. Analiticamente na crise: 26% com
leucocitose >15000/mm3 [6000-21100], 100% com PCR >5 mg/L [5,8-212], 81%
com VS >20 mm/h [12-93] e 81% com amildide A elevado [1,9-613 mg/L]; 16%
com aumento de IgD [4,4-296UI/mL] e 6% da IgA. Fora da crise: PCR >5 em 36%
[0,02-16,2], VS >20 em 19,3% [5-43], amiloide A elevado em 19,3% [0,7-12,4]
e IgD elevada em 13% [0,3-289]. 80% iniciou prednisolona na crise, todos com
resposta imediata da febre. Trés foram amigdalectomizados, com remissio dos
episodios febris. Do estudo genético realizado (81%), identificou-se uma dupla
heterozigotia em cis L110P e E148Q no gene MEFV. O score de Gaslini revelou
baixo risco em 84% e alto risco em 16% (83% dos casos considerados atipicos).
Conclusao: A identificagdo de 31 casos em 3,5 anos sugere um sub-diagnostico
na populagio em geral. A presenca de PFAPA em dois irmaos e a forte presenca
de antecedentes familiares de amigdalites de repetigdo sugere uma base genética
para o PFAPA. Pela primeira vez ¢ descrito o stress como desencadeante da doenga.
O score de Gaslini pode orientar na decisdo da realizagao de estudo genético.
Palavras-chave: PFAPA, stress emocional, amigdalites de repeti¢ao, Gaslini
score

CO046 (13SPP-38691) - (*) INFLUENCIA DO PESO
AO NASCIMENTO NA EVOLUCAO DA DIABETES
MELLITUS TIPO 1

Andreia Dias'; Diana Pinto'; Luis Ribeiro'; Helena Cardoso'; Maria Joao Oliveira';
Teresa Borges'; Paula Matos'
1- Centro Hospitalar do Porto
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Introdugido: As complicagdes micro e macrovasculares da Diabetes Mellitus tipo
1 (DM1) tém uma influéncia multifatorial. Um niimero crescente de autores tem
tentado demonstrar que as criangas com menor peso ao nascimento (PN) tém
menor sensibilidade & insulina e menor nimero de nefrénios com consequente
risco de nefropatia na idade adulta. Objectivo: Determinar a influéncia do PN
no controlo metabdlico, sensibilidade a acgdo da insulina e risco de nefropatia
em doentes com DM1. Métodos: Estudo retrospectivo das criangas com DM
1 hé pelo menos 5 anos, seguidos na Unidade de Endocrinologia Pediétrica do
Centro Hospitalar do Porto. Excluidos os doentes com idade gestacional <36
semanas. Analise transversal aos 5 anos de DM1, com analise das variaveis:
peso, altura, indice de massa corporal (IMC), tensdo arterial (TA), HbAlc, dose
didria dotal de insulina (DDT), creatinina, clearance de creatinina (Férmula de
Schwartz) e microalbuminuria. Estabelecida a relagao entre o SDS PN (tabe-
las de Fenton) e as restantes variaveis através do coeficiente de correlagio de
Pearson. Comparagao das criangas com SDS PN <P10 da nossa amostra com os
restantes elementos em estudo, através da aplicagdo do teste Mann-Whitney e
teste exacto de Fisher (SPSS 19.0). Resultados: Incluidos 70 doentes (60% sexo
masculino), com uma idade ao diagndstico de 7,3+3,8 anos. Idade gestacional
de 38,9+1,1 semanas e PN de 3377+440 g (SDS -0,036+0,8). Aos 5 anos de DM1
18,5% tinham excesso de peso e 12,9% obesidade. A TA sistdlica encontrava-
-se no P90-95 em 20% e >P95 em 8,6% e a TA diastélica era >P95 em 5,7%. A
HbAlc era 8,4+0,9%, a DDT 0,9 +0,3 U/Kg/dia, a creatinina 0,6+0,2 mg/dL,
a clearance de creatinina 164,7+43,6 ml/min/1,73m2 e a microalbuminuria
6,0£10,2 mg/g creatinina. Medicados 5 doentes com IECA (4 hipertensao arte-
rial, 1 microalbumindria). A correlagao directa entre o SDS PN e as restantes
variaveis revelou tendéncia inversa com a DDT (r=-0,132, p=0,275) e a micro-
albumindria (r=-0,036, p=0,781). Os 7 doentes com SDS PN <P10 da amostra
tinham uma DDT significativamente superior (1,15 vs 0,92U/Kg/dia; p=0,026)
e valores superiores de HbAlc (9,0 vs 8,3%; p=0,078) e de microalbumindria
(12,0 vs 5,2 mg/g creatinina; p=0,134). Conclusao: Os resultados sugerem que
as criangas com menor PN apresentam menor sensibilidade a ac¢io da insulina,
valores superiores de HbAlc e de microalbuminuria. Assim, este deve ser mais
um dos factores de risco a ter em conta no seguimento de doentes com DMI1.

Palavras-chave: Diabetes mellitus, Peso nascimento

C047 (13SPP-39446) - (*) VALOR MAXIMO DE
SOMATROPINA (ST) NAS PROVAS DE ESTIMULACAO
NA PREVISAO DA RESPOSTA TERAPEUTICA EM
CRIANCAS COM DEFICE ISOLADO DE HORMONA DE
CRESCIMENTO (DIHC)

Sandra Belo'; Susana Corujeira’; Claudia Nogueira'; Carla Costa'; Cintia Castro-
-Correia'; Manuel Fontoura'

1- Unidade de Endocrinologia Pediatrica, Servio de Pediatria, Hospital Pediétrico Integrado,
Centro Hospitalar de Sao Joao

Introdugio: O tratamento com ST recombinante (STr) esta sujeito a critérios
rigorosos. A existéncia de diferengas na resposta a terapéutica, em fungio do
valor maximo de ST nas provas de diagnostico (doentes com ST< 5ng/mL vs
ST> 5ng/mL), poderia condicionar uma selegdo mais criteriosa dos doentes que
beneficiem desta terapéutica. Objetivo: Avaliar diferengas na resposta a tera-
péutica com STr em doentes com DIHC em fungdo do pico maximo de ST nos
testes de estimulagdo. Métodos: Selecionados 18 doentes com DIHC seguidos em
Consulta de Endocrinologia Pedidtrica. Foram recolhidos dados antropométricos
(estatura (E), peso, velocidade de crescimento (VC), estatura alvo (EA)), anali-
ticos (IGF-1, IGFBP3) e imagioldgicos (idade dssea (I0)) antes e 12 meses ap6s
o inicio do tratamento. Foram constituidos 2 grupos com base no valor méximo
de ST obtido nas provas de estimulagdo, ST<5 (n=9) e ST>5 ng/mL (n=9). Os
resultados sdo expressos em médiatdesvio padréo e frequéncias relativas. Na
andlise estatistica foi atribuido significado para p<0,05. Resultados: Amostra
constituida por 18 doentes (masculino n=13), com idade cronoldgica (IC) de
8,613,5 anos, E 114,3+18,6cm (score z -2,7+0,6); indice de massa corporal (IMC)
17,3+3,1kg/m2; EA 165,4+7,3cm; 10 5,8+3,5 anos; VC 4,0+0,8cm/ano; IGF-1
104,7+70,1ng/mL; IGFBP3 2,8+1,3ug/mL. Dois doentes apresentavam valores
de IGF-1 acima do percentil 50, considerando os valores de referéncia para a
IC e 16,7% quando considerada a IO. Apds 12 meses de terapéutica verificado
um aumento significativo na VC (8,1+2,0; p<0,001) e E (123,9+19,2; p<0,001;
(score z -2,0+0,9)). Quando comparados os dois grupos verificada diferenga
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no valor de ST nas provas de estimulagdo (3,4+1,8 vs 5,9+1,1ng/mL; p=0,03).
Nao foram encontradas outras diferencas nomeadamente quanto a dose de ST
(0,035+0,008 vs 0,035+0,005mg/kg/dia; p=0,867), parametros antropométricos
(E 114,4+21,2 vs 114,1+16,9cm; p=0,98; VC 3,8+0,7 vs 4,2+0,9cm/ano; p=0,28),
analiticos (IGF-1 104,1+77,1 vs 105,3+68,1ng/mL; p=0,97) ou imagioldgicos
(I0 5,9+3,9 vs 5,7+3,2 anos; p=0,90) iniciais, 0 mesmo tendo sido verificado
12 meses apos terapéutica (dose de ST 0,031+0,008 vs 0,029+0,004mg/kg/dia;
p=0,42; E 124,4+22,2 vs 123,5£16,9cm; p=0,93; VC 8,5+2,5 vs 7,7+1,4cm/ano;
p=0,44; IGF-1 258,8+243,4 vs 309,6+191,4ng/mL; p=0,63). Conclusdes: Apesar
do reduzido tamanho amostral, a resposta a terapéutica com STr em criangas
com DIHC ¢ semelhante nos casos de défice grave ou parcial.

Palavras-chave: Somatropina, IGF-1, Défice de somatropina

CO048 (13SPP-67992) - (*) DEFICE DE VITAMINA D EM
DOENTES COM DIABETES MELLITUS TIPO 1

Susana Branco'; Helena Rego?; Carla Costa’; Cintia Correia*; Manuel Fontoura*

1- Hospital de Sao Teoténio,Viseu; 2- Hospital do Divino Espirito Santo; 3- Unidade de Endocri-
nologia e Diabetologia Pediatrica do Centro Hospitalar de Sdo Jodo; 4- Unidade de Endocrino-
logia e Diabetologia Pedidtrica do Centro Hospitalar de Sao Joao; Faculdade Medicina do Porto

Objetivos: Avaliar a frequéncia do défice de Vitamina D em doentes com Dia-
betes Mellitus tipo I, seguidos em Consulta de Endocrinologia e Diabetologia
Pedidtrica, e avaliar as suas caracteristicas demogréficas e bioquimicas. Mate-
rial e métodos: Em um estudo retrospetivo foram avaliados 68 doentes com
Diabetes Mellitus tipo I (23 do sexo masculino e 45 do sexo feminino), com
idades compreendidas entre 4 e 21 anos, nos quais foram doseados os niveis de
25-hidroxivitamina D (25(HO)D), determinada a HbAlc e avaliada a duracéo
da doenga. O nivel sérico de vitamina D foi classificado de acordo com os cut-
-off das recomendagdes da Academia Americana de Pediatria. Resultados: Dos
doentes estudados, 69% revelou deficiéncia ou insuficiéncia de 25 (OH)D (9%
deficiéncia grave, 32% deficiéncia e 28% insuficiéncia), 55% eram rapazes. O
nivel sérico de 25 (HO)D foi normal em 31% dos doentes. Nao houve doentes
com excesso de vitamina D. A média dos niveis de 25(HO)D nas raparigas foi
de 17 ng/ml (2-40) e nos rapazes de 16,1 ng/ml (2-28). Os doseamentos médios
da HbA1lc e a duragido da doenga foram respetivamente 9,2% e 6,3 anos nos
doentes com niveis normais de 25(OH)D e de 8,8% e 5,7 anos nos doentes com
deficiéncia ou insuficiéncia de 25 (OH)D. Conclusio: A frequéncia do défice de
vitamina D nos doentes estudados ¢ substancial, independentemente do sexo.
Os niveis de HbAlc sdo independentes do doseamento de 25(OH)D.

Palavras-chave: vitamina D; diabetes

CO49 (13SPP-69747) - (*) INSULINOTERAPIA
FUNCIONAL COM MULTIPLAS ADMINISTRACOES
DE ANALOGOS DE INSULINA EM CRIANCAS COM
DIABETES MELLITUS TIPO 1 COM INICIO ANTES
DOS 5 ANOS DE IDADE

Vivian Gongalves'; Filipa Inés Cunha’ Maristela Margatho?; Rita Cardoso*; Isabel
Dinis’; Alice Mirante*

1- Servigo de Pediatria - Hospital de Sao Francisco Xavier — Centro Hospitalar de Lisboa Oci-
dental ; 2- Servigo de Pediatria - Hospital Infante D. Pedro ; 3- Hospital Pedidtrico de Coimbra;
4- Unidade de Endocrinologia Pedidtrica, Diabetes e Crescimento Hospital Pediatrico de Coimbra

Introdugio: As criangas com Diabetes Mellitus Tipo 1 (DM1) diagnosticada
antes dos 5 anos de idade constituem um grupo de dificil abordagem terapéu-
tica dada a necessidade de baixas doses de insulina, e o apetite e actividade
fisica imprevisiveis. A insulinoterapia funcional com multiplas administragdes
de andlogos de insulina constitui um desafio adicional dada a necessidade de
multiplas injec¢des de insulina. Objectivos: Comparar o controlo metabélico
nas criangas com DM1 de inicio antes dos 5 anos de idade sob terapia conven-
cional (TC) e terapia funcional (TF) nos 2 primeiros anos apds o diagndstico.
Material e Métodos: Efectuou-se um estudo retrospectivo analitico através da
consulta dos processos clinicos de criangas e adolescentes com diagndstico de
DMLI entre Janeiro de 2006 e Marco de 2009. As variaveis estudadas foram:
hemoglobina glicosilada, dose didria total de insulina, glicemia média, indice
de massa corporal e estatura no primeiro e segundo anos de doenca. Tratamento
estatistico em SPSS°17 (a=0,05). Resultados: Do total da amostra, 10 criangas
foram tratadas com TC, com idade média de 3,0+1,3 anos, e 10 com TE, com
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idade média de 4,0+1,8 anos. Comparando o 1° e 2° ano de doenga, no grupo
tratado com TC verificou-se um aumento significativo da média de hemoglo-
bina glicosilada (7,2+0,9% versus 7,9+0,9%; p=0,003) e da dose didria total de
insulina (0,53+0,12 versus 0,69+0,14%; p=0,001), sem varia¢ao significativa da
glicemia média (179+40 versus 181+31mg/dl). No grupo tratado com TF nao
se verificaram variagdes significativas do valor médio de hemoglobina glico-
silada (8,0+0,9% versus 7,6+0,6%; p=ns), na glicemia média (155+27 versus
148+27mg/dl; p=ns), nem na dose diaria total de insulina (0,69+0,21 versus
0,76+0,11%; p=ns). Aos 2 anos de tratamento a glicemia média era significati-
vamente melhor no grupo com TF (148+27 versus 181+31mg/dl; p=0,02). Em
ambos os grupos ndo encontramos variagio significativa do sds do indice de
massa corporal e da estatura. Conclusées: O grupo com TF mostrou ao longo
do tempo obter uma redugéo, embora néo significativa, da hemoglobina glico-
silada, sem variagao significativa da dose diaria de insulina total, e no segundo
ano, apresentou melhores glicemias medias que no grupo com TC. A TF com
multiplas administragdes de insulina é possivel em criancas com menos de 5
anos, apesar das multiplas injecgdes de insulina. O ideal neste grupo etério é a
terapia com bomba perfusora de insulina desde o inicio da doenga.

Palavras-chave: diabetes, insulinoterapia funcional, controlo metabdlico

CO50 (13SPP-77125) - (*) NIVEIS DE IGF-1 E

IGFBP3 COMO INDICADORES DE RESPOSTA AO
TRATAMENTO COM HORMONA DE CRESCIMENTO,
EM CRIANCAS COM BAIXA ESTATURA

Helena Rego’; Susana Branco? Susana Corujeira *; Carla Costa’; Cintia Correia %
Manuel Fontoura*

1- Servigo de Pediatria do Hospital Divino Espirito Santo, Ponta Delgada; 2- Servigo de Pediatria
do Hospital de Sao Teotonio, Viseu; 3- Unidade de Endocrinologia e Diabetologia Pediatrica do
Servigo de Pediatria do Centro Hospitalar de Sao Jodo, Porto. ; 4- Unidade de Endocrinologia e
Diabetologia Pediatrica do Servigo de Pediatria do Centro Hospitalar de Sao Joao, Porto; Facul-
dade de Medicina do Porto

Os niveis séricos de IGF-1 (Insulin Like Growth-Factor) e IFGBP3 (IGF Bin-
ding Protein 3) dependem, entre outros factores, da secrecgdo de hormona de
crescimento (GH) e da sua acgdo periférica a nivel dos érgios alvo. Nas criangas
em tratamento com GH podem ser um indicador da sensibilidade dos tecidos
aacgdo da GH e ser um bom pardmetro de ajuste para optimizagao da dose e
da resposta ao tratamento. O objectivo deste trabalho foi analisar as alteragoes
nos niveis séricos de IGF-1 e IFGBP3 durante o primeiro ano de tratamento
com GH, em criangas e adolescentes com deficiéncia de GH. Analisaram-se os
registos de 45 criangas que iniciaram tratamento com GH, entre 2009 e 2011.
Foram divididas em dois grupos em fungio da patologia subjacente: défice iso-
lado em GH (DGH, n=32) e sem défice em GH (NDGH, n=13). Os valores de
IGF-1 e IFGBP3, foram doseados pelo método de quimioluminescéncia antes
do inicio e a cada 6 meses durante o tratamento. A dose média de GH foi de
0,033 mg/kg/dia e de 0,040 mg/kg/dia, respectivamente para os grupos DGH e
NDGH. No total dos doentes, 18 eram do sexo feminino e 27 do sexo mascu-
lino. Todos eram prépuberes. A média das idades no inicio do tratamento foi
9,9+1,3 anos, no grupo DGH e de 7,7+1,4 anos no grupo NDGH (p=0,086). A
estatura média no inicio do tratamento foi superior no grupo DGH (-2,5 SDS
vs — 3,1 SDS). Ao fim do primeiro ano de tratamento o grupo DGH cresceu em
meédia + 6,82 cm e o grupo NDGH cresceu em média + 12,92 cm (p=0,001). Em
ambos os grupos verificou-se um aumento do SDS de IGF1 e IGFBP3 ao fim
de 12 meses. Os niveis de IGF1 e IGFBP3 foram mais baixos no grupo DGH
apesar de maior idade e do indice de massa corporal. A velocidade de cresci-
mento apds os 12 meses de tratamento correlacionou-se negativamente com
os niveis séricos de IGF1 (r = -0,05 no DGH; r= -0,427 NDGH) e de IGFBP3
(r=-0,197 no DGH; r= -0,766 NDGH). Durante o tratamento os niveis de IGF-
-1 e IGFBP3 correlacionaram-se positivamente com a dose de GH em ambos
os grupos, mas com significancia apenas no grupo NDGH. Os niveis de IGF1
e IGFBP3 estdo diminuidos em criangas com DGH reflectindo a deficiéncia
de GH enquanto no grupo NDGH os niveis diminuidos traduzem o factor
nutricional. Apesar de menor sensibilidade a acgao da GH no grupo NDGH, as
maiores doses de GH e a menor idade condicionaram uma resposta maior em
termos de velocidade de crescimento e de niveis de IGF1 e IGFBP3. Apesar da
pequena amostra estudada os niveis de IGF1 e IGFBP3 ndo parecem ser bons
indicadores da eficacia, a curto prazo, do tratamento com GH.

Palavras-chave: Hormona de crescimento; IGF-1; IGFBP3
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CO51 (13SPP-32601) - (*) MASSA ABDOMINAL EM
ADOLESCENTE - QUE DIAGNOSTICO?

Carolina Guimaraes'; Margarida Chaves'; Sofia Deuchande’; S6nia Nobre?
1- Departamento da Mulher e da Crianga - HPP Hospital de Cascais; 2- Servio de Gastrentero-
logia - HPP Hospital de Cascais

Introdugéo: A doenga de Crohn é uma doenga inflamatdria intestinal (DII) de
etiologia desconhecida. A incidéncia na idade pediétrica tem vindo a aumen-
tar e estima-se que até 25% dos novos casos de doenga surjam em criangas e
adolescentes. As formas de apresentagdo sao muito variadas e podem cursar
com escassa sintomatologia o que obriga a um elevado indice de suspei¢do
para estabelecer o diagnostico. Relato de caso: Adolescente do sexo mascu-
lino, com antecedente familiar de mae com gastrite a Helicobacter pylori (HP)
e sem antecedentes pessoais relevantes. Referenciado a consulta de Pediatria
Geral por dor peri-umbilical direita, ligeira, esporadica, com alguns meses de
evolugio e epigastralgias nas 2 tltimas semanas. Referia ainda perda ponderal
nao quantiﬁcada e negava outros sintomas. Na consulta estava assintomatico,
a observagdo apresentava bom estado geral e de nutrigdo e verificou-se a pal-
pagdo abdominal na regido periumbilical direita uma massa com 3 x 2 cm, de
consisténcia dura. A ecografia abdominal demonstrou espessamento da tltima
ansa ileal e suspeita de colegdo abcedada, pelo que iniciou antibioterapia com
Ciprofloxacina e Metronidazol. Analiticamente apresentava trombocitose, ele-
vagao ligeira da proteina C reactiva, anticorpo anti-Saccharomyces cerevisiae
(ASCA) positivo e anticorpo anti-citoplasma de neutréfilos (ANCA) negativo.
A tomografia computorizada abdominal ndo confirmou a presenca de abcesso.
Realizou endoscopia digestiva baixa que revelou alteragées macroscépicas no
ileon terminal, sem alteragdes na mucosa colica: as biopsias ileais demonstra-
ram intenso infiltrado inflamatdrio transmural e extensa ulceragéo, achados
compativeis com doenga de Crohn. Iniciou terapéutica com prednisolona. No
seguimento na consulta de Gastrenterologia efectuou endoscopia digestiva alta
que revelou gastrite associada a HP, tendo realizado terapéutica de erradicagio.
Actualmente mantém-se assintomatico e a cumprir desmame de corticoterapia.
Discussdo: Embora pouco frequente no contexto pediatrico, a dor abdominal
de etiologia orgénica deve ser equacionada na presenga de sinais de alarme,
mesmo quando a sintomatologia é escassa. Neste caso a detegdo de uma massa
abdominal desencadeou toda a investigagio complementar, permitindo o diag-
ndstico atempado de uma patologia cronica que obriga a vigilancia apertada e
a estratégias terapéuticas especificas, que permitam o controlo da doenga e a
manuten¢ao da qualidade de vida.

Palavras-chave: doenc¢a de Crohn, massa abdominal

CO52 (13SPP-34377) - (*) NAO HA UMA SEM DUAS...
ULCERA PEPTICA NA INFANCIA - RELATO DE CASO
CLINICO

Ana Margarida Correia'; Catarina Pires'; Inés Coelho'
1- USF Grao Vasco

Enquadramento: Embora de incidéncia inferior aos adultos, tem aumentado
o numero de diagndsticos de tlcera péptica nas criangas e jovens, devido ao
desenvolvimento da endoscopia digestiva alta (EDA). A infecgio por Helico-
bacter pylori (Hp) ¢ a infecgdo crénica mais prevalente no mundo, estando pre-
sente em cerca de 50% das criangas portuguesas. O Hp encontra-se na mucosa
do antro gastrico em quase 90% das criangas com tlcera duodenal. As unhas
com sujidade, a boca e 0 estdbmago sdo importantes reservatérios de Hp, tendo
a transmissdo interfamiliar e institucional um grande risco epidemiolégico.
Descrigao de Caso: Utente do sexo feminino, 13 anos de idade, estudante do
8¢ ano de escolaridade, com bom rendimento escolar. Reside com os pais e a
irmi, pertencendo a uma familia de classe média e altamente funcional. Sem
antecedentes pessoais relevantes. Antecedentes familiares a salientar: irma de
16 anos com ulcera péptica duodenal (Hp positivo), diagnosticada em 2010.
Em Janeiro de 2012 recorre a uma Consulta Programada (CP) com queixas
de dispepsia e epigastralgias episddicas, com cerca de 2 semanas de evolugio.
Exame objectivo sem alterages relevantes. Faz-se aconselhamento dietético e
controlo da dor com paracetamol em SOS, com indica¢do para marcagao de
nova CP em caso de agravamento ou persisténcia dos sintomas. Em Maio de
2012, a utente volta a CP referindo que tinha melhorado durante um més; no
entanto, passado esse periodo as queixas (epigastralgia e dispepsia) persisti-
ram, com agravamento nas ultimas 3 semanas, sendo uma dor constante e com
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interferéncia nas suas actividades didrias. Ao exame objectivo apresenta dor a
palpagéo da regido do epigastro e hipocondrio direito, sem defesa, massas ou
organomegalias palpaveis; restante exame sem alteragoes. Devido a intensidade
das queixas requisita-se uma EDA que revela uma tlcera duodenal, gastropatia
eritematosa e esofagite de refluxo, com pesquisa de Hp positiva. Procedeu-se
a erradicagdo do Hp, com melhoria significativa dos sintomas. Discussao: O
Homem é o maior reservatério do Hp, a transmisséo faz-se de pessoa para pes-
soa e a infecgdo é mais frequentemente adquirida durante a infincia. Embora a
ulcera duodenal néo seja a causa mais frequente de dor abdominal na infancia,
esta patologia deve ser considerada em criangas que persistem com este sin-
toma por longos periodos de tempo, principalmente quando estdo associadas
queixas dispépticas.

Palavras-chave: tlcera péptica, Helicobacter pylori

CO53 (13SPP-82435) - (*) INFECGCAO POR H.PYLORI
EM ENDOSCOPIA DIGESTIVA: EVOLUCAO DA
PREVALENCIA E PERFIL CLINICO

Moénica Almeida’; Teresa Rodrigues’ Ana Palha’; Monica Oleastro’; Ana Isabel Lopes!
1- Unidade de Gastrenterologia Pediatrica, Clinica Universitaria de Pediatria/ Departamento de
Pediatria, FML/HSM-CHLN; 2- Departamento de Biomatemética, FML; 3- Servigo de Anatomia
Patoldgica, HSM-CHLN; 4- Departamento de Doengas Infecciosas, INSA

Introdugio: A diminuigao da prevaléncia da infec¢do por H. pylori (Hp) tem
sido reportada mundialmente, paralelamente a melhoria das condi¢des socio-
-econdmicas. Tanto quanto é do nosso conhecimento, nao existem em Portu-
gal estudos de prevaléncia em criangas sintomaticas submetidas a endoscopia
digestiva. Objectivos: Constituiram objectivos deste estudo: avaliar a preva-
léncia da infec¢do por Hp num periodo de 10 anos (3 anos representativos)
numa amostra da populag¢do pediatrica Portuguesa sintomatica submetida
a endoscopia digestiva; descrever aspectos clinicos associados a infecgdo na
mesma amostra. Métodos: Estudo descritivo e analitico retrospectivo. Efectuada
revisao de 359 endoscopias diagnosticas realizadas em 2002, 2006 e 2011 num
centro terciario de Gastroenterologia Pediatrica (Lisboa), idade <18 anos, com
realizagdo de biopsia géstrica, para avaliagdo da prevaléncia global de infecgio
e associagdo do status Hp com variaveis clinicas, indicagdes para realizagdo de
endoscopia, achados endoscopicos e histoldgicos. Considerou-se status Hp(+)
se histologia e/ou cultura positivas; status Hp(-) se histologia e cultura simul-
taneamente negativas. Estatistica: teste Qui-quadrado, teste Exacto de Fisher;
a=0,05. Resultados: A indicagdo mais frequente para endoscopia foi dor abdo-
minal/epigastralgias (53.8%); 175 (48,7%) criangas/jovens evidenciaram status
Hp(+): 11,4% <5anos, 48% 5<11anos, 40.6% 11<18 anos. A prevaléncia média
da infecgdo foi de 57.1% em 2002, 55.5% em 2006 e 41,3% em 2011, sendo a
diminuigéo significativa no ultimo periodo (p=0,02). Diminuigdo verificada nos
trés subgrupos etarios, significativa apenas no subgrupo 5<11 anos (p=0,042).
Achados endoscépicos associados ao status Hp(+) VS Hp(-): eséfago normal
(p=0,032), nodularidade antral/corpo (p<0,001) e tlcera duodenal (p=0,013);
achados histolégicos associados ao status Hp(+) VS Hp(-): inflamagdo mode-
rada (p<0,001), actividade ligeira e moderada (p<0,001) e presenga de foliculos/
agregados linfoides (p<0,005). Conclusdes: Contrariamente a estudos efectuados
em idéntico contexto noutras populagdes, constatou-se uma prevaléncia ainda
elevada da infecgdo por Hp, sugerindo embora uma tendéncia recente para a
sua diminuigdo, principalmente em criangas em idade escolar. Alguns achados
endoscopicos e histoldgicos associaram-se de forma significativa a presenca de
infecgdo por Hp. Estes resultados enfatizam a relevincia da infec¢do por Hp na
populagao pediatrica Portuguesa sintomatica e a necessidade de adopgao de
estratégias de abordagem com adequada relagao custo-efectividade.

Palavras-chave: Helicobacter pylori, endoscopia, epidemiologia, pediatria

CO54 (13SPP-13519) - (*) HABITOS E PROBLEMAS
DO SONO EM CRIANCAS DOS 2 AOS 10 ANOS -
RESULTADOS PRELIMINARES

Filipe Gloria Silva'; Ligia Barbosa Braga’ Ana Serrao Neto!

1- Centro da Crianga, Hospitalcuf Descobertas; 2- Departamento de Pediatria, Faculdade de
Ciéncias Médicas da Universidade Nova de Lisboa

Introdugio: E cada vez mais reconhecida a importancia do sono adequado na
saude das criangas em diversos dominios. Tendo validado a versdo portuguesa
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do Children’s Sleep Habits Questionnaire (CSHQ-PT), procurdmos caracterizar
os habitos de sono de uma populagio de criangas dos 2 aos 10 anos, no sentido
de obter dados de referéncia para outros estudos e de suportar agdes de pro-
mogao da satde nesta drea. Objetivo: Apresentar os resultados preliminares do
estudo “Habitos e problemas do sono em criangas dos 2 aos 10 anos”. Métodos:
Estudo populacional, transversal em que o CSHQ-PT foi distribuido aos pais
de 2257 criangas dos 2 aos 10 anos recrutadas em creches, jardins de infancia
e escolas de 17 dreas escolares da Grande Lisboa, Peninsula de Setubal, Leziria
do Tejo e Alentejo. Resultados: Foram devolvidos 1559 (69%) questionarios
e 1450 foram considerados vélidos para o estudo. A idade média das criangas
foi 6,5 + 2,3 anos. As cotagdo médias do CSHQ-PT foram: cotagdo total 46,5;
Resisténcia em ir para a cama 8,4; Inicio do sono 1,9; Duragio do sono 3,8;
Ansiedade relacionada com o sono 5,8; Despertares noturnos 3,9; Parassonias
9,0; Perturbagéo respiratdria do sono 3,6; e Sonoléncia diurna 13,1. A média
do tempo total de sono diario foi de 11,2h aos 2-3 anos, 10,1h aos 4-5 anos e
9,6h dos 6-10 anos. Os pais identificavam “um problema com o sono ou com
o adormecer” em 10,4% das criangas, que tinham cotagdes médias mais altas
em 7 das 8 subescalas (p<0,001). Em 64% das criangas que “raramente dormem
0 que é necessario’, os pais nao consideravam que existia um problema com o
sono. Discussdo: Apresentamos dados recentes sobre os hébitos e problemas do
sono de criangas dos 2 aos 10 anos provenientes de diferentes areas geograficas.
Comparando com séries de outros paises, as criangas portuguesas apresentam
cotagoes do CSHQ-PT mais elevadas, o que contrasta com a baixa prevaléncia
dos problemas do sono reconhecidos pelos pais. Os resultados sugerem também
que existem muitas criangas com privagao de sono, especialmente na faixa dos
4-5 anos, sendo necessario maior investimento na promogao do sono adequado.

Palavras-chave: Sono, Crianga, Perturbagdes do Sono, Epidemiologia

CO55 (13SPP-61468) - (*) “PREVALENCIA DE
CRIANCAS EXPOSTAS AO FUMO AMBIENTAL DO
TABACO EM CASA E NO CARRO: UM ESTUDO
TRANSVERSAL EM PORTUGAL”

Henedina Antunes'; Ana Carolina Araijo? José Cunha Machado®; Catarina Samorinha?
Angela Gaspar?; Elisardo Becofia’; Sofia Belo Ravara®; Paulo Vitéria®; Manuel Rosas’;
Esteve Fernandez®; José Precioso®

1- Servigo de pediatria, hospital de Braga e Instituto de Investigagao em Ciéncias da Vida e da
Satide, Escola de Ciéncias da Satide, Universidade do Minho e ICVS/3B’s-Laboratério Associado,
Braga/Guimaraes; 2- Instituto de Educagdo, Universidade do Minho, Braga; 3- Instituto de Cién-
cias Sociais, Universidade do Minho, Braga; 4- Servigo de Imunoalergologia, Hospital de Dona
Estefania, Lisboa ; 5- Unidade de Tabaquismo, Universidade de Santiago de Compostela, Espa-
nha; 6- Medicina Preventiva, Faculdade de Ciéncias da Satide, Universidade da Beira Interior;
7- Divisao da Promogao da Saude, Cimara Municipal de Viana do Castelo; 8- Instituto Catalao
de Oncologia de Barcelona, Espanha

Objetivo: Determinar a prevaléncia de criangas expostas ao Fumo Ambiental
do Tabaco (FAT), em casa e no carro. Metddos: Estudo observacional descritivo
transversal nacional com aplicagao de um questionario de auto-preenchimento
a alunos do 4°ano de escolaridade no ano letivo de 2010/2011. A dimensao da
amostra foi calculada para ser representativa da populagdo dos concelhos de
Braga, Porto, Viana do Castelo, Covilh4, Lisboa, Evora, Faro, Funchal e Angra
do Heroismo. Resultados: Foram inquiridos 3187 alunos, idade média 9,5+0,7
anos. Tinham pais fumadores 52,0% [intervalo de confianga a 95% (IC95%),
50,2-53,7%]; pai 43,7% [1C95%, 41,9-45,4%] e mae 29,3% [IC95%, 27,7-30,9%].
A percentagem dos pais fumadores que fumam em casa, pai 43,4% [IC95%,
40,5-46,2%] e mae 36,3% [IC95%, 33,1-39,5%]. Lisboa foi a regido do pais
com mais fumadores: mae, pai ou ambos, 38,2% [IC95%, 35,0-41,3%]; 48,4%
[IC95%, 45,1-51,7%], 24,1% [IC95%, 21,4-26,9%], respectivamente. Das maes
fumadoras com escolaridade até o 9° ano, 69,4% [1C95%, 63,9-74,9%] fumam
no domicilio versus (vs) 53% das maes com mais do 9° ano, p<0,001. Para os
pais, 60,6% vs 49,7%, p<0,01. Das maes de classe social mais elevada, 66,7%
ndo fumam no domicilio vs 30,7% das de classe social mais baixa, p<0,001. Para
os pais, 64,1% vs 45,1%, p<0,01. Sdo expostas a FAT diariamente no domicilio
14,3% [1C95%, 13,1-15,5%] das criangas, 18,3% [IC95%, 14,7-21,9%] ocasio-
nalmente, 32,6% das criangas correm risco de exposigdo ao FAT pelo facto de
algum dos conviventes fumar em casa. As criangas asmaticas estao expostas ao
FAT em percentagem idéntica as criangas ndo asmdticas, 59,5% [IC95%, 55,1-
-64,0%] vs 58,4% [1C95%, 55,1-64,0%]. Das 1827 criangas que costumam andar
de carro, 5,4% [IC95%, 4,4-6,5%] declaram que os pais fumam sempre dentro
do carro e ocasionalmente 23,6% [IC95%, 21,6-25,6%)]. E proibido fumar em
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48,9% dos carros de pais fumadores e em 91,8% dos carros dos pais nao fuma-
dores, p<0,001. Os Agores é a regido que relata mais FAT no carro, sempre 8,8%
e ocasionalmente 38,8%. Conclusdes: este é o primeiro estudo sobre FAT em
criangas com amostra representativa nacional. Metade das criancas esta em
risco de exposi¢ao. Os resultados mais preocupantes, por distrito, foram os de
Lisboa. O FAT no carro, um assunto pouco estudado, teve nos Agores o seu
pior resultado. O baixo nivel educacional e econdémico dos pais estd associado a
FAT nas criangas Portuguesas. As criangas terem asma nao foi motivo de menor
exposicao a FAT. (Estudo financiado pela Fundagio de Ciéncia e Tecnologia
- PTDC/CPE-CED/098281/2008)

Palavras-chave: Fumo ambiental de tabaco; criancas; casa; carro

CO56 (13SPP-85691) - (*) COMPARAGCAO ENTRE O
ESTADO DE NUTRIGCAO AVALIADO PELO PESO/
COMPRIMENTO (P/C) E O IMC NUMA POPULACAO
INFANTIL DOS 0 AOS 60 MESES RESIDENTES EM SAO
TOME E PRINCIPE

Diana e Silva'; Ana Valente?; Andreia Borges? Claudia Dias’; Feliciana Almeida’; José Luis
Cruz*; Edgar Neves®; Caldas Afonso; Anténio Guerra’; *G. Frota, A. Maia,M. Lima,A.
Pinto,F. Monteiro,M. Lopes,C. Sousa,R. Neves,L. Nobrega,D. Correia®

1- Unidade de Nutri¢ao/Hospital Pedidtrico Integrado/Centro Hospitalar Sao Joao (HPICHS]),
Faculdade de Ciéncias da Nutri¢do e Alimentagdo da UP; 2- Faculdade de Ciéncias da Nutrigao
e Alimentagdo da UP; 3- Servigo de Bioestatistica e Informatica Médica; 4- Hospital Dr Ayres de
Menezes; 5- Instituto Marques de Valle Flor; 6- Unidade de Nutrigao/Hospital Pediétrico Inte-
grado/Centro Hospitalar Sao Joao (HPICHS]); Faculdade de Medicina da UP; 7- Unidade de
Nutri¢ao/Hospital Pediatrico Integrado/Centro Hospitalar Sao Joao (HPICHSJ); Faculdade de
Ciéncias da Nutri¢ao e Alimentagio da UP; Faculdade de Medicina da UP ; 8- *Grupo de Estudo
- Trabalho suportado por Nestlé Nutrition Institute

Introdugio: A Organizagdo Mundial de Satide (OMS) recomenda a utiliza-
¢do do indice P/C até aos 24 meses e o IMC acima dos 24 meses para avaliar
o estado de nutri¢do em criangas. Contudo, a literatura refere que entre estas
duas medigdes verificam-se algumas discrepancias, ndo havendo consenso rela-
tivamente ao melhor indice nutricional a utilizar nesta faixa etaria. Objectivos:
Comparar o estado de nutri¢do em criangas residentes em Sao Tomé e Principe
(STP) consoante o indice utilizado (P/C ou IMC). Populagao: Foram avaliadas
1285 criangas representativas dos 6 distritos de STP. Métodos: Seleccionaram-
-se aleatoriamente 1285 criangas tendo por base as 24.704 criangas com idades
compreendidas entre os 0 e 5 anos, inscritas no programa de vacinagao de 2010.
Assente no protocolo de avalia¢ao nutricional, procedeu-se 4 caraterizagdo do
estado de nutrigdo pelo P/C e pelo IMC através do célculo de z-scores recor-
rendo ao programa WHO Anthro, baseado nas curvas de crescimento da OMS.
O z-score do indice P/C e IMC foram utilizados para classificar a estado nutri-
cional de acordo com os pontos de corte recomendados pela OMS. O protocolo
foi aprovado pelo Conselho de Administragao do Centro Hospitalar Dr. Ayres
de Meneses e pela Comissdo de Etica do HPICHS]. Os dados foram inseridos
numa base - MedQuest® e o tratamento estatistico efectuado no SPSS®, para
a totalidade da amostra e para os grupos etdrios dos 0 < 24 e >24 <60 meses.
Resultados: Do total das criancas avaliadas (n=1285), 45,5% sdo do sexo d
e 54,5% do sexo @, com idade média de 26:+18 meses (m=22). Observam-
-se valores médios zscores de IMC: 0<24m:-0,48+1,2 (min:-4,85; max:6,15);
>24<60m:-0,21+1,26 (min:-5,11; max:5,77). Quanto ao P/C verificam-se os
seguintes valores: 0<24m:-0,47+1,2 (min:-5,26; max:6,05); >24 <60m:-0,28+1,24
(min:-5,19; max:5,39). A caracterizagdo do estado de nutri¢ao de acordo com
os pontos de corte estabelecidos aponta para um elevado grau de desnutrigdo
global independentemente do indice utilizado e em ambos os grupos (0<24m:
IMC=29,6% e P/C=30,2%; >24<60m: IMC=21,9% e P/C=24,1%). Conclusdes:
Verificou-se alguma discrepancia entre os indices utilizados para classificar
o estado nutricional, particularmente entre os 24 e 60 meses. Destaca-se a
importancia da escolha adequado dos indices antropométricos de acordo com
o grupo etario, dado que estas poderio ser classificadas em estados nutricionais
diferentes consoante o indice utilizado.

Palavras-chave: Peso/Comprimento, IMC, malnutri¢do
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PAS1 (13SPP-37591) - DESLIPIDEMIA HEREDITARIA
VS DISLIPIDEMIA AMBIENTAL EM CRIANCAS
PORTUGUESAS

A.M. Medeiros'; A.C. Alves'; M. Bourbon'!

1- Unidade de I&D, Grupo de Investigagao Cardiovascular, Departamento de Promogao da Satde
e Doengas Cronicas, Instituto Nacional de Saade Dr. Ricardo Jorge, Lisboa, Portugal 2- Center
for Biodiversity, Functional & Integrative Genomics (BioFIG), Portugal

Introdugio: A hipercolesterolemia é um importante factor de risco cardio-
vascular (CV) cuja origem pode ser ambiental ou genética. A identificacdo de
uma populag¢do jovem com elevado risco CV permite uma intervengao pre-
coce, adiando ou suprimindo a ocorréncia de doenga cardiovascular na vida
adulta. A Hipercolesterolemia Familiar (FH) estd associada a um elevado risco
CV e resulta de mutagdes em trés genes do metabolismo dos lipidos: LDLR,
APOB e PCSK9. O Estudo Portugués de Hipercolesterolemia Familiar realiza
aidentificagdo genética de doentes com diagndstico clinico de FH. Objectivo:
O objectivo deste estudo é distinguir entre FH e uma dislipidemia de origem
ambiental num grupo de criangas que apresentam o mesmo diagndstico clinico.
Métodos: Caracterizou-se um grupo de 220 criangas (<16 anos) diagnostica-
das com possivel dislipidemia de origem genética. A caracterizagdo bioquimica
envolveu determinagdo dos pardmetros colesterol total (CT), c-LDL, c-HDL,
triglicéridos, apoB, apoAl, Lp(a) para todas as criangas; para parte destas (N=60)
determinaram-se ainda os parametros apoAll, apoAIV, apoAV, apoCll, apoCIII,
sdLDL. O estudo molecular foi realizado nos genes LDLR, APOB e PCSK9. Os
dados foram analisados através dos testes T e Mann-Whitney com o programa
SPSS. Resultados: Foram identificadas molecularmente com FH um total de
80 criangas (36.4%). Foi observada diferenga significativa entre criangas com e
sem FH nos seguintes parametros bioquimicos: CT (p<0.001), c-LDL (p<0.001),
c-HDL (p=0.011), apoB (p<0.001), apoAI (p<0.001), sdLDL (p<0.001). Crian-
¢as com FH apresentam valores elevados de CT, c-LDL, apoB, sdLDL e valores
baixos de c-HDL, apoAlI. Nas criangas sem FH, 9.3% apresenta CT>300mg/dl
e 21.2% apresenta c-LDL>200mg/dl. Um fendtipo severo e causa genética des-
conhecida sugerem a existéncia de um ou mais genes associados 4 FH, ainda
por descobrir. Nestes casos estd a ser realizada a sequenciagdo do exoma com
o objectivo de identificar a causa da sua dislipidemia. O IMC de criangas sem
FH ¢ significativamente mais elevado (p=0.021) que IMC de criangas com FH,
sugerindo que o fenétipo tera uma origem ambiental. Concluséo: Um painel de
biomarcadores lipidicos foi identificado associado a uma dislipidemia heredi-
taria (severa, ndo-modificével) ou uma dislipidemia ambiental (menos severa,
modificavel). Maior risco cardiovascular, associado a valores elevados de CT,
cLDL, apoB, sdLDL e valores baixos de cHDL, apoAl, foi observado em criancas
com a dislipidemia monogénica mais comum (FH). Criangas sem dislipidemia
genética possuem IMC elevado, um factor de risco CV modificével, associado
a um estilo de vida pouco saudavel.

Palavras-chave: Hipercolesterolemia Familiar, Dislipidemia, Risco Cardio-
vascular, Lipidos

PAS2 (13SPP-52154) - AVALIACAO CRITICA DOS
PARAMETROS ATUAIS DE CLASSIFICACAO

DA ANEMIA DOS FETOS DE GESTANTES
ALOIMUNIZADAS

Tiago Lanfernini Ricardo Coelho’; Zilma Silveira Nogueira Reis?* Cezar Alencar de Lima
Rezende?; Gabriel Costa Osanan’ Henrique Vitor Leite’; Antonio Carlos Vieira Cabral?
Rosa Celeste dos Santos Oliveira®

1- Departamento de Ginecologia e Obstetricia; 2- Departamento de Ginecologia e Obstetricia
da Universidade Federal de Minas Gerais; 3- Faculdade de Medicina da Universidade do Porto

Objetivos: Analisar comparativamente os pardmetros atuais de diagndstico e
classificagdo da anemia fetal e apontar o critério mais adequado para a identifi-
cagdo de fetos gravemente anémicos, baseado na sua evolugio perinatal. Meto-
dologia: Estudo retrospectivo de uma coorte de gestantes aloimunizadas pelo
fator Rh, cujos fetos foram submetidos a cordocentese por apresentarem risco
de anemia intrauterina, em servigo universitario de referéncia, no periodo de
1999 a 2009. Foram selecionados 151 fetos que possuiam os valores da concen-
tracdo de hemoglobina e idade gestacional confidveis. O grau de concordéncia
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no diagndstico de anemia grave, a partir dos critérios recomendados, por Nico-
laides et al. (1988), por Bahado-Singh et al. (1998) e por Mari et al., (2000),
foram analisado pelo indice Kappa de Cohen. Os casos discordantes tiveram
sua evolugdo perinatal comparada quanto a mortalidade perinatal, acidose e
presengca de hidropisia. Resultados: Observou-se maior indice de concordancia
no diagndstico de anemia (Kappa 0,80; IC 95% 0,67 - 0,93) quando foram com-
parados os critérios propostos por Nicolaides et al. (1988) e Mari et al. (2000).
Observou-se que todos os fetos considerados anémicos graves por Mari et al.,
(2000) (30) o eram também segundo Bahado-Singh et al. (1998). A presenga de
hidropisia fetal (p<0,001) e a mortalidade perinatal (p<0,001) foram estatistica-
mente diferentes entre fetos que apresentaram discord4ncia no diagnostico de
anemia grave. Entre as trés recomendagdes, acreditamos que a mais conserva-
dora delas, proposta por Bahado-Singh et al. (1998) seja a mais adequada uma
vez que compreende todos os casos divergentes entre as trés recomendagdes
e associa-se mais adequadamente ao mau resultado perinatal nos anémicos
graves. Conclusdes: Os critérios atuais de diagndstico apontam discordéncias
na detecgdo da anemia fetal, assim como na classificagdo de sua forma grave.
Nessa tltima, hd divergéncias importantes, com um potencial de modificar
o resultado perinatal, em termos de ocorréncia de hidropisia e mortalidade.
Palavras-chave: anemia fetal; aloimuniza¢do materno-fetal; fator Rh; mor-
bimortalidade fetal

PAS3 (13SPP-65348) - TESTE DE TILT EM IDADE
PEDIATRICA: EXPERIENCIA DE 2 ANOS DO HDES

Rita Lourengo'; Luisa Martins'; Beatriz Fraga'; M. Rita Soares’; Emilia Santos? Sara
Ribeiro? Carlos Pereira Duarte'

1- Servigo de Pediatria do Hospital do Divino Espirito Santo de Ponta Delgada, EPE, Sao Miguel
(Agores); 2- Servigo de Cardiologia do Hospital do Divino Espirito Santo de Ponta Delgada,
EPE, Sio Miguel (Agores)

Introdugio: O Teste de Tilt (Tt) é o exame padrdo na investigagdo de sincope
vaso-vagal no adulto, sendo o seu uso controverso em idade pediétrica, por
auséncia de protocolo sistematizado e incomodo na aplicagdo da técnica
nesta faixa etdria. Objectivos: Caracterizar a populagdo de criangas e ado-
lescentes submetidos ao Tt, determinar a sua taxa de positividade e tipos
de resposta. Material e Métodos: Estudo retrospectivo, através da consulta
do processo clinico, das criangas com suspeita de sincope vaso-vagal, no
periodo de Dezembro de 2009 a Margo de 2012. Incluidos todos os doen-
tes com idades inferiores a 16 anos, submetidos ao Tt, em aparelho Task
Force Monitor 3040i - CNSystems, com o seguinte protocolo: 10 minutos
de fase pré-tilt e 20 minutos de fase passiva a 70°. Tratamento de dados:
Excel 2003. Resultados: Avaliadas 21 criangas com suspeita de sincope
vaso-vagal, com idade média de 13 anos (11 a 15); 12 do sexo feminino.
Dois doentes apresentavam histéria familiar de sincope e morte subita em
jovens; um doente com historia pessoal de epilepsia. Idade média do pri-
meiro episédio de sincope 11+2.58 anos. Ocorréncia de mais de 5 episddios
prévios em 9/21 criangas. Factores desencadeantes nao identificados em
5/21 criangas. O levante rapido foi o factor desencadeante mais prevalente
(33%). Os prédromos mais frequentes foram a palidez (10/21), sudorese
(5/21) e visdo turva (5/21). A maioria das criangas tinha efectuado estudo
prévio com ECG, Ecocardiograma e Holter. O Tt foi positivo em 8 criangas
(38%), tendo ocorrido sincope em 3. O tipo de resposta mais comum foi a
vasodepressora (50%). Duas criancas apresentaram resposta cardio-inibitéria
com assistolia, com pausa maxima de 11s. O tempo médio para positiva-
¢do foi de 10+8.53 minutos, sendo que, em 5 doentes (62.5%), o teste foi
positivo na fase pré-tilt. As criangas com Tt positivo apresentaram tensao
arterial e frequéncia cardiaca basais em média mais baixas. Conclusdo: O
Tt mostrou-se uma ferramenta segura e 1til na investigagao de sincope em
idade pedidtrica. Foi também importante na tranquiliza¢do da natureza da
crise e reconhecimento dos prédromos pelo doente e sua familia, bem como
na racionaliza¢do dos custos com outros exames. A taxa de positividade
encontrada (38%) estd de acordo com outros estudos.

Palavras-chave: teste de tilt, sincope vaso-vagal, crianca
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PAS4 (13SPP-70287) - TRANSPLANTE CARDIACO
PEDIATRICO E SINDROME DE HIPERINFECCAO

Andreia Francisco'; Ana Rita Araujo’ Nuno Carvalho’; Ana Teixeira’; Isabel Menezes*;
Maria José Rebocho’; Susana Peres®; Teresa Batista Fernandes®; Rui Anjos*

1- Servigo de Cardiologia Pediatrica do Hospital Pediatrico de Coimbra, CHC, EPE; 2- Servigo de
Cardiologia Pedidtrica do Servigo de Cardiologia Pedidtrica do Hospital de Santa Cruz, CHLO,
EPE; 3- Servigo de Cardiologia Pediatrica do Hospital de Santa Cruz, CHLO, EPE; 4- Servigo de
Cardiologia Pediatrica do Hospital de Santa Cruz, CHLO, EPE; 5- Servigo de Infecciologia do Hos-
pital Egas Moniz, CHLO, EPE; 6- Servigo de Patologia Clinica do Hospital Egas Moniz, CHLO, EPE

O Strongyloides stercoralis ¢ um nemdtodo intestinal cujo ciclo de vida permite
a autoinfecgdo. Em doentes imunossuprimidos pode dar origem ao sindrome
de hiperinfecgao, que facilmente evolui para choque séptico e faléncia multior-
ginica. Adolescente de 14 anos, sexo feminino, natural de S. Tomé e Principe,
residente em Portugal ha 4 anos. Submetida a transplante cardiaco ha 2,5 anos
por cardiomiopatia dilatada secunddria a cardite reumatica. Necessidade de
imunossupresséo elevada por rejeigdo humoral e celular graves hé oito meses.
Desde ha 6 meses, quadro de perda de 30% do peso corporal. H4 2 meses inter-
namento com diagnostico gastroenterite aguda complicada por insuficiéncia
renal pré-renal. Reinternada com quadro de diarreia aquosa, profusa, com inicio
6 horas antes, vomitos e dor abdominal, sem febre. Refere diarreia intermitente
desde ha duas semanas. Ao exame objectivo hd a destacar: prostragdo, emagre-
cimento acentuado (IMC 15,4 Kg/m2); TA 106/44 mmHg; FC 128bpmy; sinais
de desidratacdo grave; lesdes cicatriciais que seguem o trajecto do dermatomo
no hemitdrax direito, tipicas de infec¢do a herpes zooster em resolu¢io; AC
normal; abdémen doloroso a palpagao profunda sem hepatoesplenomegalia,
sem adenopatias palpaveis. O ecocardiograma e o ECG ndo revelaram altera-
¢oes agudas significativas. Efectuou avaliagao analitica, urocultura, coprocul-
tura, pesquisa de ovos e parasitas nas fezes, serologias para EBV, CMV e HIV.
O leucograma revelou eosinofilia (1040/mm?2) e o exame parasitologico das
fezes e urina foi positivo para Strongyloides stercoralis, iniciando terapéutica
entérica com ivermectina e albendazole, sendo posteriormente isolados nas
fezes Shistosoma intercalcitum e Isospora belli. Fez praziquantel, cotrimoxazol
e ciprofloxacina, parando o albendazol e cotrimoxazol por supressiao medular.
Iniciou nutrigdo parentérica que manteve até tolerancia alimentar completa,
com aumento ponderal de 3Kg. No seguimento registou-se melhoria clinica
significativa e exames parasitoldgicos das fezes seriados negativos. Nao encon-
tramos na literatura nenhum outro caso descrito de sindrome de hiperinfecgio
a Strongyloides stercoralis com manifestagao tardia e evolugao favoravel num
transplantado cardiaco.

Palavras-chave: transplantagio cardiaca, Strongyloides stercoralis, sin-
drome de hiperinfec¢ao, ivermectina

PAS5 (13SPP-77695) - INTERVENCAO PERCUTANEA
NO PERIODO NEONATAL - EXPERIENCIA DE UM
CENTRO

Patricia Vaz Sllva'; Joana Castro Marinho'; Paula Martins'; Isabel Santos'; Ana Mota';
Anténio Pires'; Graga Sousa'; Helder Costa'; Eduardo Castela'

1- Servigo de Cardiologia Pediatrica do Hospital Pediatrico Carmona da Mota, Centro Hospitalar
e Universitério de Coimbra EPE

Introdugao: As cardiopatias congénitas de apresentagdo no periodo neonatal
(NN) acarretam desafios, relacionados nio sé com o tamanho dos recém-
-nascidos (RN) mas também com a severidade da doenca e caracteristicas
hemodinamicas deste periodo em particular. A intervengio percutdnea neo-
natal tem sido uma estratégia terapéutica empregue ao longo do tempo, desde
que a atrisseptostomia de balao comegou a ser utilizada. Inicialmente restrito
a este tipo de terapéutica paliativa, recentemente o potencial dos procedimen-
tos percutineos estendeu-se a intervengdes terapéuticas curativas. Objectivos:
Descrigao da experiéncia do nosso Centro na intervengao percutanea no peri-
odo NN. Material e métodos: Analise retrospectiva dos processos clinicos dos
RN submetidos a cateterismos cardiacos (CC) de intervengao. O periodo de
estudo estendeu-se desde Janeiro de 2005 até Junho de 2012. Foram analisadas
variaveis relacionadas com a populacéo, diagnostico, intervengao praticada,
complicagdes relacionadas com o procedimento, evolugao clinica e ecocardio-
grafica e necessidade de reintervengao. Resultados: Desde 2005 foram realiza-
dos 92 CC no periodo NN, sendo 58% de intervengio. A grande maioria eram
RN de termo, mas houve um procedimento realizado no periodo fetal (as 25
semanas) e o0 RN mais novo foi um ex-prematuro de 27 semanas. A mediana
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de idade foi de 4 dias (minimo 2 horas de vida e méximo 28 dias) e a do peso
de 3020gr (minimo 1065gr e maximo 4Kg). Os diagndsticos mais frequentes
foram a transposicao das grandes artérias (n=24), estenose valvular pulmonar
critica (n=17) e estenose valvular adrtica critica (EAo, n=5), sendo que os pro-
cedimentos mais utilizados foram a atriosseptostomia de baldo e a valvuloplastia
com baldo. Todos os RN estavam sintométicos e a indicagdo para interven¢io
foi sobretudo cianose e/ou quadro de insuficiéncia cardiaca grave. Dos 25 RN
submetidos a CC curativo, 5 necessitaram de cirurgia posterior, em média 3
meses depois do procedimento. A grande maioria dos procedimentos decorreu
sem complicagoes, embora 9 RN apresentaram algum tipo de intercorréncia com
necessidade de tratamento especifico, 1 dos quais faleceu durante o procedimento
e 7 RN faleceram durante o follow-up (3 no pés operatdrio imediato e 4 por
evolugdo natural da patologia de base). Comentarios: Os RN com cardiopatia
congénita sintomatica estdo, na grande maioria dos casos, instéveis e apresentam
maior risco cirdrgico, logo o tratamento percutineo pode ser life-saving. Para
além disto, o tratamento percutidneo neonatal apresenta menor mortalidade,
por ser um procedimento menos invasivo, com menor custo e maior rapidez
de recuperagdo quando comparado com a cirurgia. Os bons resultados obtidos
com a intervengdo percutinea pode levar a que algumas cirurgias paliativas de
cardiopatias complexas possam ser substituidas por este tipo de procedimento.

Palavras-chave: recém-nascidos, cardiopatia congénita, cateterismo

PAS6 (13SPP-79807) - (*) CIRURGIA CARDIACA
PEDIATRICA EM ANGOLA

Monica Rebelo'; Maria Ana Sampaio Nunes'; Patricia Heitor'; Ricardo Toscano'; Ana
Henriques'; Manuel Pedro Magalhaes'
1- Hospital Cruz Vermelha Portuguesa

Introdugao: Angola, com uma populagdo estimada de 19.600.000 habitantes,
maioritariamente jovem apresenta sérias caréncias na prestagao de cuida-
dos de satde. Varias estratégias tém sido implementadas para suplantar esta
necessidade, entre as quais a telemedicina, a transferéncia para tratamento
das criangas para paises desenvolvidos e a criagao de programas locais com
intervencdo de equipas constituidas por elementos estrangeiros e nacionais.
Em 2011 foi criado um programa, em Luanda, com o Hospital da Cruz Ver-
melha Portuguesa e a Clinica Girassol (ao abrigo de um acordo desta Clinica
com o Ministério da saide Angolano) cuja finalidade foi: 1) O diagndstico e
tratamento de todas as criancas portadoras de CC em Angola. 2) Treino das
equipas médicas, de enfermagem e técnicas nacionais na drea do tratamento
das cardiopatias congénitas. Objectivo: O objectivo deste estudo foi avaliar os
resultados da actividade deste programa ao fim de um ano. Material e méto-
dos: Estudo retrospectivo dos procedimentos cirtrgicos realizados em Luanda
de Maio de 2011 a Julho de 2012. Foi utilizado o ajustamento de risco para a
cirurgia cardiaca congénita (RACHS-1) para os casos mistos. Os dados foram
comparados com um benchmark da Guatemala, pais onde foi criado um pro-
grama semelhante. Resultados: Durante este periodo, um total de 468 cirurgias
foram realizadas. A idade média foi de 3,6 anos. Dezasseis RN, 194 Lactentes e
259 com idade superior a um ano. Peso médio na cirurgia de 11,6 Kg. A maio-
ria dos procedimentos realizados foi classificada no RACHS-1, categorias de
risco 2 (n=215) e 3 (n=138), representando 75% do total. O procedimento mais
frequente foi encerramento de CIV. Tempo médio de internamento na UCI e
hospitalar foi de 1,5 e de 8,5 dias, respectivamente. A mortalidade hospitalar
total foi de 4,7% (n=22). As complicagdes no poés-operatdrio: Infecgao respi-
ratéria em 5,3% (n=25), derrame pleural em 5,6% (n=26), infec¢do da sutura
em 2,8% (n=13), hemorragia em 1,5% (n=7), alteragdes de ritmo transitdrias
em 1,1% (n=>5) e alteragdes neuroldgicas em 0,4% (n=2). A taxa de reoperagio
foi de 3,8% (n=18). Conclusio: Os resultados cirtrgicos durante o 1° ano do
programa cardiaco pedidtrico em Angola foram bons, quando comparados com
os resultados publicados. Existe, no entanto, muito trabalho a realizar quer no
plano da prevengao, rastreio precoce e seguimento adequado dos doentes com
doenga cardiaca. E possivel desenvolver programas terapéuticos sélidos em
Paises em desenvolvimento num curto espago de tempo e com bons resultados,
diminuindo a necessidade de expandir as condi¢des e aumentando em muito
0 acesso ao tratamento. E possivel fazer mais, a muitos, com mesmos custos e
alargar e aprofundar o conhecimento médico local, com programas continua-
dos e equipes bem preparadas.

Palavras-chave: Cardiopatias congénitas, cirurgia cardiaca



SETEMBRO / OUTUBRO 2012

PAS7 (13SPP-80561) - PAPEL DO FORAMEN OVALE
PATENTE NO AVC CRIPTOGENICO EM IDADE
PEDIATRICA.
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1- Servigo Cardiologia Pediatrica, Centro Hospitalar Lisboa Central; 2- Servigo de Neuropedia-
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de Lisboa Central

Introdugio: O Acidente vascular cerebral (AVC) criptogénico ¢ uma entidade
rara em idade pedidtrica. O Doppler transcraneano (DTC) para despiste de shunt
direito-esquerdo ¢ utilizado em adultos para o diagnéstico de FOP. O encer-
ramento de FOP por via percutinea em doentes com AVC criptogénico é um
procedimento estabelecido em adultos. Objectivo: Analisar a eficacia do DTC
na deteccdo de FOP em idade pediatrica em doentes com AVC criptogénico e
a eficacia e seguranga do encerramento do FOP por via percutdnea. Material e
Métodos: Seleccionaram-se doentes AVC criptogénico que foram submetidos a
avaliagdo cardiovascular com electrocardiograma (ECG), ecocardiograma trans-
toracico (ETT) e DTC. Considerou-se a presenga de shunt direito-esquerdo por
DTC como um resultado positivo para FOP. Nestes procedeu-se a cateterismo
cardiaco e ecocardiograma transesofagico (ETE) sob anestesia geral, para con-
firmar a presenca de FOP e proceder ao seu encerramento. A eficdcia do DTC
para detecgdo de FOP foi avaliada por comparagao com o ETT e com o catete-
rismo. A seguranga do procedimento avaliou-se pela auséncia de complicagdes
major. A eficicia foi avaliada pela recorréncia de AVC a médio e longo prazo.
Resultados: Seleccionaram-se 7 doentes, dos quais 5 do sexo feminino, com
idade média de 13 anos +- 4. Dois doentes tinham histdria de enxaqueca com
aura, medicada. Dois doentes tinham trombofilia na altura do AVC. O ETT foi
inconclusivo em todos os doentes: um apresentava vélvula de eustdquio proe-
minente e nio foram identificadas outras alteragdes estruturais ou de fungao.
O DTC foi positivo em 5, nestes realizou-se o cateterismo cardiaco que confir-
mou a presenca de FOP em todos. As dimensdes médias de FOP medidas por
baldo foram 7,1 mm (+- 2.5). Foram implantados 4 dispositivos Cardia ° 20 e
um de 25 mm. Nio se registaram complica¢des imediatas ou tardias. Os doentes
tiveram alta para ambulatdrio 48h apds o procedimento medicados com antia-
gregacao plaquetdria durante 6 meses. O tempo médio de seguimento foi de 3,5
meses, ndo se verificaram eventos embdlicos. Conclusdes: O DTC demonstrou
ser exequivel e eficaz na detecgdo de shunt direito-esquerdo na avaliagdo de
doentes em idade pediatrica com AVC criptogénico. Na nossa experiéncia, o
encerramento do FOP por via percutinea demonstrou ser uma técnica segura
e eficaz, embora seja necessario confirmar estes dados numa amostra maior e
por um periodo de seguimento mais longo.

Palavras-chave: FOP, AVC criptogénico, cateterismo, doppler
transcraniano

PASS8 (13SPP-28923) - A ECOGRAFIA PULMONAR EM
CUIDADOS INTENSIVOS: ESTUDO COMPARATIVO
COM RADIOGRAFIA TORACICA
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1- Servigo de Cuidados Intensivos Pediatricos do Hospital Pediétrico de Coimbra

Introdugio: A ecografia pulmonar é um exame ndo invasivo, de baixo custo e
sem radiagéo, que pode ser facilmente efetuado a cabeceira do doente, forne-
cendo informagdes precisas sobre o parénquima pulmonar e espago pleural.
Permite o diagndstico e a monitorizagdo de multiplas patologias, nomeadamente
derrame pleural, alteracdes dos folhetos pleurais, consolidagio alveolar e sin-
drome alvéolo-intersticial, sendo particularmente atil em cuidados intensivos.
Objetivo: Comparar a radiografia toracica e a ecografia pulmonar no diagnéstico
das alteragdes pleuroparenquimatosas. Material e Métodos: Estudo prospetivo
que incluiu todas as criangas com patologia cardio-respiratéria internadas no
Servi¢o de Cuidados Intensivos Pediatricos (CIPE) entre Outubro de 2011 e
Junho de 2012 (9 meses). Foram comparados os achados entre a radiografia
torédcica e a ecografia pulmonar na primeira avaliagao realizada no CIPE, desde
que efetuadas com intervalo inferior a 2 horas. Para a andlise estatistica foram
utilizados o teste de Fisher e qui-quadrado. Resultados: Durante o periodo de
estudo registaram-se 75 internamentos por patologia cardio-respiratdria, sendo
realizada avaliagdo imagioldgica toracica em 67 criangas. A mediana da idade
foi de 2 meses (1 dia - 16 anos), com predominio do sexo masculino (62,7%).
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Vinte tinham patologia cardiaca estrutural com insuficiéncia cardiaca conges-
tiva (ICC) e 47 patologia respiratéria. Nos doentes com cardiopatia estrutural e
ICC, os achados radiolégicos foram padréo alveolar intersticial em 16 (80%) e
4 sem alteragOes; a ecografia pulmonar evidenciou alteragdes compativeis com
sindrome alvéolo-intersticial em 100% (p=0,106). Dos doentes com patologia
respiratoria, 5 tinham derrame pleural, observado na radiografia e na ecogra-
fia. A ecografia permitiu ainda a quantificagio do volume de liquido pleural e
auxilio na realizagdo de toracocentese. Foi diagnosticado pneumotérax em 5
criangas por radiografia e ecografia. Nos restantes doentes com pneumopatia
(37), foi observada consolidagdo alveolar na ecografia em 100% e em 67,6%
(25/37) na radiografia toracica (p<0,001). Nestes casos, a ecografia também
auxiliou no diagndstico diferencial entre atelectasia e pneumonia, com impacto
na abordagem terapéutica. Conclusdo: A ecografia pulmonar tem acuidade
diagnoéstica superior a radiografia na pneumopatia. A sua execugdo rotineira
deve ser implementada na pratica clinica didria dos intensivistas.

Palavras-chave: ecografia pulmonar, radiografia toracica

PAS9 (13SPP-29947) - TOSSE CONVULSA EM
CUIDADOS INTENSIVOS
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Introdugéo: Nos tltimos anos assistiu-se a reemergéncia da tosse convulsa.
Os adolescentes e adultos sdo as fontes de contagio de pequenos lactentes com
cobertura vacinal parcial ou ausente, que constituem o grupo mais vulneravel
para complicagdes graves. Objectivo: Caracterizar os aspectos clinicos dos
internamentos por tosse convulsa na Unidade de Cuidados Intensivos do HSM
entre Janeiro de 2008 a Agosto de 2012. Métodos: Estudo descritivo com ana-
lise dos processos clinicos. Resultados: Registaram-se 9 internamentos, 5 do
sexo feminino, idade média de 1,5 meses (28 dias a 2 meses), com maior inci-
déncia em 2012 (6 casos). Identificou-se contexto epidemioldgico familiar em
7 casos. Dois doentes eram ex-prematuros e 1 tinha refluxo gastroesofégico.
A admissdo, 4 doentes apresentavam guincho terminal e 3 tosse emetizante.
Apenas 5 manifestavam sintomas prévios caracteristicos da fase catarral. Oito
doentes apresentaram episodios de apneia, 0 que motivou a transferéncia para
a Unidade de Cuidados Intensivos. Analiticamente, todos tinham leucocitose
com linfocitose e trombocitose. Houve necessidade de suporte ventilatério em
5 doentes (ndo invasivo - 2; invasivo - 3), iniciado por episédios prolongados de
apneia ou insuficiéncia respiratéria, durante uma média de 6 dias (3 - 7 dias).
Nos doentes em VM invasiva foi necessario sedoanalgesia em doses elevadas (3
doentes) e curarizagdo durante os acessos de tosse (2 doentes), por dificuldade
na ventilagio associada a dessaturacio e bradicardia. Isolou-se B. pertussis por
PCR e/ou cultura em todos os doentes e outros microrganismos (1 H. influen-
zae, 1 VSR) em 2 doentes. Todos completaram ciclo de antibioticoterapia com
macroélido. O tempo médio de internamento foi de 7,2 dias. Como complicagdes
registaram-se 2 casos de bradicardia extrema e 1 caso de pneumonia associada
ao ventilador. Nao houve casos de pneumotdrax ou alteragdes neuroldgicas.
Nao se registaram obitos. Conclusdo: Apesar da reemergéncia da infegao por B.
pertussis, a taxa de complicagdes e de internamento em UCI mantém-se baixa.
Nesta amostra, apesar de todos os doentes terem idade inferior a 2 meses e da
existéncia de comorbilidades associadas, apenas 1/3 necessitou de VM invasiva.
Nestes doentes, a utilizagdo de vecuronio durante os paroxismos de tosse permi-
tiu um maior controlo ventilatério prevenindo o barotrauma, o que podera ter
contribuido para a reduzida taxa de complicagdes e a auséncia de mortalidade.

Palavras-chave: Tosse convulsa, Bordetella Pertussis, Cuidados intensivos

PAS10 (13SPP-48772) - ABORDAGEM DA CRIANCA EM
COMA - A IMPORTANCIA DOE

Ecaterina Scortenschi'; Vasco Lavrador'; Leonor Boto'; Joana Rios'; Cristina Camilo';
Francisco Abecasis'; Marisa Vieira'
1- Unidade de Cuidados Intensivos, Centro Hospitalar Lisboa Norte

Introdugio: Ao longo dos ultimos anos o recurso ao servigo de urgéncia (SU) por
intoxicagio em idade pré-escolar tem diminuido, sendo necessario um elevado
indice de suspei¢do para a institui¢ao de uma abordagem precoce nas situagdes
de emergéncia e na identificagdo do toxico implicado. Caso clinico: Crianga
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de 14 meses, com antecedentes de gastrite erosiva e internamento recente por
suspeita de crise convulsiva inaugural. Os pais referem episodio de hiporreacti-
vidade, cianose, retroversdo ocular e movimentos ténico-clénicos dos membros
inferiores em contexto febril, que reverteu parcialmente apds diazepam rectal.
A chegada do INEM mantinha-se cianosada, hemodinamicamente estével,
sonolenta, com pupilas midticas. Na admissdo ao SU mantinha clinica sobre-
ponivel com réapida progressdo para depressdo respiratdria e bradicardia que
reverteu apos ventilagdo com insuflador manual. A gasimetria arterial mostrava
acidose respiratdria grave (pH 6.91; pCO2 134 mmHg). Por suspeita de mal
convulsivo foi administrado diazepam EV e iniciou impregnagdo de fenitoina
sem resposta clinica. Face a persisténcia da depressao respiratdria, pontuagio
de 3 na escala de Coma de Glasgow e miose punctiforme foi colocada a hip6-
tese de intoxicagdo por opi6ides e administrada naloxona (3 bélus de 400 pg, 3
ampolas), com resposta imediata do ponto de vista respiratorio e neuroldgico.
A pesquisa de téxicos na urina foi negativa (incluindo opiaceos), assim como
a pesquisa especifica de metadona. Foi transferida para a unidade de cuidados
intensivos. Durante a mobilizagao foi encontrado penso transdérmico de liber-
tagao prolongada de fentanil a 75 ug/h no dorso. Iniciou perfusio de naloxona
que manteve durante 24 horas. Foi transferida para a enfermaria clinicamente
estavel e sinalizada ao nticleo de apoio a familia e crianga. Conclusao: Embora
a intoxicagao grave seja um motivo raro de admissao no SU, a hipdtese devera
ser equacionada em doentes que apresentem alteragdes neuroldgicas despro-
porcionais ao contexto clinico ou nas situagdes que nao revertam apos a insti-
tui¢do do tratamento considerado adequado, sobretudo na presenca de achados
clinicos tipicos de intoxicagio. O presente caso ilustra ainda a importancia de
um exame objectivo completo, mesmo em situagdes de emergéncia, e destaca
a limitagdo dos testes de rastreio de téxicos na urina, que ndo detectam opi-
o6ides sintéticos (fentanil ou metadona) e muitas das novas drogas de sintese.

Palavras-chave: Coma, intoxica¢io, exame objetivo

PAS11 (13SPP-59029) - BRONQUIOLITES - UMA
DECADA NUMA UNIDADE DE CUIDADOS
INTENSIVOS

Ana Brett'; Joana Serra Caetano'; Andrea Dias'; Teresa Dionisio'; Carla Pinto'; Alexan-
dra Dinis'; Leonor Carvalho'; Farela Neves'

1- Servio de Cuidados Intensivos Pediatricos, Hospital Pediatrico Carmona da Mota, Centro
Hospitalar e Universitario de Coimbra

Introdugio: A bronquiolite é uma doenga frequente em idade pedidtrica.
Necessitam de internamento 1-5% dos doentes, dos quais 15% em Unidades
de Cuidados Intensivos (UCI). Objectivos: Caracterizar as criangas admitidas
por bronquiolite numa UCI, avaliar a estratégia de ventilagao e a sua evolugao.
Meétodos: Estudo descritivo através da analise retrospetiva dos processos clini-
cos das criangas admitidas por bronquiolite numa UCI durante um periodo de
10 anos (2002-2011). Foram colhidas variaveis demogrificas, fatores de risco,
motivo de admissdo, duragao de internamento, isolamento de VSR, necessidade
de oxigénio suplementar e suporte ventilatorio, mortalidade e indice de morta-
lidade Paediatric Index of Mortality 2 (PIM2). Foram comparados os periodos
2002-2006 e 2007-2011 quanto a estratégia ventilatoria. Analise estatistica em
SPSS 19° (a <0,05). Resultados: Foram incluidas no estudo 117 criangas (3,4%
do total de admissdes), 55% do sexo masculino. A mediana de idade foi de 1,3
meses (AIQ: 0,8-3,5). Tinham factores de risco 41%: prematuridade 32%, pato-
logia cardiaca 9% e/ou patologia pulmonar 5%. O maior nimero de admissoes
foi em Fevereiro (33%) e Janeiro (26%). Os motivos de admissdo mais frequentes
foram dificuldade respiratdria (48%) e apneia (43%). A mediana de duragio
de internamento foi de 3 dias (AIQ: 2-5). Foi pesquisado VSR em 93 criangas,
sendo isolado em 71 criangas (77%). Em 111 criancas (95%) foi administrado
oxigénio suplementar, maioritariamente por cdnulas nasais (maximo 2L/min).
Necessitaram de suporte ventilatdrio 63 criancas (54%), das quais 23 (37%) de
ventilagdo ndo invasiva (VNI) e 42 (67%) de ventilagdo invasiva (VI). Em duas
foi necessario ventilacao de alta frequéncia. A mediana da duragéo da VNI foi
de 24 horas (AIQ: 8,5-48) e da duragdo da VI de 36 horas (AIQ: 24-78). Quando
comparada a necessidade de ventilagio, esta foi semelhante nos dois periodos
referidos (2002-2006: 58% vs 2007-2011: 50%, p=0,392). A utilizagdo de VNI foi
significativamente superior no 2° periodo (24% vs 50%; p=0,034). A média do
risco de morte pelo PIM2 foi 1,5+3,6% e ndo houve mortalidade. Conclusdes:
A maioria das criangas tinham idade inferior a 3 meses e 41% tinham fatores
de risco. Cerca de metade necessitou de suporte ventilatério. A frequéncia de
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utilizagdo da VNI aumentou nos tltimos anos, com vantagens inerentes. Nao
houve mortalidade.

Palavras-chave: Bronquiolite, Ventila¢ao, VSR

PAS12 (13SPP-67116) - INFECCAO ASSOCIADA AOS
CUIDADOS DE SAUDE NUM SERVICO DE CUIDADOS
INTENSIVOS PEDIATRICOS EM 2011

Daniel Gongalves'; Américo Gongalves'; Joana Miranda?; Elsa Santos®; Teresa Cunha da
Mota’ José Carvalho®; Augusto Ribeiro®

1- Servigo de Pediatria - Centro Hospitalar de Sao Jodo; 2- Servigo de Cardiologia Pediatrica
- Centro Hospitalar de Sao Jodo; 3- Servi¢o de Cuidados Intensivos Pedidtricos - Centro Hos-
pitalar de Sao Jodo

Introdugao: A vigildncia e monitorizagdo da Infecgdo Associada aos Cuidados
de Saude (IACS) é um aspecto fundamental de todos os servigos prestadores de
cuidados de saude, tendo em conta o seu potencial impacto na morbimortali-
dade dos doentes internados. Objectivos: Caracterizar as IACS do Servigo de
Cuidados Intensivos Pediatricos (SCIP) da UAG da Mulher e da Crianga - Cen-
tro Hospitalar de Sao Jodo, no ano de 2011. Métodos: Estudo prospectivo, com
consulta dos processos clinicos, base de dados Reunir e PICUEs. Foi efectuada
a andlise dos dados demograficos, duragdo do internamento, tipo de patolo-
gia, presenga de IACS (tipo de infec¢do e agente), recurso a técnicas invasivas,
PRISM III, tratamento e mortalidade. Foram comparados os doentes com e sem
TACS, com base nos testes de Mann-Whitney e Qui-quadrado (nivel de signifi-
cancia adoptado de 0,05). Resultados: Foram admitidas no SCIP 290 criangas
(60,6% do sexo masculino), com idades compreendidas entre 1 més e 17 anos
(mediana de 4 anos e 4 meses). O nimero total de dias de internamento foi de
1604 e a duragdo do internamento variou entre 1 e 56 dias (mediana de 3 dias).
Foram admitidos por patologia cirurgica 52.9% dos doentes. A probabilidade
média de morte (PRISM III) foi de 5,58% e a taxa de mortalidade observada foi
de 5,23%. Ocorreram 51 episodios de IACS, num total de 34 doentes (11,8%).
A TACS mais frequente foi a Pneumonia associada a ventilagdo (45,1%), seguida
da infecgdo do tracto urinario. A Klebsiella oxytoca foi o agente mais frequente
(5 casos). Comparando o grupo de doentes com IACS (n=34) e o grupo sem
IACS (n=256), a mediana da duragio de internamento foi de 19 dias vs. 3 dias.
Receberam corticoides 44.1% vs 26.9% e antibidticos 100% vs. 92%. O recurso
a aminas vasoactivas (44% vs. 16%) e a nutrigdo parentérica (8.8% vs. 4.7%)
também foi significativamente superior no grupo de doentes com IACS. No
grupo de doentes com faléncia multiorgénica, 30% apresentaram IACS (vs. 4.8%
no grupo de doentes sem faléncia multiorganica). Existiu uma correlagio posi-
tiva entre a duragdo do internamento e a probabilidade de aquisi¢do de IACS
(p< 0,001). A taxa de mortalidade no grupo de doentes com IACS também foi
superior ao grupo de doentes sem IACS (5.9% vs 3.5%). Conclusao: A inci-
déncia de IACS durante o ano de 2011 foi superior a observada na literatura e a
descrita em anos anteriores (2008-2010). A faléncia multiorganica e a duragdo
do internamento na unidade foram factores preditivos de IACS.

Palavras-chave: infec¢ao hospitalar, cuidados intensivos

PAS13 (13SPP-74117) - CUIDADOS PALIATIVOS,
MORTE E QUALIDADE DE VIDA EM CRIANCAS COM
CANCRO - EXPERIENCIA DE UMA UNIDADE DE
ONCOLOGIA PEDIATRICA.

Ana Lacerda'; Elsa Pedroso? MJ Ribeiro’; Ana Neto®; Gabriela Caldas®; Ana Teixeira®;
Ximo Duarte’; Sofia Nunes®*; MJ Moura?; Manuela Paiva®; Filomena Pereira’

1- IPO Lisboa; 2- IPO Lisboa - Enfermagem; 3- IPO Lisboa; 4- IPO Lisboa - Psicologia; 5- IPO
Lisboa - Servigo Social

Introdugao: As neoplasias sdo a primeira causa de morte nao acidental em
Pediatria. Em adultos com doenga incuravel o local preferido de cuidados e
de morte ¢ o domicilio, em menor percentagem nos paises do Sul da Europa
(por motivos culturais e socio-econdmicos, falta de apoio domicilidrio). Em
Pediatria os estudos sdo raros, mas sabe-se que, daquelas com doengas cro-
nicas complexas, as criangas com cancro sao as que tém maior probabilidade
de serem cuidadas e falecer em casa. Por outro lado, também o internamento
prolongado e a morte no servi¢o onde foram tratadas contribuem muito para
o burnout dos profissionais. Decidimos avaliar o local de morte dos nos-
sos doentes e o impacto do envolvimento no nosso programa de cuidados
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paliativos (PCP), iniciado em 2005. Consiste na prestagao de cuidados holis-
ticos, através da elabora¢do de um plano individual de cuidados, educagio do
auto-cuidar e colaboragdo com as unidades de satide do local de residéncia
(hospital e/ou centro de saude - equipa de cuidados continuados / paliati-
vos). Esta colaboragdo é imprescindivel dada a grande dispersdo geografica
da residéncia dos nossos doentes (cerca de 150 novos casos/ano até aos 16
anos de idade). Métodos e Resultados: Revisao retrospectiva dos processos
das criangas falecidas nos tltimos 5 anos (2007-2011), identificadas na nossa
base de dados. Ocorreram 160 mortes (56% sexo masculino), idade média 9.2a
(0-24). Diagnostico: 45% tumores solidos (TS), 31% sistema nervoso central
(SNC) e 24% hematoldgicos (H). 17% das mortes foram agudas (excluidas
da analise). Das 133 mortes por doenga progressiva (DP) 56% ocorreram no
servico, 24% noutros hospitais, 19% em casa, 1% desconhecido. O PCP levou
a um aumento de 2.1x da probabilidade de morrer em casa (27.5 vs 12.8%)
e de 3.8x de morrer no hospital da drea de residéncia (31.9 vs 8.5%). Para as
criangas que morreram no servigo a duragdo do tltimo internamento foi em
média de 12.3d (0-75); as envolvidas no PCP estiveram internadas em média
6.4d (0-24) e as nao envolvidas 15.6d (0-75). O apoio psicoldgico (crianga e
familia) foi 1.6 vezes mais aceite nos casos envolvidos no PCP, em especial para
as mées (80 vs 58%). As criangas dos PALOP’s tiveram maior probabilidade de
morrer de DP (90%) e no Servigo (85%) devido a falta de apoios familiares,
sociais e econémicos. Conclusio: O envolvimento no PCP duplicou a pro-
babilidade de morte em casa e aumentou o tempo de cuidado domicilidrio,
diminuindo significativamente a duragao do ultimo internamento no nosso
Servigo. Para outras criangas representou a possibilidade de serem cuidadas
em parceria com e falecer no hospital da area de residéncia, mantendo assim
a proximidade da familia e amigos. Estes resultados comprovam algumas das
vantagens da abordagem paliativa - prestagdo coordenada de cuidados mul-
tidisciplinares partilhados com a comunidade, com o objectivo de melhorar
a qualidade de vida da crianga com doenga incurével e sua familia.

Palavras-chave: cuidados paliativos, domicilio, cancro, morte

PAS14 (13SPP-18901) - HIPERCOLESTEROLEMIA
FAMILIAR: EM CADA AMOSTRA SANGUINEA UMA
OPORTUNIDADE DIAGNOSTICA

Luisa Martins'; Rita Lourengo? Ana Beatriz Fraga'; Juan Gongalves'; Jodo Anselmo?;
Ana Medeiros?; Mafalda Bourbon?; Rui César?; Carlos Pereira Duarte’
1- Servigo de Pediatria do Hospital do Divino Espirito Santo de Ponta Delgada, Sao Miguel, Ago-
res; 2- Servigo de Pediatria do Hospital do Divino Espirito Santo de Ponta Delgada, Sdo Miguel,
Agores; 3- Servigo de Endocrinologia do Hospital do Divino Espirito Santo de Ponta Delgada,
Sao Miguel, Agores; 4- Instituto Nacional de Saude Dr. Ricardo Jorge, Lisboa

Introdugéo: A Hipercolesterolémia Familiar (HF) é uma doenca hereditaria
autossémica dominante com uma incidéncia estimada de 1:500 na sua forma
heterozigética. Caracteriza-se pela existéncia de niveis de colesterol muito
elevados, habitualmente superiores a 300 mg/dl, e que sdo evidentes desde
os primeiros dias de vida. A auséncia de um programa de rastreio universal
faz do diagnostico precoce um desafio sobretudo durante a idade pediatrica.
O presente trabalho integra-se no Estudo Portugués de Hipercolesterolémia
Familiar e tem como objectivo caracterizar do ponto de vista clinico, labora-
torial e genético uma familia com HE. Caso clinico: Jovem do sexo masculino
de 19 anos seguido em consulta de endocrinologia pediatrica desde os 13 anos
por apresentar, em avaliagio laboratorial de rotina, colesterol total de 319 mg/
dL. Historia familiar de hipercolesterolemia (colesterol acima de 290 mg/dL)
em cinco familiares em primeiro grau, com manifestagdes clinicas como arco
corneano, xantelasmas e ainda morte prematura por enfarte agudo do miocar-
dio aos 51 anos (avé materna). O estudo genético identificou uma mutagao
heterozigética C371X do gene que codifica o receptor LDL (RLDL) no caso
index e familiares directos. Trata-se de uma mutagdo “nonsense” descrita pela
primeira vez na populagdo portuguesa e que condiciona uma redugio de 50%
no nimero de receptores de LDL (Haploinsuficiéncia). Conclusdo: Nas idades
pediatricas, face a auséncia de sinais clinicos, a histéria familiar e o doseamento
oportunistico do colesterol sérico, isto é em amostras colhidas por outras razdes,
assumem-se como as duas abordagens fundamentais no diagnéstico de HE. As
medidas dietéticas e a promogao de estilos de vida saudaveis sio as interven¢des
de primeira linha que devem ser refor¢adas perante a confirmac¢io de HF em
idade pediatrica. As terapéuticas farmacoldgicas sdo ainda tema de discussdo
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na comunidade cientifica, com resultados dispares relativamente a seguranga
(risco-beneficio) da sua utilizagdo em criangas pré-puberes.

Palavras-chave: Hipercolesterolémia familiar; mutagio heterozigética;
haploinsuficiéncia; diagndstico precoce.

PAS15 (13SPP-24592) - SINDROME DE PRADER-WILLI :
CASO CLINICO

Ricardo Rangel'; Rosa Pina% Lurdes Lopes®
1- Hospital Curry Cabral; 2- Hospital D. Estefania

O Caso: os autores apresentam o caso de um adolescente de 14 anos de idade
(A), de antecedentes familiares (pais e irmao de 10 A) irrelevantes, com his-
toria de gestagao vigiada, de 34 semanas, com movimentos fetais diminuidos.
Ao nascer peso 2360g, comprimento 47cm, perimetro cefélico 34cm, Apgar
8/8; hipotonia marcada com necessidade de ventilagdo assistida durante 12h,
e alimentagdo por sonda durante 10 dias. As 3 semanas estudo genético conclui
pequena delegdo intersticial no brago longo do cromossoma 15 (pontos de que-
bra 15q11.2 e 15q13), especifica da Sindrome de Prader-Willi (SPW). Enviado a
consulta de Endocrinologia Pedidtrica aos 5 A: altura 103cm (-1.8SDs), 16.7Kg
de peso (IMC 15.8 Kg/m?® (P50-75)), idade dssea (10) 3 anos, volume testicular
(VT) 3ml. Conhecida inicio da marcha aos 21 meses e status pos-cirtirgico por
criptorquidia bilateral aos 12M. Estatura média familiar estimada de 171.5cm.
Escoliose ligeira. Aos 7A 110cm (-2SDs) de altura Velocidade de crescimento
(VC) 7em/A 10 6 anos, VT 5ml, P2. IMC 16.4 Kg/m? (P75). Perfil lipidico e
prova de tolerancia a glicose oral (PTGO) normais; TSH, FT4 e IGF1 normal.
Ecografia testicular sem alteragdes. Prova de LHRH com resposta pubere. RMN
cranio-encefalica sem alteracdes. Por puberdade precoce central inicia triptor-
relina (3.75mg/més), com VC 3cm/A até aos 13A. Aos 14A 147cm (-1.9SDs)
de altura VC 3.1cm/A, 10 13.5A, VT 5ml, P2. IMC 21.8 Kg/m® (P75-85). Perfil
lipidico e PTGO normais; TSH e IGF1 normal; HOMA inferior a 3. Escoliose
com dupla curva toracica (26 e 30°). Polissonografia compativel com SAOS.
Durante todo seguimento sem altera¢des do desenvolvimento, mantendo bom
aproveitamento escolar. Discussdo: a SPW trata-se de um distirbio genético
multissitémico complexo, secundario a nao expressao paterna de alguns genes
do cromossoma 15 (15q11-q13), com varias caracteristicas fenotipicas, como
hipotonia neonatal severa, hiperfagia, obesidade morbida, baixa estatura, hipo-
gonadismo, dificuldades de aprendizagem e distrbios comportamentais ou
psiquidtricos. Embora existam 4 diferentes subtipos genéticos, a variabilidade
genotipica reflete-se sobretudo em diferengas comportamentais/psiquiatricas
e caracteristicas fenotipicas faciais. Os autores apresentam o caso de uma SPW
com uma variabilidade fenotipica rara, caraterizada por um desenvolvimento
estaturo-ponderal atipico, com puberdade precoce associada, sem aparentes dis-
turbios comportamentais ou psiquiatricos, com boa aprendizagem, salientando-
-se ainda alteragdes na polissonografia apesar de IMC abaixo do P85.

Palavras-chave: Prader-Willi, puberdade, obesidade

PAS16 (13SPP-38593) - AVALIACAO DE CRIANCAS
COM PUBERDADE PRECOCE CENTRAL IDIOPATICA
NO FINAL DO TRATAMENTO COM AGONISTA DO
LHRH

Filipa Inés Cunha’; Maristela Margatho'; Vivian Gongalves’; Rita Cardoso’; Isabel
Dinis'; Alice Mirante'
1- Unidade de Endocrinologia Pediatrica, Diabetes e Crescimento do Hospital Pedidtrico de Coimbra

Introdugéo: A puberdade precoce GnRH-dependente é caracterizada por
progressao dos caracteres pubertarios, aumento significativo da velocidade
de crescimento (VC) e avango desproporcional da idade dssea (10), determi-
nando uma redugio da estatura final prevista. A idade de inicio é variavel e em
parte dependente da causa, embora nas meninas em 95% casos seja idiopatica.
Nos casos de progressdo rapida o tratamento ¢é feito com agonistas do GnRH.
Objectivos: Avaliar os factores que influenciam a resposta ao tratamento com
Agonista LHRH em criangas com puberdade precoce central idiopatica (PPCI).
Material e métodos: Estudo retrospectivo descritivo, com revisao dos proces-
sos de criangas seguidas na Consulta de Endocrinologia Pediatrica por PPCI
que fizeram tratamento com agonista LHRH entre Dez/99 e Dez/09. Analise a
data do diagndstico e no final do tratamento. Resultados: Foram estudadas 26
meninas. Estatura alvo (EA) familiar média de 156,5+5,0cm, SDS médio EA
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familiar de -1,2+0,8 e idade da menarca da mae de 11,6+1,5 anos. Idade média
de inicio dos sintomas 5,8+1,4 anos. Em 31% ocorreu menarca precoce aos
8,2+0,5 anos. O sds da VC era de 3,1+1,9, o comprimento do ttero na ecogra-
fia pélvica 5,3+1,0cm, a IGF1 463+199 ng/ml e a IO 10,3+2,2 anos. A idade de
inicio do agonista foi de 8,1+1,2 anos e do fim 10,7+0,4 anos. No inicio do tra-
tamento o sds da estatura da crianga era significativamente superior ao sds da
EA (1,6+1,2 vs -1,240,8; p<0,0001); a previsdo da estatura final pelo método de
BP (156,4+9,0cm) era semelhante 4 EA familiar. Comparando entre inicio e final
do tratamento houve uma redugéo significativa do sds da estatura (1,6+1,2 vs
0,7+1,0; p<0,0001), embora mantendo-se significativamente superior ao sds da
EA (0,7+1,0 vs -1,240,8; p<0,0001) e ndo houve variagao do sds do IMC (1,10,8
vs 1,3£1,0; p-ns). A estatura no fim do agonista (147,2+5,4cm) correlaciona-se
positivamente com a EA familiar (r=0,6; p=0,002), o sds da estatura no inicio
do agonista (r=0,8; p<0,0001), a previsdo estatural BP no inicio do tratamento
(r=0,63; p=0,001) e correlacionou-se negativamente com a idade do fim do
agonista (r=-0,56; p=0,003). Conclusdes: Na avaliagdo da necessidade de trata-
mento da PPCI é importante verificar que a VC estd acelerada, o comprimento
do utero >4cm, os niveis de IGF1 sao elevados para a idade e hd aceleragdo da
I0. Com o tratamento houve redu¢io do sds da estatura no fim do agonista,
mas que se mantém significativamente superior & EA.

Palavras-chave: puberdade precoce, agonista LHRH

PAS17 (13SPP-55617) - SINDROME DE SECRECAO
INAPROPRIADA DE HORMONA ANTI-DIURETICA
(SIADH): DESAFIO NO DIAGNOSTICO ETIOLOGICO
E TERAPEUTICA

Téania Martins'; Carla Costa? Juliana Oliveira'; Ana Teixeira’; Raquel Martins? Claudia
Nogueira’ Sandra Belo? Cintia Castro-Correia* Manuel Fontoura*

1- Servigo de Pediatria - Centro Hospitalar Sao Jodo; 2- Unidade de Endocrinologia e Diabe-
tologia Pediatrica - Centro Hospitalar Sao Joao; 3- Unidade de Nefrologia Pediitrica - Centro
Hospitalar Sao Joao

Introdugio: O SIADH permanece um desafio em termos de diagnodstico etio-
légico e terapéutica. Causa comum de hiponatremia, caracterizado por inca-
pacidade de produgdo de urina diluida na presenca de osmolaridade sérica
baixa. Pode ocorrer em varias condigdes benignas e malignas, nomeadamente
alteracdes morfoldgicas do sistema nervoso central (SNC), neoplasias, doengas
pulmonares e com a utilizagdo de alguns formacos. Caso Clinico: Crianga do
sexo feminino, com 3 anos de idade, antecedentes de gestagao gemelar e fenda
labio-palatina corrigida cirurgicamente no primeiro ano de vida. Assintomatica
até aos 3 anos e em controlo analitico de rotina detectada hiponatremia. Foi
diagnosticado SIADH: Na+ sérico 123 mEq/L, osmolaridade sérica baixa (256
mOsmol/L), osmolaridade urinaria inapropriadamente elevada (434 mOsmol/L),
Na+ urindrio 57 mEq/L, creatinina sérica normal e equilibrio dcido-base normal.
Para excluir défices hormonais associados a defeitos na linha média realizou
estudo endocrinolégico que revelou nivel sérico baixo de IGF1 (Insulin Like
Growth-Factor): 25,4 ng/dl (72-422), IGFBP3 (IGF Binding Protein 3), cortisol
e fungdo tiroideia: sem alteragdes. Efectuou prova de provocagdo com glucagon
para avaliagdo dos niveis séricos de hormona de crescimento e de cortisol que
ndo mostraram altera¢des. Em urina de 24h apresentou excregdo fraccionada de
NA+ 0.6% (normal). A radiografia de térax, a ressondncia magnética cerebral
e da hipéfise ndo mostraram alteragdes. Iniciou restri¢cao hidrica (500ml/dia) e
suplemento de Na+ (ImEq/kg/dia) com melhoria ligeira da hiponatremia (129
mEq/L). Em ambulatério por manter hiponatremia de 124 mEq/L ap6s medidas
instituidas foi decidido iniciar furosemida 0,5 mg/kg/dia, revelando melhoria
franca da hiponatremia (133 mEq/L). Mantem ainda alguma instabilidade nos
valores de Na+, principalmente devido ao incumprimento da restrigao hidrica.
Aguarda realizagdo de FDG-PET para excluir tumor produtor de ADH. Con-
clusdo: Nas situagdes de anomalias mal definidas do SNC associadas a SIADH,
¢ dificil estabelecer com certeza uma relagao causa-efeito, sendo importante
excluir outras etiologias (neoplasias). A abordagem terapéutica continua um
desafio dada a dificuldade na adesdo terapéutica. A utilizagao de furosemida
permanece controversa nas formas assintomaticas, contudo verificou-se uma
resposta positiva neste caso. E importante um follow-up apertado com cor-
recgdo gradual da hiponatremia para evitar eventuais sequelas neuroldgicas.

Palavras-chave: SIADH, hiponatremia
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PAS18 (13SPP-80964) - TIROIDITE E CARCINOMA -
CASO CLINICO

Natacha Fontes'; Marta Nascimento'; Eliana Oliveira'; Filipa Espada’; Marcelo Fonseca'
1- Servigo de Pediatria, Hospital Pedro Hispano

Introdugéo: A tiroidite autoimune tem uma prevaléncia estimada de 1% na
idade pediatrica e a maioria dos doentes apresenta-se assintomatica. No entanto,
¢é importante uma avaliagdo clinica e laboratorial seriada, dado que pode haver
flutuages na fungio tiroideia, condicionando repercussdes no crescimento e
desenvolvimento. A ecografia da tiroide pode revelar alteragio do parénquima
(hipoecoico, heterogéneo ou nodular) e das dimensoes da glandula. Caso clinico:
Os autores descrevem o caso de uma crianga do sexo feminino orientada para a
consulta externa de Endocrinologia pediétrica aos 10 anos de idade por bdcio.
O estudo analitico revelou fungio tiroideia normal e presenga de auto anticor-
pos (anti tiroglobulina e anti-TPO), compativel com tiroidite de Hashimoto. A
ecografia confirmou o aumento das dimensées da glandula com ecoestrutura
heterogénea. A doente manteve-se em vigilancia na consulta externa com ava-
liagdo analitica e ecografica seriadas. Trés anos apds o diagnostico verificou-se
o aparecimento de uma drea nodular no lobo direito com cerca de 16mm de
diametro, associada a pequenas calcifica¢des. Foi realizada bidpsia aspirativa e o
exame histologico corroborou o diagnéstico de carcinoma papilar. Submetida a
tiroidectomia total com remogao de adenomegalia cervical metastizada, seguida
de terapéutica com iodo radioativo. Atualmente, 16 meses ap6s a intervencao,
encontra-se assintomatica a realizar medicagdo substitutiva com levotiroxina.
Discussado: Na faixa etaria pediatrica, os nddulos tiroideus embora menos
prevalentes sdo mais frequentemente malignos, comparativamente ao adulto.
Quando apresentam didmetro >10mm ou caracteristicas suspeitas deve ser rea-
lizada bidpsia aspirativa, preferencialmente guiada por ecografia. O carcinoma
da tiredide é o tumor enddcrino mais frequente. Abaixo dos 16 anos de idade
estima-se uma incidéncia anual de 0,02-0,3 cas0s/100.000, correspondendo a
0,5-1,5% de todos os tumores pediatricos. Em cerca de 90% dos casos trata-se
de carcinomas papilares e na altura do diagndstico 75% apresentam metasti-
zagdo. Com o tratamento o progndstico desta doenga ¢é excelente e o risco de
recorréncia minimo. Os autores realgam a importancia do seguimento adequado
da tiroidite autoimune e salientam que, apesar da evolugao ser geralmente
favoravel, existe um risco de carcinoma tiroideu em cerca de 1,3% dos doentes.

Palavras-chave: carcinoma tiroideu, tiroidite

PAS19 (13SPP-85211) - MIASTENIA GRAVIS E DM1 -
SINDROME POLIGLANDULAR AUTOIMUNE: CASO
CLINICO

Ricardo Rangel'; Catarina Limbert% Lurdes Lopes®
1- Hospital Curry Cabral; 2- Hospital D. Estefania

Os autores apresentam o caso de uma adolescente de 12 anos, natural dos Ago-
res, 27Kg, 135cm(14 Kg/m2), sem antecedentes familiares,com antecedentes de
Miastenia gravis, diagnosticada aos 10 anos, medicada com piridostigmina. Por
fatigabilidade mantida inicia prednisolona 25mg/dia, sem melhoria; 2 meses
depois recorre ao servigo de urgéncia por politria e polidipsia com 4 dias de
evolugdo, agravada de polipneia e prostragdo (Glasgow 7), TA 116/69 mmHg, FC
136 bpm, apirética; diagnosticada diabetes mellitus com cetoacidose (pH 6.83
pCO2 14mmHg, HCO3 2.3mmol/l, K 4.52mEq Na 132mEg, glucose 530mg/dl
cetonémia de 4.4mg/dl), com cistite a E. coli multissensivel e candiadiase peri-
neal. Apds inicio de fluidoterapia associada a insulinoterapia em perfusdo IV
(0.05U/kg/h), normalizagido do pH as 24h, com acidose mantida e cetonemia
de 3.9mg/dl, clinicamente sonolenta, sem tolerancia oral. Intensifica insulinote-
rapia a 0.01U/Kg/h, com resolugao da cetonémia 24h depois, embora acidose e
clinica mantidas; as 48h intensificada corticoterapia (de metilprednisolona 25mg
IV passa a hidrocortisona 60mg 8/8h), melhoria do estado de consciéncia 2h
depois e tolerancia oral apds 4h, com resolu¢io da acidose 12h depois, passando
ainsulinoterapia SC (DDT 0.5U/kg/dia). Cistite e candidiase perineal com boa
resposta terapéutica. Analiticamente salientar HbAlc 11%, hg 12.6g/L, creati-
nina 0.42mg/dL, Na 140 mEq/l, K 3.7mEq/L, Ca2+ 9.2 mg/dL, TSH 1.68uUl/
ml, 250H vitaminaD 15.13ng/ml anticorpos anti-GAD positivos,anti-insulina,
anti-ilheu, anti-tiroideus, suprarrenal e transglutaminase negativos. Discussao:
na sindrome poliglandular autoimune tipo 3, a associagido de miastenia gravis e
diabetes tipo 1 pode estar presente, é caraterizada pela presenga concomitante
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de patologia tiroideia autoimune, o que nio acontece no caso relatado; impli-
card uma vigilancia dirigida. A corticoterapia cronica podera ter acelerado o
diagnostico de diabetes ao aumentar a insulinorresisténcia numa eventual agdo
autoimune pancredtica j presente, assim como a imunossupressio secunddria
podera ter contribuido para a cistite. A insuficiéncia suprarrenal secundaria,
foi neste caso um diagnostico diferencial pouco dbvio uma vez que a doente
mantinha,em contexto de stress agudo,uma dose de corticoterapia substitutiva 5
vezes superior as necessidades basais,que complicou a recuperacio do equilibrio
hidroeletrolitico, ja implicado pela cetoacidose. Trata-se de um caso de sindrome
poliglandular autoimune em que é evidente a interagiao complexa entre distintas
patologias autoimunes e secundarismos endocrinoldgicos, associados. Salienta-
-se o importante seguimento dos doentes com patologia autoimune tnica pelo
risco de desenvolvimento de outras patologias concomitantes. A corticoterapia
pelos seus efeitos imunossupressores pode negativar a avaliagao de anticorpos.

Palavras-chave: Poliglandular, auto-imune, corticoterapia, diabetes

PAS20 (13SPP-16440) - SINDROMA DO INTESTINO
CURTO, A NOSSA EXPERIENCIA - SERIE DE CASOS

Luisa Gaspar'; Isabel Mendes'; Erica Torres'; Ana Mariano'; Maria José Castro!
1- Hospital de Faro EPE

Introdugao: A sindroma do intestino curto (SIC) é uma entidade clinica
caracterizada por malabsor¢do e ma nutrigao apos resse¢do intestinal extensa.
Objectivos: Analisar os dados epidemiologicos, as causas, correlacionar o
comprimento intestinal e a necessidade de nutri¢ao parentérica (NP), avaliar
as complicagdes e o crescimento. Métodos: Estudo retrospetivo através da
consulta dos processos clinicos de criangas com o diagndstico de SIC entre
2010 e Junho/2012. Pardmetros analisados: idade gestacional (IG), peso ao
nascer, idade ao diagnoéstico, causas, comprimento intestinal, presenga de
vélvula ileo-cecal (VIC), dura¢do da NP, inicio da nutri¢io entérica (NE),
complicagdes, realizagdo de cirurgia de alongamento intestinal, crescimento
e seguimento. Resultados: Total de quatro casos, com IG de 33+8,3 semanas e
peso médio ao nascer de 2078,8+1665,6g. Trés casos diagnosticados no peri-
odo neonatal e um aos 67 dias. Causas identificadas: volvo intestinal (n=2),
atrésia intestinal (n=1) e enterocolite necrosante (n=1). O comprimento resi-
dual de intestino delgado foi <10cm em dois doentes (intestino ultracurto) e
>40cm nos restantes; a remog¢ao da VIC foi universal. Os casos com <10cm
permanecem dependentes de NP, enquanto que os outros se tornaram inde-
pendentes depois de 154,5+85,6 dias de NP. A NE foi introduzida aos 9,3+3,9
dias apos cirurgia. Em trés doentes diagnosticou-se sépsis associada a caté-
ter venoso central (minimo um, maximo quatro episédios) e dois estavam
colonizados; Staphylococcus spp e enterobactérias foram isolados. Colestase
ocorreu em todos os casos. Os doentes com intestino ultracurto realizaram
cirurgia de alongamento intestinal com diminui¢do do nimero de horas de
NP em um caso. Relagdo peso-altura na ultima avaliagdo: adequada em dois
doentes e abaixo do esperado nos restantes. Seguimento atual de um caso,
dois transferidos para outro hospital e um abandono. Conclusées: Na nossa
série ocorreram as causas mais frequentes da SIC, o comprimento intesti-
nal foi condicionante na duragdo da NP e verificou-se elevada morbilidade.
Todos estes dados sao concordantes com a literatura. O crescimento, apesar
de suporte nutricional adequado, é também influenciado por outros fatores.
Palavras-chave: intestino curto, malabsor¢ao, ma nutri¢io, suporte
nutricional

PAS21 (13SPP-41618) - (*) SINDROME DE
REALIMENTAGCAO NA DOENCA CELIACA

Catarina Maia'; Jacinta Fonseca'; Maria Jodo Sousa'; Diana Moreira'; Andreia Teles';
Cristina Costa'
1- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho, EPE

Introdugéo: Atualmente nos paises desenvolvidos, a crise celiaca e a sindrome
de realimentagdo na doenga celiaca sdo extremamente raras. A apresentagao
clinica destas entidades ¢ idéntica e facilmente confundivel. O diagndstico
precoce é fundamental para um tratamento apropriado. Caso clinico: Os
autores apresentam o caso clinico de uma crianga do sexo feminino, 17
meses de idade, com glaucoma congénito, admitida aos 15 meses por ema-
grecimento, anorexia, irritabilidade, vomitos e diarreia aguda. Na admissao
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constatada perda ponderal de 14%, desidratagdo e desnutri¢do moderada,
distensdo abdominal, edema dos pés e eczema herpetiforme localizado na
palma da mao direita. O estudo analitico realizado na admissao revelou
acidose metabolica associada a hipoproteinemia com hipoalbuminemia,
sem outras alteracdes de relevo. Durante o internamento apresentou agra-
vamento da recusa alimentar, diarreia persistente e irritabilidade a que se
associou edema generalizado. No seguimento da investigagdo confirmou-
-se auto-anticorpo (Atc) anti-tranglutaminase IgA superior a 128,0 U/mL,
Atc anti-endomisio IgA positivo forte e identifica¢do do haplétipo HLA-
-DRB1*03,*13; DQB1*02,*06. Iniciou alimentagao entérica com dieta isenta
em gluten e lactose, com agravamento clinico-analitico e necessidade de
suporte nutricional parenteral. Apds inicio de nutrigdo parentérica consta-
tado agravamento da acidose e da hipoalbuminemia, com aparecimento de
hipocaliemia, hipocalcemia e hipofosfatemia. Efetuado reajuste nutricio-
nal e eletrolitico, com evolugio clinica favoravel, normaliza¢ao eletrolitica
e reaquisi¢do da tolerancia alimentar. Atualmente apresenta recuperagao
ponderal com resolugdo do edema, da distensdao abdominal e da hipopro-
teinemia e desaparecimento do eczema herpetiforme. Discussao: Este caso
enfatiza que os doentes desnutridos com doenga celiaca estdo em risco de
desenvolver uma sindrome de realimentagdo potencialmente fatal, que muitas
vezes mimetiza a crise celiaca. O tratamento da sindrome de realimentagdo
consiste na corregdo metabolica e eletrolitica e alimentagdo gradual e nao
no uso de corticosteroides como é realizado na crise celiaca.
Palavras-chave: Doenga celiaca, sindrome de realimentagéo, desnutri¢ao,
crise celiaca

PAS22 (13SPP-62756) - CRIANCAS E ADOLESCENTES
OBESOS COM MAIOR ADIPOSIDADE TEM MAIOR
PREVALENCIA DE HIPERTENSAO ARTERIAL E DE
ALTERAGOES VASCULARES CUTANEAS

Inés Madureira'; Elisabete Dionisio'; Mdnica Pita-Grés Dias'; Laura Oliveira'; Marta
Alves'; Daniel Virella'; Luis Pereira-da-Silva'; Gongalo Cordeiro Ferreira'
1- Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE

Fundamento: A obesidade ¢ definida como excesso de adiposidade e pode
associar-se a morbilidade especifica. A adiposidade pode ser estimada por
antropometria, mas é melhor avaliada por métodos mais confidveis de medigao
da composigao corporal, como a pletismografia de deslocagao de ar (PDA).
Objetivo: Avaliar a relagdo da morbilidade associada a obesidade - hipertensao
arterial e alteragdes cutaneas - com a adiposidade de criangas e adolescentes
obesos. Metodologia: Estudo transversal de criangas e adolescentes obesos
(IMC, critério de Cole 2000), com >30 Kg, admitidos consecutivamente
numa consulta especializada de um hospital pediétrico. A adiposidade foi
definida pela percentagem de massa gorda (%MG) medida por pletismo-
grafia de deslocagio de ar (Bod Pod®, Cosmed). Morbilidade associada ava-
liada: hipertensao arterial (HTA) sistolica e/ou diastélica (> p95, NIH 2005),
estrias, celulite, acantose e alteragdes vasculares cutineas. Resultados: Foram
estudados 70 individuos com %MG (média +DP) 41,43 +5,04; idade (média
+DP) 10,2 3,16 anos; 30 estavam na puberdade (Tanner); 38 eram do sexo
feminino. A %MG foi superior no sexo masculino: 42,91 vs. 40,18 (p=0,023).
Apresentavam HTA 25 dos individuos (35,7%), dos quais 6 com HTA sistdlica
e diastolica. A %MG era superior nos individuos com HTA: 43,18 vs. 40,45
(p=0,029) e particularmente nos rapazes pré-piberes com HTA: 46,7 vs. 41,9
(p=0,010). Apresentavam celulite 44 individuos (62,9%), acantose 35 (50%),
estrias 16 (22,9%) e alteragdes vasculares 8 (11,4%). A presenga de alteragdes
vasculares associou-se a maior %MG: 45,08 vs. 40,96 (p=0,029). A acantose
associou-se a presenga de HTA: 51,4% vs. 20% (p=0,006). Na puberdade, na
auséncia de hipertensao, a presenga de celulite ou de estrias foi mais frequente
no sexo feminino (p<0,028). Conclusdes: A maior gravidade da obesidade em
idade pediatrica associa-se a maior frequéncia de HTA e altera¢des vascula-
res cutdneas, particularmente antes da puberdade. E importante identificar e
intervir precocemente a obesidade pediétrica para obter um melhor controlo
da morbilidade associada.

Palavras-chave: obesidade; adiposidade; hipertensao arterial; alteragdes
vasculares cutineas
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PAS23 (13SPP-79203) - A EFETIVIDADE DA
INTERVENCAO NUTRICIONAL INTEGRADA,

EM CRIANCAS E ADOLESCENTES OBESOS, E
MENSURAVEL A CURTO PRAZO PELA DIMINUICAO
DA ADIPOSIDADE OU DO IMC

Elisabete Dionisio'; Mdnica Pitta Gros Dias'; Inés Madureira'; Marta Alves'; Daniel
Virella'; Luis Pereira da Silva'; Gongalo Cordeiro Ferreira'
1- Hospital de Dona Estefania

Fundamento: A avaliagio periddica da intervenc¢do na obesidade em pediatria
¢é geralmente avaliada pela evolugdo ponderal e do indice de massa corporal
(IMC). Estes indicadores ndo estdo validados como instrumentos de monito-
rizagdo da intervengdo pela medigdo da adiposidade corporal por pletismogra-
fia de deslocagao de ar (PDA). Objetivo: Avaliar a efetividade a curto prazo
da intervengao nutricional integrada em criangas e adolescentes obesos numa
consulta hospitalar especializada de um hospital pediatrico. Métodos: Coorte
de criangas e adolescentes obesos (IMC, critério de Cole 2000), submetidos a
intervencdo nutricional integrada: dieta normocaldrica ajustada a idade, com
restri¢do de agticares de absor¢do rapida, e aconselhamento de exercicio fisico
pelo menos 1h/dia 3x/semana. Avaliagdo pelo peso, IMC e massa gorda (MG)
medida por PDA (Bod Pod®, Cosmed), a admissdo e apds 4 a 12 semanas de
intervengao. As diferencas foram avaliadas pelo teste de t-student para amostras
emparelhadas. Resultados: Foram incluidos 34 individuos, entre 4 e 16 anos, 13
na puberdade (Tanner) e 18 do sexo feminino. A mediana do tempo de inter-
vengao a data da reavaliagdo foi de 5,2 semanas (4-12 semanas). A %MG (média
+ DP) a admissdo na consulta era de 43,76 + 4,88 nos rapazes e de 38,73 + 4,65
nas raparigas, diminuindo no momento da reavaliagdo para 42,03 + 6,08 nos
rapazes (p=0,007) e 37,13 + 3,91 nas raparigas (p=0,026). A diminui¢do da adi-
posidade foi especificamente significativa nos 12 rapazes pré-puberes (3,9% de
redugdo média da %MG; p=0,034) e nas 9 raparigas puberes (4,9% de redugio
média da %MG; p=0,028). Foram encontrados resultados semelhantes utilizando
como medida de sucesso o IMC; néo foi possivel discriminar o resultado da
intervengdo usando o peso. Conclusdes: E possivel demonstrar logo as 4 a 12
semanas o efeito da intervengdo nutricional integrada em criangas e adoles-
centes obesos. A monitorizagdo precoce desta intervengdo pode ser efetuada
utilizando a medi¢do da adiposidade por PDA, mas também pelo IMC. O peso
ndo parece ser um indicador discriminativo do efeito precoce desta intervengao.

Palavras-chave: Obesidade, Adiposidade, Intervengao Nutricional

PAS24 (13SPP-29842) - AVALIAGAO DA EVOLUCAO
DOS RECEM-NASCIDOS COM DOENGA
HEMOLITICA PERINATAL POR ALOIMUNIZACAO
MATERNA, SUBMETIDOS E NAO A TRANSFUSAO
INTRAUTERINA

Jilia Freitas Villaschi'; Zilma Silveira Nogueira Reis'; Léni Marcia Anchieta'; Antonio
Carlos Vieira Cabral'; Rosa Celeste dos Santos Oliveira*

1- Faculdade de Medicina da Universidade Federal de Minas Gerais; 2- Faculdade de Medicina
da Universidade do Porto

A doenga hemolitica perinatal (DHPN) por aloimunizagdo Rh materna é doenga
rara, mas ainda é grave e incide sobre muito dos recém-nascidos (RN). As
melhorias nas ultimas décadas na condugéo pré-natal resultaram em redugao da
mortalidade perinatal. Com o aumento da sobrevida, estudos sobre desfecho em
curto e longo prazos se fizeram necessarios. Objetivos: 1/ Avaliar as condigdes
de nascimento, o tratamento e a evolugdo dos recém-nascidos com DHPN por
aloimunizagdo Rh durante seu periodo de internagio hospitalar, apds o parto;
2/ Comparar a evolugio clinica pds-natal dos que foram submetidos a proce-
dimento transfusional durante a gestagdo com a daqueles que néo receberam
transfuséo intrauterina (TIU). Pacientes e métodos: Estudo de coorte, em que
todas 114 gestantes com aloimunizagdo Rh matriculadas no CEMEFE-HC/
UFMG foram recrutadas. Caracteristicas da gestagao que pudessem influenciar
o desfecho pds-natal foram descritas e analisadas. Seus 75 conceptos resultantes
com DHPN nascidos na maternidade Otto Cirne do HC/UFMG foram ava-
liados quanto as caracteristicas clinicas e laboratoriais, tratamentos, comorbi-
dades e mortalidade apresentados. Comparou-se a evolugao pds-natal entre o
grupo exposto a TIU a do grupo néo exposto a TIU. Resultados: Dos 75 RN, 31
foram expostos a TIU e 44 ndo expostos a TIU. Os dois grupos se assemelharam
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quanto as seguintes caracteristicas: mortalidade pos-natal, Apgar de 5° minuto,
necessidade de terapéutica (fototerapia e exsanguineotransfusao) e total de dias
de internagao; o que se explica, em parte, pela exceléncia dos cuidados presta-
dos. Recém-nascidos submetidos a TIU apresentaram evolugao neonatal mais
grave quanto ao Apgar 1° minuto, necessidade de reanimagao em sala de parto,
prematuridade, baixo peso ao nascer, hidropisia ao nascer, valores de hemoglo-
bina durante a internagao, bilirrubina de sangue de cordao, sepse, desconforto
respiratdrio, ventilagdo mecanica, hemorragia intraventricular e necessidade de
terapia intensiva. Conclusdes: Os tratamentos antenatal e pds-natal em servigo
de referéncia fizeram com que os fetos levemente anémicos e gravemente ané-
micos, mesmo com caracteristicas diferentes ao nascer, apresentassem evolugao
compardvel sob muitos aspectos, demandando terapéuticas semelhantes para
o tratamento da DHPN. No entanto, houve demanda diferenciada pelo trata-
mento para as comorbidades, provavelmente secundérias as caracteristicas da
prematuridade e do baixo peso e ndo somente da DHPN.

Palavras-chave: Isoimunizagao Rh, anemia hemolitica, hiperbilirrubine-
mia, transfusdo intrauterina

PAS25 (13SPP-35844) - SINDROME TORACICA AGUDA

Marta Contreiras'; Sofia Lima !; Paulo Oom'!
1- Departamento de Pediatria - Hospital Beatriz Angelo

A sindrome torécica aguda (STA) é uma das principais causas de morte nos
doentes com doenga de células falciformes (DCF). O diagndstico assenta na pre-
senga de um novo infiltrado pulmonar associado a pelo menos um dos seguintes
sinais ou sintomas: febre, toracalgia, taquipneia, tosse, hipoxemia ou sibilos. Em
quase metade dos doentes com STA esta surge como complicagdo, ja durante o
internamento por outras causas, nomeadamente por crises vaso-oclusivas dolo-
rosas. Adolescente, do sexo masculino, 11 anos, com DCF conhecida desde os 3
anos, seguido em consulta de Hematologia. Sem queixas até cinco dias antes do
internamento altura em que surge com tosse a que se associaram no dia do inter-
namento queixas dlgicas abdominais e nos membros inferiores. Teve febre nos
dois primeiros dias de doenga. No SU, apirético, mucosas descoradas, anictérico.
AC:S1+S2, AP:diminui¢do do murmurio vesicular na base esquerda. Abdémen
bago palpéavel 2cm abaixo da grelha costal, queixoso com a mobilizagdo. Analiti-
camente hemoglobina 8,9g/dL, leucdcitos 19500, neutréfilos 78,2% e PCR 2,8mg/
dL. Radiografia de térax sem alteragdes. Ficou internado por crise vaso-oclusiva
dolorosa para analgesia e hidratagdo endovenosa. Por febre, nas primeiras horas
de internamento, repetiu avaliagdo analitica constatando-se subida do valor da
PCR para 10,4mg/dL pelo que iniciou ceftriaxona. Em D3 agravamento clinico,
analitico e radioldgico, com imagem sugestiva de pneumonia/STA. Iniciou vanco-
micina e claritromicina. Durante o internamento sempre em respiracao esponta-
nea, com necessidade varidvel de 02, (FiO2 maximo 50%, em D5). Manteve febre
alta, dificil de ceder aos antipiréticos até D9. Subida progressiva dos pardmetros
de infec¢do com PCR 17,26mg/dL em D4. Descida progressiva dos valores de
hemoglobina, minimo 6,6g/dL, subida dos pardmetros de hemolise, concomi-
tante com o aumento da necessidade de O2 suplementar, fez duas transfusdes
de concentrado eritrocitario. Cumpriu 17 dias de ceftriaxona e 14 dias de vanco-
micina e claritromicina. Sem necessidade de O2 desde D10, descida progressiva
dos pardmetros de infecgao e de hemolise, com valores de hemoglobina estaveis
desde D12. Alta em D19, referenciado a consulta Medicina Fisica e Reabilitagio
bem como & consulta de seguimento habitual. O presente caso clinico é paradig-
matico do aparecimento de STA ja no decurso do internamento, refor¢ando a
necessidade de vigilancia constante deste doentes, mesmo quando o internamento
ocorre por outras causas.

Palavras-chave: doenga de células falciformes, sindrome toricica aguda,
crise vaso-oclusiva dolorosa
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Introdugio: A cirurgia cardiaca pediétrica estd frequentemente associada a
discrasia hemorrégica, sendo o fibrinogénio o factor que mais rapidamente
diminui e atinge concentragdes criticas. Este estudo tem como principal objetivo
determinar a eficacia e seguranga da utilizagdo de concentrado de fibrinogénio
nestes casos. Tem como objetivo secundario identificar as situagdes clinicas e
cirurgicas que poderao beneficiar da sua utilizagao, reduzindo a necessidade
de transfusdo de componentes sanguineos. Métodos: Foi realizado um estudo
retrospectivo em 26 doentes pedidtricos com cardiopatia congénita, submeti-
das a cirurgia cardiaca, que receberam concentrado de fibrinogénio por dis-
crasia hemorrégica. Foi determinado o volume de hemorragia, a quantidade
de componentes sanguineos administrados e os niveis plasmaticos de fibrino-
génio antes e depois da sua administragao, a dose média utilizada e os efeitos
adversos. Foram ainda avaliadas as situagdes clinicas e cirurgicas associadas a
sua utilizagdo como tipo de cardiopatia congénita, cirurgia realizada, tempo de
circulagio extracorporal e de clampagem da aorta, tempo de suporte inotro-
pico e score inotrépico maximo, tempo de ventilagio invasiva, complicagdes
(infecgdo, insuficiéncia renal aguda, morte) e tempo de internamento na Uni-
dade de Cuidados Intensivos (UCI). Resultados: Foram incluidos 26 doentes
com idades entre 3 dias e os 18 anos, dos quais 15 do sexo masculino e 11 do
sexo feminino. A administragao de concentrado de fibrinogénio foi realizada
em caso de discrasia hemorragica muito grave, sem causa cirurgica resoltvel.
Foram utilizadas doses de 5 a 75 mg/kg de fibrinogénio. Houve diminuigio da
hemorragia (de 38,7 vs 15,8 ml/Kg ), transfusdo de concentrado eritrocitario
(18,6 vs 7,17 ml/Kg) e transfusao de plasma fresco congelado (14,6 vs 12,9 ml/
Kg); aumento da transfusdo de concentrado plaquetario (2,4 vs 4,8 ml/Kg) e
aumento do nivel plasmitico de fibrinogénio (1,3 vs 2 mg/dl). A dose média
administrada foi de 37,6 mg/Kg. Néo se registaram efeitos adversos em nenhum
doente. Conclusdes: A administragao de concentrado de fibrinogénio revelou-
-se eficaz e segura no controlo da discrasia hemorrégica associada a cirurgia
cardiaca pediatrica.

Palavras-chave: concentrado de fibrinogénio, hemorragia, criangas, cirur-
gia cardiaca

PAS27 (13SPP-67062) - OPTIMIZING THE DISCOVERY
OF PREDICTORS OF VASO-OCCLUSION IN SICKLE-
-CELL DISEASE BY PROTEOMICS

Jodo Lavinha'; Nuno Charro'; Fatima Vaz'; Anabela Morais’; Deborah Penque'
1- Dept Genética Humana, Instituto Nacional de Satide Dr. Ricardo Jorge, Lisboa (INSA); 2- Dept
Pediatria, Hospital de Santa Maria, Lisboa

Painful crises are the major sickle-cell disease (SCD) clinical manifestation
probably due to significant increase in dense red blood cells (RBC) and reduc-
tion of their ability to pass through capillaries. Using proteomic strategies, we
aimed to discover novel SCD prognosis biomarkers as early predictors of the
transition from steady-state to painful vaso-occlusive crises, thus allowing a
prompt and specific therapeutic intervention. Plasma and RBC were isolated
from peripheral blood of SCD (SS) paediatric patients in steady-state or under-
going a vaso-occlusive episode (n=12). Plasma samples were depleted of the
14 most abundant proteins using MARS-14 and RBC were fractionated into
membrane and soluble fractions, the latter being also depleted of haemoglobin
using HemoVoidTM. Depleted plasma and soluble RBC samples were labeled
with alternative fluorescent dyes (Lumiproble 3DyeTM 2D DIGE kit) and sepa-
rated by 2DE using 24cm IPG strips (pH 4-7 and 3-10, respectively). After a
second dimension run, images were acquired in a Thyphoon Variable Mode
Imager and analysed by Progenesis SameSpots. Differentially expressed spots
were excised from Coomassie-stained preparative gels and the corresponding
proteins identified by MALDI-TOF/TOF mass spectrometry. Functional cha-
racterization was achieved by using different bioinformatic resources (IPA, GO,
PIKE). Prior to use, the efficiency of Lumiproble fluorescent dyes was assessed
in comparison with GE Healthcare and Ramidus Dye systems. The Lumipro-
ble Dye system showed better results with less overlay between different dye
emission spectra when compared with the other two. In RBC-soluble fraction
2DIGE maps, more than 900 spots per gel were resolved and a total of 134
differentially expressed spots were recognized, resulting in MS identification
of 135 different proteins. Molecular functions and associated pathways revealed
enrichment in proteins involved in haematological disease, cytoskeleton rear-
rangements, signal transduction or response to reactive oxygen species. When
altered these pathways likely have implications in SCD vaso-occlusive episodes.
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The complete characterization and validation of these differentially expressed
proteins may lead to the delineation of a specific biosignature of steady-state
to crisis transition in SCD. Acknowledgements: Work supported by Fundagio
para a Ciéncia e a Tecnologia grant PIC/IC/83084/2007 and CIGMH Polyan-
nual Funding, and FEDER/SatideXXI program.
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Sickle-cell anaemia (SCA) is a clinically heterogeneous autosomal recessive
monogenic chronic anaemia characterized by recurrent episodes of severe
vaso-occlusion, haemolysis and infection. Several genetic and environmental
modifiers have been suggested to modulate the onset and course of SCA. As
part of a wider research on the development and validation of vaso-occlusion
early predictors in SCA, we have studied the association between haemolysis
biomarkers (LDH, total bilirrubin and reticulocyte count) and the inheritance
of genetic variants of ten candidate genes in a series of 99 paediatric SS patients
(median current age of 9.9 years) followed-up in two general hospitals in Greater
Lisbon area (median follow-up/patient of 5.0 years). Although in a large number
of tests a seemingly significant (i.e., p<0.05) association was observed, only the
following ones were confirmed upon correction for the false discovery rate: (a)
An elevated LDH was associated to haplotype 7 within VCAMI gene. (b) A lower
total bilirrubin was associated to the 3.7kb deletion at HBA gene, 1s2070744_T
allele and haplotypes 3 and 4 at NOS3 gene and haplotype 9 within VCAM1
gene and rs3783598_G and rs3917024_T alleles at VCAM1 gene promoter. (c)
An elevated reticulocyte count was associated to the 3.7kb deletion at HBA
gene, whereas a diminished count was associated to rs1984112_G allele at CD36
gene. Furthermore, at the phenotypic level all three haemolysis biomarkers were
positively associated to left ventricle dilation, a common chronic complication
of SCA. On the whole, our findings suggest a complex genetic architecture for
the haemolytic endophenotype in SCA involving multiple pathways, namely
control of erythrocyte volume and haemoglobinisation, vascular cell adhesion,
NO synthesis and lipid metabolism. Further mechanistic studies are needed to
explore these avenues leading to a better understanding of the inter- and intra-
-individual clinical variability of SCA. Acknowledgement: Work partially fun-
ded by FCT grants PIC/IC/83084/2007 and CIGMH.
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Introdugio: A trombocitopenia imune (TT) é uma doen¢a imuno-mediada
adquirida e heterogénea cuja etiopatogenia ainda nao estd completamente escla-
recida. Pode classificar-se como primaria ou secunddria se a causa subjacente ou
o fator precipitante forem identificados. A forma crénica define-se atualmente
como a que persiste para além dos 12 meses de evolugio. Objetivos: Carac-
terizar os casos de TI crénica na Unidade de Hematologia do Hospital Santa
Maria, avaliar a resposta terapéutica e a evolu¢do natural da doenca. Métodos:
Estudo retrospetivo de criangas diagnosticadas com TI cronica entre 1 Janeiro
de 2000 e 31 de Dezembro de 2010, com anélise de diferentes pardmetros. As
defini¢coes usadas encontram-se de acordo com o Consenso de 2009 da Associa-
¢ao Europeia de Hematologia. Resultados: Dos 149 casos de trombocitopenia,
40 (26,8%) corresponderam a TI crénica. Verificou-se um predominio do sexo
feminino (62,5%) e a idade média de apresentagéo foi de 7 anos (min. 6 meses;
max. 17 anos). A discrasia cutanea isolada foi a forma de apresentacao clinica
mais frequente (60%). Onze criangas apresentavam n° de plaquetas < a 10.000 no

S47



5§48

POSTERS COM APRESENTAGAO EM SALA

episodio inaugural e efetuaram terapéutica com Imunoglobulina. Todos foram
submetidos a pun¢do medular aspirativa e nao foram encontradas atipias celu-
lares. Doze casos foram classificados como TI secundaria (associada ao lupus
eritematoso sistémico: 6 casos; associada a infe¢do viral: 5 casos; associada a
H. pylori: 1 caso). Em relagdo a terapéutica: 13 nunca efetuaram medicacéo,
27 fizeram imunoglobulina, 14 corticoterapia, 3 rituximab e 6 foram esplenec-
tomizados. A idade média para esplenectomia foi 7 anos e 10 meses, realizada
em média 3 anos e 6 meses ap6s o episddio inaugural tendo-se verificado res-
posta completa (plag. > 100.000) em todos os casos. Dos 3 casos medicados
com rituximab apenas um teve resposta completa associada a erradicagdo do
H.pylori. Salienta-se ainda que 20 casos tiveram remissdo espontanea, apds uma
mediana de seguimento de 2 anos e 2 meses. Conclusdes: T1 caracteriza-se por
uma evolugdo natural e resposta a terapéutica variaveis. Embora na maioria
dos casos ndo se identificou uma causa subjacente, as formas secundérias nio
foram despreziveis e devem ser investigadas. Muitos casos tiveram remissao
esponténea e a atitude expectante foi uma boa op¢ao. A esplenectomia foi a
unica medida terapéutica 100% eficaz.

Palavras-chave: Trombocitopenia, Crénica, Imune, Evolugao
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- UM DESAFIO TERAPEUTICO
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Introdugio: O priapismo é uma complicacdo da drepanocitose habitualmente
pouco valorizada. E uma causa importante de internamento, absentismo escolar
e limitagio das atividades didrias. Se ndo tratada atempadamente, pode evoluir
para fibrose irreversivel e impoténcia. Varias terapéuticas tém sido testadas nao
existindo, no entanto, protocolos definitivos para o tratamento e preven¢io do
priapismo. Caso clinico: Adolescente do sexo masculino, raga negra, com ante-
cedentes de drepanocitose diagnosticada aos 5 anos de idade, complicada de
crises dolorosas, tllcera crénica da perna, retinopatia e litiase biliar. Aos 14 anos
surgiu com episodios recorrentes de priapismo noturno, em média bi-semanais,
com duragéo inferior a 4h, autolimitados, negando traumatismo ou consumo
de toxicos. Laboratorialmente tinha Hb 7g/dl, HbS 73% e HbF 1,7%. Iniciou
regime transfusional mensal que manteve ao longo de 24 meses. Inicialmente
houve uma melhoria das queixas mas assistiu-se ao reaparecimento das crises
no final do referido tempo de tratamento. Optou-se por alterar o esquema tera-
péutico para etilefrina oral, 15mg/dia, com controlo do priapismo. Discussio:
No caso descrito esta-se perante uma situagdo de priapismo intermitente, auto-
limitado, no contexto de drepanocitose; as opgoes terapéuticas, limitadas pelas
co-morbilidades existentes, foram tomadas no sentido da sua prevencao; apds
faléncia do regime transfusional, a utilizacao da etilefrina mostrou-se benéfica
até & data. Reforga-se assim o interesse da utilizagdo etilefrina nesta patologia,
conforme descrito em algumas séries da literatura. Alerta-se para a necessidade
de estudos mais alargados de onde surjam propostas de algoritmos terapéuticos.

Palavras-chave: priapismo, drepanocitose, etilefrina
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Introdugio: A astenia e cansago facil num adolescente sdo sintomas que ndo
devem ser desvalorizados e o leque de diagndsticos diferenciais ¢ vasto. Des-
cri¢do do caso: Adolescente de 12 anos, sexo masculino, sem antecedentes de
relevo, enviado & consulta de Adolescentes por quadro de cansago fécil e disp-
neia com 8 meses de evolugdo. Tratava-se de um atleta federado que, desde o
inicio do quadro, tinha necessidade de interromper os treinos por cansago.
Sem febre, perda ponderal ou outras queixas. Ja havia realizado radiografia
toracica e ECG, sem alteragdes. Ao exame fisico detetada apenas diminuiciao
da forga ap6s contragdes musculares repetidas, com restante exame normal. Da
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investigagdo inicial salienta-se: 1) Hemograma normal, VS-2mm/h, ionograma,
cinética ferro, metabolismo fosfo-célcio, imunoglobulinas, enzimas musculares,
fungio renal, hepitica e tiroideia normais, anticorpo anti-recetor da acetilco-
lina negativo; 2) Serologia para EBV compativel com infegdo ativa; 3) Prova de
fungéo respiratéria com prova de corrida normal; 4) Ecocardiograma normal.
Seis meses depois mantinha a sintomatologia e foi realizada eletromiografia
(EMG) que revelou teste de criptotetania francamente positivo. Foi discutido o
caso com colegas da Medicina Fisica e Reabilitacao e foi instituida terapéutica
com magnésio (Mg) dado que o teste da criptotetania positivo sugeria o diag-
néstico de espasmofilia em possivel relagio com défice de Mg. O doseamento
de Mg revelou um valor no limite inferior do normal. Apds 6 meses de suple-
mentacdo o adolescente apresentou franca melhoria, com desaparecimento da
sintomatologia e reiniciou desporto federado sem limitagdes. Realizou trata-
mento com Mg durante um periodo de 12 meses. Seis meses ap6s suspensao
do tratamento repetiu EMG que se revelou normal, com teste da criptotetania
negativo. Discussao: A Espasmofilia ¢ uma entidade pouco descrita na literatura
e pouco reconhecida. Corresponde a uma forma clinica de hiperexcitabilidade
neuromuscular associada a défice de Mg. As manifestages sdo variadas e podem
incluir a astenia, dispneia e fraca tolerancia ao exercicio. Para o diagndstico é
indispensavel a demonstragio de hiperexcitabilidade neuromuscular. No caso
apresentado, a coexisténcia de infe¢do por EBV pode dificultar a valorizagao do
diagnostico de espasmofilia mas a resolugdo da sintomatologia ap6s tratamento
com Mg é um dado a favor. Provavelmente as duas situagdes em conjunto foram
responsaveis pelo quadro clinico.
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Introdugéo: A Sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich (SHWW) é uma
anomalia congénita rara, que ocorre devido a malformag¢ées miillerianas,
caracterizada pela combinagio de utero didelfo, septo hemivaginal e agenesia
renal ipsilateral. Manifesta-se, geralmente, apos a menarca, com espectro cli-
nico oscilante: de assintomatico a doloroso: dor pélvica progressiva devida a
hematocolpos. O diagnostico e a terapéutica precoces sao fundamentais para
evitar complicagoes. A Ressonancia Magnética (RM) é o exame de eleigao para
o diagndstico e classificagdo das anomalias dos ductos de Miiller. Caso clinico:
Adolescente de 14 anos, sexo feminino, sem antecedentes pessoais relevantes,
com menarca aos 13 anos, foi admitido no servigo de urgéncia de pediatria por
episddios de dor pélvica ciclica e lombar, com agravamento franco nas tltimas
24 horas, refractdria a terapéutica anti-algica. Referéncia a febre, vomitos, diar-
reia e fluxo menstrual escasso. Negava coitarca. Os principais achados clinicos
inclufam dor pélvica, abdémen sob tensao, doloroso a palpagdo dos quadran-
tes inferiores com volumosa massa palpavel. Murphy renal negativo. Sinal de
blumberg negativo. Laboratorialmente identificou-se ligeira leucocitose com
neutrofilia e uma proteina C reactiva de 39 mg/dL. A admissao realizaram-se
ecografia e RM abdomino-pélvica, com confirmagao da presenga de malfor-
magio uterina congénita, com utero didelfo associado a septo vaginal longitu-
dinal completo ndo comunicante, com hematocolpos de volume estimada de
460 cm3 e agenesia renal esquerda. Foi solicitada colaboragdo da ginecologia
para drenagem do hematocolpos, sob tensdo. A doente teve alta, medicada
com contraceptivos orais. Num segundo, tempo foi submetida a excisdo do
septo vaginal. Discussdo: O diagndstico precoce do SHWW e uma abordagem
cirtrgica adequada reduzem a morbilidade a longo prazo. Os casos ndo tratados
desenvolvem refluxo tubdrio retrégrado e endometriose - causa de infertilidade
e outras complicagdes obstétricas na idade adulta. A apresentagdo pouco fre-
quente pode contribuir para atraso diagnéstico, dai que a associagdo de agenesia
renal ipsilateral e massa pélvica devam despertar a atencao dos profissionais de
saude para o diagndstico. Quando se identificam anomalias renais em criangas
do sexo feminino deve ser iniciada uma investigagdo para despiste de anomalias
congénitas do aparelho reprodutor e vice-versa.

Palavras-chave: Sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich; utero didelfos;
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Introdugéo: Os distarbios do sono sio frequentes em adolescentes e devem-se
sobretudo a padroes irregulares de sono ou sono insuficiente, geralmente por
aquisi¢do de habitos inadequados durante a etapa escolar. As necessidades de
sono sdo variaveis ao longo do desenvolvimento e os adolescentes precisam, em
média, de 8-9 horas de sono didrio. Contudo, se associado o atraso de fase ao
aumento das tarefas académicas e dos compromissos sociais, pode estabelecer-
-se um padrao de privagdo cronica do sono, com as possiveis consequéncias que
dai poderao advir. O objectivo do estudo foi determinar os habitos de sono de
um grupo de adolescentes. Método: Foi realizado um estudo descritivo em que
foram investigados 150 jovens com idades compreendidas entre os 12 e 0s 16
anos de uma escola do 3° Ciclo do Ensino Bésico. Cada estudante respondeu a
um questiondrio dirigido que pretendia avaliar os respectivos hébitos de sono.
Resultados: Foram validados 150 inquéritos (79 rapazes e 71 raparigas). Quando
questionado o numero de horas de sono didrio quer durante a semana (S) quer
durante o fim-de-semana (FS), em periodo escolar, obteve-se uma média de
cerca de 8 horas (S=8,2h, FS=8,5h). Quanto as actividades realizadas antes de
irem dormir (grafico 1) os adolescentes manifestaram preferéncia por ver tele-
visdo e utilizar o computador. A presenca de insonia inicial foi relatada por 21%
dos estudantes e 61% dos casos assinalaram dificuldade em acordar de manha.
Sintomas como sonoléncia diurna e dificuldade de aten¢do ou concentragdo
foram referidos por 59% e 35% dos adolescentes, respectivamente, e o primeiro
ocorre sobretudo nas primeiras horas da manha. A necessidade de dormir por
pequenos periodos durante o dia foi mencionada por 12 alunos (8%) e quando
questionados acerca da utilizagdo de psicofarmacos para dormirem melhor, 7%
dos jovens responderam afirmativamente. Quanto a opinido dos estudantes
relativamente as implica¢des negativas de habitos de sono insuficientes quer
no seu bem-estar, quer nos resultados escolares, responderam afirmativamente
44,7% e 48,7% dos casos, respectivamente. Conclusdo: Com o presente estudo
os autores pretendem alertar para as especificidades do sono na adolescéncia.
Nesta populacio de estudantes, apesar da duragdo de sono didrio parecer sufi-
ciente, ainda surgem com frequéncia sintomas de insénia e sonoléncia diurna
com as repercussoes, por vezes nao manifestadas pelos proprios, na qualidade
de vida e no desempenho académico.
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Introdugédo: Muitos sdo os mitos e as crengas em torno da sexualidade, ape-
sar de este ser um tema cada vez mais abordado nas familias, nas escolas e na
comunicagio social. Com este estudo, procurou-se saber quais os conhecimentos
dos adolescentes relativos a esta temética. Métodos: Amostra de conveniéncia
constituida por um grupo de adolescentes do ensino bésico (7° ao 9° ano) e
um grupo de adolescentes do ensino secundario (10° ao 12°) de uma escola do
Porto. A estes adolescentes foi aplicado um questionario de resposta anénima,
constituido por diversas premissas correspondentes a “mitos” sobre sexualidade
e foi pedido que assinalassem as afirmacdes que consideravam verdadeiras.
Apds a resposta ao inquérito, os autores promoveram o debate interativo de
cada uma das questoes. Resultados: O grupo do ensino bésico era constituido
por 39 alunos (média de idade 13,9+0,7 anos, 59% sexo feminino); do grupo
do ensino secundario faziam parte 41 alunos (média de idades 16,9+1,4 anos,
66% sexo feminino). Dos 39 adolescentes do ensino bésico, 16 (41%) achavam
que a “pilula” protege contra as doengas sexualmente transmissiveis, 17 (43,6%)
achavam que o VIH se transmite pelo uso da mesma casa de banho de uma
pessoa infetada e 6 (15,4%) que o VIH se transmite por apertos de méo e abra-
¢os. Do total das duas amostras (80 adolescentes), 10 (12,5%) negaram que se
possa ficar infetado pelo VIH apenas com uma relagao sexual desprotegida, 53
(66,3%) desconheciam que existe tratamento para a SIDA, 13 (16,3%) achavam
que a SIDA era a unica doenga sexualmente transmissivel com que tinham de
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se preocupar e 14 (17,5%) achavam que os métodos contracetivos naturais (por
exemplo, o das temperaturas) eram muito eficazes. Oito adolescentes do ensino
secundario (19,5%) e 7 adolescentes do ensino basico (18,8%) consideravam
que, ao contrario de uma mulher, um homem pode ter muitas parceiras, sem
que isso lhe traga qualquer problema pessoal ou social. Nao houve diferengas
com significado estatistico entre grupos no que diz respeito a resposta a esta
pergunta (p=0,858). Setenta e trés adolescentes (91,3%) consideraram importante
que agdes sobre sexualidade fossem feitas na sua escola. Discussdo: Constata-se
o desconhecimento dos adolescentes em pontos fundamentais da sexualidade,
como sejam a contracegdo e as doengas sexualmente transmissiveis. Salienta-se
o papel preventivo do pediatra junto dos adolescentes.

Palavras-chave: Sexualidade, adolescéncia, contrace¢io, doengas sexual-
mente transmissiveis

PAS35 (13SPP-50504) - CASUISTICA DE
RETINOBLASTOMAS DE UM HOSPITAL DE
REFERENCIA

Rita Santos Silva'; Ricardo Bastos? Luis Coentrio? M. Joao Gil-da-Costa'; Elisete Bran-
dao? Nuno Reis Farinha'; Teresa Dinah Braganga®

1- Servigo de Pediatria, Hospital Pediétrico Integrado, Centro Hospitalar de S. Jodo; 2- Servigo
de Oftalmologia do Centro Hospitalar de S. Jodo

Introdugio: O retinoblastoma é a neoplasia intraocular mais frequente em
pediatria, com uma incidéncia global de 1:20000 nados-vivos. Apesar de ser um
tumor muito agressivo, assistiu-se, nas ltimas décadas, a grandes avangos no
seu prognostico vital e funcional. Objetivo: Caraterizar a populagio de doentes
com retinoblastoma seguidos num centro especializado do Norte de Portugal,
de 1979 a 2012. Métodos: Estudo retrospetivo; consulta dos processos clinicos.
Resultados: Neste periodo, foram referenciados a este centro 50 doentes com
retinoblastoma, tendo 4 doentes abandonado a consulta. Os restantes 46 doentes
tinham uma idade mediana ao diagndstico de 14 meses (0 meses — 6 anos) e
52% eram do sexo masculino. O primeiro sinal & apresentagao foi leucocéria em
63% dos casos, seguido de estrabismo em 28%. Um doente, filho de mie com
retinoblastoma e mutagdo do gene RB1, foi diagnosticado por rastreio; noutro
doente, o diagndstico foi realizado in utero. Cerca de 72% (33) dos retinoblas-
tomas eram unilaterais e 28% (13) eram bilaterais. Dos retinoblastomas unila-
terais, 94% foram enucleados (31). Dos retinoblastomas bilaterais, 1 doente foi
enucleado bilateralmente, 8 foram enucleados apenas de um lado (62%) e em
4 (31%) foi possivel a conservagdo dos 2 olhos, com a colaboragdo do Centre
Ophtalmique Jules Gonin, na Suiga. Foi possivel evitar a radioterapia nos ulti-
mos 15 anos na maioria dos casos. Dois doentes apresentaram recaidas (4%),
uma das quais com dissemina¢do meningea fulminante, que levou ao tnico
Gbito desta série. A idade atual mediana dos doentes é de 13,7 anos (2 - 35
anos) e o tempo mediano de seguimento de 12 anos (0 — 34 anos); 44 doentes
(96%) encontram-se vivos, sem doenga e sem sequelas graves do tratamento
adjuvante. Verificaram-se 2 casos (4%) de tumores secundérios: 1 doente com
retinoblastoma unilateral (com recaida e autotransplante de medula) apresen-
tou um Osteossarcoma e 1 doente com retinoblastoma bilateral desenvolveu
um Sarcoma de Ewing. Ambos foram submetidos a quimioterapia e cirurgia,
encontrando-se curados. Comentarios: Continuamos a verificar uma referen-
ciagdo tardia de doentes com retinoblastoma, patologia que tem de ser excluida
em todas criangas com leucocéria ou estrabismo. O timing da orientagdo para
oftalmologia condiciona o prognéstico e a qualidade de vida destes doentes. O
rastreio dos familiares afetados e o rastreio neonatal universal sio dois fatores
essenciais para a pratica dos pediatras.

Palavras-chave: Retinoblastoma, leucocdria, estrabismo, enucleagao

PAS36 (13SPP-80660) - SINDROME HEMOFAGOCITICO
- A PROPOSITO DE REVISAO DE CASOS CLINICOS

Alexandre Fernandes'; Ana Novo'; Clara Machado'; Luisa Regadas'; Emilia Costa? José
Barbot?; Tereza Oliva'; Marta Almeida'; Vitor Costa'; Armando Pinto!

1- Servigo de Pediatria, Instituto Portugués de Oncologia, Porto; 2- Unidade de Hematologia,
Servigo de Pediatria — Centro Hospitalar do Porto

Introdugio: O Sindrome Hemofagocitico (SH) caracteriza-se por ativagio
imune patoldgica responsével por sinais e sintomas de extrema inflamagao.
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E uma condigdo rara mas potencialmente fatal cujo diagndstico precoce ¢ cru-
cial para tratamento com sucesso.

Objetivos: Analise descritiva dos doentes com diagnostico de SH, segundo os
critérios diagnosticos do protocolo HLH (hemophagocytic lymphohistiocytosis)
-2004. Material e métodos: Estudo retrospetivo de criangas internadas no Ser-
vigo Pediatria do IPO-Porto nos ultimos 5 anos com diagndstico de SH, através
da consulta do processo clinico. Resultados: Foram diagnosticadas 4 criangas
com SH, razéo 1:1, com idade média no diagndstico de 5,5 anos e uma crianga
de idade <2 anos. Duas tinham antecedentes patoldgicos. Todos recorreram ao
hospital por febre. Também apresentavam na admissdo hepatoesplenomegalia (2)
e pancitopenia (2). Em média, foram transferidos para IPO no dia 22 de doenga
e o diagndstico ocorreu no dia 25. As manifestages clinicas foram febre (4),
duragao média de 19 dias, hepatomegalia (4), esplenomegalia (3), adenopatias
(3), exantema (2) e alteragdes neuroldgicas (2). Analiticamente apresentavam
hiperferritinemia (4), citopenia (3), hipertrigliceridemia (3), hiperbilirrubine-
mia (3), elevagdo enzimas hepaticas (3) e hipofibrinogenemia (2). Apenas um
efetuou avaliagdo células natural killer (citotoxicidade diminuida) e recetor
soluvel CD25 (aumentado). Constatada hemofagocitose na medula dssea nos
4. Uma realizou estudo genético para SH que foi positivo e apresentava tam-
bém infe¢do pelo virus Epstein-Barr e Linfoma T periférico. Virus Herpes tipo
8 foi identificado numa crian¢a. Duas criangas nao tiveram causa conhecida.
Todas efetuaram tratamento segundo protocolo HLH-2004. Duas necessita-
ram de transferéncia para unidade cuidados intensivos. Durante o tratamento
2 tiveram quadro de encefalopatia posterior reversivel e 1 insuficiéncia renal
aguda. Duas recairam durante o tratamento, tendo uma falecido. Dois mantém
tratamento e um terminou hd 32 meses, mantendo-se sem doenga. Conclusdes:
Os autores destacam a importancia do rapido reconhecimento e orientagdo do
SH. Na nossa amostra o tempo médio até diagndstico foi elevado, agravando
a evolugdo clinica e atrasando a correta orientagio. Esta dificuldade pode ser
explicada pela inespecificidade dos sintomas e semelhanga com quadro sético.
A classificagdo etioldgica néo altera o tratamento inicial, ndo devendo a sua
procura atrasar a orientagdo.

Palavras-chave: Sindrome Hemofagocitico, Febre prolongada,
hipercitocinemia

PAS38 (13SPP-18576) - (*) GASTROENTERITE AGUDA
EM CRIANCAS HOSPITALIZADAS NA AREA DE
LISBOA

Carlos Escobar’; Tiago Silva? Beatriz Costa’ Maria Marisa Oliveira’; Paula Correia';
Gongalo Cordeiro Ferreira’ Inés Costa’; Claudia Julio*; Joao Rodrigues’; Jorge Machado®;
Cristina Correia’; Maria Jodo Simées® Mdnica Oleastro*; Maria Jodo Brito?

1- Servigo de Pediatria, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE; 2- Area de Pediatria Médica,
Hospital D. Estefania, CHLC EPE; 3- Unidade Laboratorial Integrada, Biologia Molecular, INSAR],
Lisboa, Portugal; 4- Laboratério Nacional de Referéncia de Infe¢oes Gastrentestinais, INSAR],
Lisboa, Portugal; 5- Unidade Laboratorial Integrada, Microbiologia, INSARJ, Lisboa, Portugal

Introdugio: A Gastroenterite Aguda (GEA) é a segunda causa de internamento
na idade pedidtrica. Objetivo: Caracterizar a GEA, em criangas internadas em
dois hospitais da area de Lisboa. Métodos: Estudo prospectivo de Maio 2011 a
Junho 2012 (14 meses). Foram pesquisados potenciais agentes etioldgicos (virus,
bactérias e parasitas) nas fezes por técnicas convencionais e de biologia mole-
cular e analisados dados epidemioldgicos, clinicos e demograficos. Resultados:
Total de 140 criangas com GEA, 64.3% de etiologia viral, 27.9% parasitaria e
21.4% bacteriana. Em 16.4% nao se identificou microorganismo. Os agentes
mais frequentes foram rotavirus (26.4%), norovirus II (13.6%), enterovirus
(12.1%), Microsporidium (11.4%), Escherichia coli (9.3%), Campylobacter
jejuni (7.9%), Giardia spp. (5.7%), Cryptosporidium spp. (5%) e Salmonella spp.
(4.3%). Registaram-se co-infec¢ao (2 ou mais agentes) em 40 (28.6%) doentes.
Com diferentes distribui¢oes nos dois hospitais, ocorreram picos sazonais em
Fevereiro e Margo para o rotavirus e entre Agosto a Outubro para o norovirus.
Nas infecgdes bacterianas se identificou um contexto epidemioldgico (casa-20%
e escola-10%). A mediana das idades foi 1,4 anos (min-5 dias; max-17anos)
sendo as infecgdes virais mais frequentes em <3 anos (OR:5.6, p<0.01) e o rota-
virus em idades mais precoces (média=1.8+0.3anos). A presenga de sangue
nas fezes (p=0.02) e febre (p=0.039) foram mais frequentes nas infec¢oes bac-
terianas, a dor abdominal (p=0.045) nas infec¢des virais e os vomitos (p<0.01)
e sintomas respiratérios (p=0.046) nas infecgdes por rotavirus. Registaram-se
complicagdes em 50 (35,7%) doentes: desidratagdo (44), insuficiéncia renal
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(3), invaginagdo ileo-cecal (1), adenite mesentérica (1) e apendicite fleimo-
nosa (1). A desidratagao grave ocorreu em trés doentes (idade média 3 anos)
registando co-infecgdo em 2/3 casos por Cryptosporidium (3), adenovirus 41
(1), enterovirus (1), parechovirus (1) e ECEA (1). Apenas 10 (7,1%) doentes
estavam vacinados para o rotavirus mas nenhum com o esquema completo teve
esta infec¢do. Comentarios: A GEA cursou com elevada morbilidade sendo o
rotavirus e norovirus os agentes que mais motivaram hospitalizagio sobretudo
na crianga pequena. O numero de coinfecgdes foi significativo e associou-se a
doenga grave. A percentagem de amostras sem identificagdo de agente, reflete
a necessidade de haver outros meios de diagndstico ou a existéncia de agentes
atipicos ou de novos agentes na etiologia da GEA.

Palavras-chave: Gastroenterite Aguda, Rotavirus, Norovirus

PAS39 (13SPP-25938) - ANEURISMA DA CROSSA DA
AORTA DE ETIOLOGIA TUBERCULOSA

Airosa,L'; Gamboa,I'; Almeida,E'; Sampaio Nunes,MA? Magalhaes,MP*
1- Clinica Girassol Luanda; 2- Clinica Girassol Luanda e Hospital da Cruz Vermelha Portuguesa

Introdugao: O Mycobacterium Tuberculosis pode infectar varios orgdos, entre
eles, a artéria aorta. A aortite tuberculosa resulta da infec¢ao por contiguidade a
partir dos ganglios linfaticos, e pode ter como complicagdo rara, um aneurisma.
O 1° caso de aortite tuberculosa foi descrito por Kemen em 1985. A apresentagao
clinica inclui adenomegalias hilares em 70% dos casos, toracalgia, febre, perda
ponderal, sudorese nocturna e tosse. A tomografia axial computorizada (TAC)
¢ 0 exame de eleigdo para o diagnostico. A terapéutica inicial ¢ a quimioterapia
com antibacilares seguida de cirurgia. Material e métodos: Apresenta-se o caso
clinico de uma crianga de 5 anos de idade sexo feminino, referenciada de uma
institui¢do hospitalar onde se encontrava internada por toracalgia, tosse, febre,
sudorese nocturna e perda ponderal com varias semanas de duragao. Havia ainda
referéncia a dificuldade respiratéria de agravamento progressivo. Dos antece-
dentes pessoais salienta-se contacto com convivente adulto com tuberculose
pulmonar. Ao exame objectivo apresentava-se com adejo nasal, tiragem inter-
costal e polipneica; auscultagiao pulmonar com fervores crepitantes em ambas
as bases; cardiovascular: precérdio dindmico, assimetria dos pulsos e dos niveis
tensionais nos membros superiores e inferiores; classe funcional II/TV NYHA.
Dos exames complementares auxiliares de diagnéstico salientam-se: RX torax
- aumento do indice cardiotdricico e infiltrado intersticial; electrocardiograma-
desvio do eixo para a esquerda, onda P apiculada, predominio das cavida-
des esquerdas. O ecocardiograma mostrou fracgao de ejecgdo do ventriculo
esquerdo de 24%, grande dilatagao do istmo e parte inicial da aorta descendente.
O Angiotac revelou aneurisma fusiforme do arco aértico distal e descendente
proximal, trombose mural que se estende pela aorta descendente, com oclusdo
da subclavia esquerda e vertebral esquerda; ganglios mediastinicos, hilares e
retroperitoneais, bem como do bago e figado; reacgdo de mantoux positiva (17
mm); analiticamente, leucocitose e proteina C reactiva elevada. Actualmente
a cumprir terapéutica com antibacilares. Comentario: A propésito deste caso
clinico faz-se a revisdo sobre as causas de aneurismas da aorta, chamando a
especial atencdo para a possivel associagdo com a tuberculose.

Palavras-chave: aortite tuberculosa, aneurisma, crianga

PAS40 (13SPP-26270) - DOENCA INVASIVA
PNEUMOCOCICA (DIP): CASUISTICA DE 6 ANOS
NUM HOSPITAL B1

Patricia Rocha'; Claudia Arriaga'; Maria Manuel Zarcos?
1- Servigo de Pediatria do Centro Hospitalar de Leiria-Pombal, EPE; Centro Hospitalar de Leiria-
-Pombal; 2- Centro Hospitalar Leiria-Pombal

Introdugio e Objetivos: O Streptococos pneumoniae (S.pneumoniae) é uma
bactéria gram-positiva, capsulada, com 91 serotipos conhecidos, constituindo
a principal causa de doenga invasiva na idade pediatrica. E o agente etiolégico
mais frequente de pneumonia e de bacteriemia e o segundo mais frequente de
meningite. Este estudo tem como objetivo a caraterizagao das criangas com
DIP. Material e Métodos: Estudo prospetivo analitico através da consulta dos
registos informaticos de criangas e adolescentes com DIP observadas/interna-
das no Servigo de Pediatria do CHLP entre 1 de janeiro de 2006 e 30 de junho
de 2012. Varidveis estudadas: demograficas, antecedentes, vacinagao, diagnos-
tico, serotipo, antibiograma, terapéutica e evolugdo. Definido PCR elevada
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para valores superiores a 80mg/L, leucocitose acima de 15.000/ul e neutrofilia
acima de 10.000/ul. Resultados: Registaram-se 28 casos de DIP em criangas/
adolescentes cuja média de idades foi de 35.9 meses (minimo 1 dia e maximo
14 anos) e 50% tinham menos de 24 meses; 61% eram do sexo masculino. Duas
criangas pertenciam a grupos de risco e 39% nao fez vacinagio antipneumoco-
cica. O diagnéstico mais frequente foi de pneumonia (54%), seguido de bac-
teriemia (21%) e meningite (14%). Na avaliagdo analitica, 68% apresentavam
PCR elevada e 71% leucocitose com neutrofilia. A hemocultura foi o local de
isolamento do S. pneumoniae em 93% dos casos e 21% tinham resisténcia
intermédia & penicilina. Os antibidticos utilizados foram o ceftriaxone em
50% (6 casos associado a vancomicina) e ampicilina em 32%. Existiram com-
plicagdes em 25% dos casos, sendo o derrame pleural a mais frequente. Dois
doentes foram transferidos para Hospital nivel A1 e ndo houve mortalidade. O
serotipo mais frequente foi o 19A (9 casos), seguido do 1 (5 casos) e do 7F (3
casos). Conclusdes: A DIP predominou nos dois primeiros anos de vida, e em
criangas sem fatores de risco. O diagndstico mais frequente foi de pneumonia
e a taxa de complicagdes foi de 25%. A maioria tinha efetuado vacinagao anti-
-pneumocdcica, apesar de o serotipo mais frequente ser o 194, apenas incluido
na vacina 13-valente. O ceftriaxone e a ampicilina foram os antibidticos mais
usados, ndo se observando qualquer resisténcia a estes.

Palavras-chave: Doenga invasiva pneumocdcica; diagndstico; terapéutica;
vacina anti-pneumocdcica

PAS41 (13SPP-34830) - (*) LINFOHISTIOCITOSE
HEMOFAGOCITICA: O PARADIGMA DA
DESREGULACAO IMUNE. REVISAO DE 13 CASOS EM
7 ANOS NUMA INSTITUICAO.

Joao Farela Neves'; Catarina Gouveia? Paula Kjollerstrom® Marta Conde*; Raquel Fer-
reira®; Concei¢ao Neves'; Orquidea Freitas®

1- Unidade de Imunodeficiéncias Primarias. Hospital Dona Estefania. CHLC - EPE; 2- Unidade
de Infecciologia. Hospital Dona Estefania. CHLC - EPE; 3- Unidade de Hematologia. Hospital
Dona Estefania. CHLC - EPE; 4- Unidade de Reumatologia. Hospital Dona Estefania. CHLC
- EPE; 5- Unidade de Cuidados Intensivos Pediétricos. Hospital Dona Estefania. CHLC - EPE

Introdugio: A linfohistiocitose hemofagocitica (LHF) é uma hiperinflamagao
causada por tempestade citocinica secunddria a resposta imunitdria exuberante
mas ineficaz. Existem formas familiares (incidéncia de 2:100.000 nados-vivos),
formas associadas a défice imunitario e formas adquiridas (normalmente secun-
darias a neoplasias ou infec¢des), com uma incidéncia desconhecida. Podem
ocorrer em qualquer idade, embora a forma familiar ocorra preferencialmente
na primeira infancia. Material e métodos: Estudo retrospectivo, descritivo,
dos casos de LHF diagnosticados no Hospital Dona Estefania de Janeiro de
2005 a Dezembro de 2011. Foram excluidos os casos de sindrome de activa-
¢40 macrofagica secundarios a doen¢a inflamatoria sistémica, nomeadamente
doenga auto-imune. Foram analisadas variaveis demogrificas, clinicas, labora-
toriais, terapéuticas e evolucdo. Resultados: Foram identificados 13 casos, com
distribui¢do uniforme ao longo dos anos. Houve um caso de linfohistiocitose
familiar (MUNC 13-4), dois casos associados a défice imunitario (Sindrome
de Griscelli e Sindrome de Chédiak-Higashi) e dez casos secundarios a infec-
¢ao (seis a EBV, dois a Leishmania, um a primoinfec¢do VIH e um a maldria).
Na maioria dos doentes o tratamento foi realizado de acordo com o protocolo
HLH-2004, com excepgéo de: caso de LHF por defeito de MUNC 13-4 (tra-
tado com corticoesteroide e ciclosporina), casos secundarios a Leishmania, a
malaria e dos ultimos casos de LHF secundarios a infec¢do por EBV, em que
foram adoptadas diferentes estratégias terapéuticas conservadoras (incluindo
dexametasona, rituximab e aciclovir). Nao foram registados 6bitos nem ha
registo de sequelas. Dois doentes foram submetidos a transplante alogénico de
células progenitoras hematopoiéticas e um outro esta proposto para este trata-
mento. Conclusdes: Numa altura em que existem diversos ensaios terapéuticos
para a LHF (HLH-2004, EURO-HIT, TREAT HLH), ¢ importante reconhecer
os casos descritos em cada instituigdo, perceber as dificuldades diagnosticas
(particularmente na investigagao das formas familiares), avaliar os tratamen-
tos efectuados (nomeadamente a evolugio e efeitos secunddrios) e conhecer as
novas modalidades de tratamento e monitorizagao das terapéuticas instituidas.

Palavras-chave: linfohistiocitose hemafagocitica, tratamento
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PAS42 (13SPP-35558) - PROTOCOLO DE PREVENCAO
DA TRANSMISSAO VERTICAL DO VIH: O QUE
FALHOU?

Carolina Lima Faria'; Helena Rios'; Graga Rocha'
1- Servigo de Pediatria Ambulatoria, Hospital Pediatrico Carmona da Mota, Centro Hospitalar
e Universitdrio de Coimbra, EPE

Introdugdo: A transmisséo vertical do virus da imunodeficiéncia humana
(VIH) representa a principal via de infe¢do na crianga. As medidas de pro-
filaxia adequadas permitiram reduzir a taxa de transmissdo para menos de
2% em Portugal. Objetivos: Avaliar o impacto do protocolo de prevengdo da
transmissdo vertical do VIH, determinar a taxa de incumprimento do mesmo
e identificar os motivos que o condicionaram. Métodos: Estudo retrospetivo
longitudinal das criangas admitidas na consulta de Doengas Infeciosas por
made seropositiva para VIH nascidas entre janeiro de 2005 e dezembro de 2011.
Andlise dos seguintes parametros: gravidez e parto, terapéutica antirretroviral
(TAR) na gravida, zidovudina (AZT) intraparto e neonatal, aleitamento e evo-
lugdo. Definiu-se como protocolo completo a associagdo de TAR na gravidez,
intraparto e neonatal e cesariana eletiva. Resultados: Foram referenciadas a
consulta 116 criangas. Dois tercos (n=78) realizaram o protocolo completo.
Nas criangas com protocolo incompleto (n=38) verificou-se incumprimento
da TAR na gravidez em 11 (29%), sendo os principais motivos: gravidez ndo
vigiada, incumprimento da TAR e carga virica indetetavel. Em 9 (24%) casos
néo foi administrado AZT intraparto por parto no domicilio ou ambuléancia,
gravidez nao vigiada/diagndstico da infe¢do no parto. Nasceram por cesariana
29 criangas, 4 (11%) das quais eletivas. A profilaxia antirretroviral e o aleita-
mento artificial foram cumpridos em todos os recém-nascidos (RN). Em 4 RN
com protocolo incompleto e 2 com completo foi instituida TAR dupla ou tripla
pelos seguintes fatores de risco: rutura prolongada de membranas, prematu-
ridade, carga viral materna elevada ou resisténcia materna ao AZT. Nestes 7
anos de estudo nenhuma crianga foi infetada. As criangas com menos de 18
meses encontram-se sem evidéncia clinica da infe¢do e com exames viroldgi-
cos negativos. Conclusdes: A auséncia de infegdo VIH nas criangas em estudo
comprova a eficicia do protocolo de profilaxia da transmissao vertical do VIH.
O principal motivo para ndo cumprimento do protocolo foi o reduzido nimero
de cesarianas eletivas por inicio prévio do trabalho de parto. Para o sucesso
da prevengéo da transmissdo vertical é fundamental a promogéo do rastreio
universal da infe¢ao VIH na mulher em idade fértil, bem como a criagdo de
medidas que garantam uma vigilancia adequada das gravidas com infe¢ao
VIH, sendo para tal fundamental a articulagdo Cuidados de Saude Primdrios
- Obstetricia — Neonatologia.

Palavras-chave: VIH, transmisséo vertical, prevengio

PAS43 (13SPP-38048) - UMA CAUSA RARA DE ANEMIA
NEONATAL GRAVE

Ana Brett'; Beatriz Maia Vale'; Cristina Resende’; Dolores Faria'; Adelaide Taborda'
1- Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais, Maternidade Bissaya Barreto, Centro Hospitalar
e Universitario de Coimbra

Introdugio: A transfusio feto-materna (TFM) ocorre em 30-50% das gestagdes;
no entanto, a sua manifestagdo como anemia neonatal grave ¢ rara (1/1000 a
1/5000). Ocorre no 2° ou 3° trimestre de gravidez, podendo originar hidrépsia
fetal. Descrevem-se dois casos clinicos de TFM grave, com apresentagao clinica
diferente. Caso Clinico: Caso 1: Gravidez vigiada, com serologias negativas,
sem intercorréncias. Nasce as 39 semanas, de parto eutdcico, sem necessidade
de reanimacdo, com um peso de 2560g. Constatada palidez cutdneo-mucosa
acentuada, sem sinais de choque hipovolémico. Analiticamente: hemoglo-
bina (Hb) 4,3g/dL, reticuldcitos 25%, coombs directo negativo, sem sinais de
hemolise. Fez transfusao de globulos vermelhos (GV), mantendo-se sempre
hemodinamicamente estdvel. Hemograma (D3) com Hb 15,8g/dL. O estudo
de hemoglobinas mostrou um perfil normal para recém-nascido. A citometria
de fluxo no sangue da mae mostrou HbF 2,87%. Ecografia transfontanelar sem
alteragdes. Alta para o domicilio em D4 de vida, com boa evolugio clinica em
consulta de hematologia. Caso 2: Gravidez vigiada, com serologias negativas.
Nogao de diminui¢do dos movimentos fetais as 29 semanas. Na ecografia foi
detectado pequeno derrame pleural e ascite e houve dividas na interpretagio do
pico da cerebral média. Decidida cesariana, nasce deprimido com necessidade
de reanimac¢do com TET; peso ao nascimento de 1340g. Apresentava palidez
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cutaneo-mucosa acentuada e analiticamente Hb 2,7g/dL. Coombs indirecto no
sangue materno negativo. Fez transfusio de GV e surfactante em D1, repetiu
concentrado de GV em D2. Drenagem de derrame pleural, sendo extubado em
D2 para ventilagdo nao-invasiva que manteve de D2-D6. Hemograma (D4): Hb
16,8g/dL. Da investigagdo complementar destaca-se serologias (incluindo par-
vovirus B19) negativas, citometria de fluxo do sangue materno com HbF 4% e
ecografia transfontanelar a mostrar hemorragia intraventricular esquerda grau
1. Alta para o domicilio em D30 de vida, com boa evolugio clinica em consulta
de hematologia. Conclusio: Os casos descritos sdo ilustrativos de anemia neo-
natal grave secundaria a TFM maciga. Por ser um diagndstico pouco frequente
implica a sua confirmagio por citometria de fluxo no sangue materno, ou pelo
teste de Kleihauer-Betke, caso a primeira no esteja disponivel. A mortalidade
na TFM grave é de 25-37%. Estes dois casos clinicos, de gravidade diferente,
apresentaram uma evolugio favoravel.

Palavras-chave: Transfusao feto-materna, anemia grave

PAS44 (13SPP-39309) - (*) QUILOTORAX NO PERIODO
NEONATAL

Susana Corujeira'; Gustavo Rocha'; Mariana Rodrigues’; Hercilia Guimaraes®

1- Servigo de Neonatologia, Hospital Pedidtrico Integrado, Centro Hospitalar Sao Jodo; 2- Ser-
vio de Neonatologia, Hospital Pediatrico Integrado, Centro Hospitalar Sao Joao; Faculdade de
Medicina, Universidade do Porto

Introdugéo: O quilotérax (QTX) é uma patologia rara no recém-nascido (RN)
e pode provocar graves complicagdes metabolicas, nutricionais e imunoldgicas.
Objectivos: Caracterizagio dos casos de QTX neonatal, identificagao de facto-
res de risco e eficacia das diferentes abordagens terapéuticas. Métodos: Revisdao
retrospectiva de todos os RN com QTX internados numa unidade nivel III no
periodo de 1997 a 2012 (16 anos). Foram considerados trés grupos: QTX con-
génito, QTX pds-cirurgico, QTX ndo traumatico. Resultados: Foram incluidos
17 RN. 1) QTX congénito, n=4 (23%): 2 (50%) sexo masculino; peso ao nas-
cimento 3125 g (2020-3600); idade gestacional 35 semanas (32-37); hidropsia
fetal ndo imune em 3 (75%); sem malformagoes congénitas ou cromossomo-
patias associadas; colocagdo de dreno toracico em 2 (50%) e administragdo de
octredtido em 1 (25%); duragao média do internamento 23,5 dias (6-48); taxa
de mortalidade 25% (n=1) com diagndstico post mortem de linfangiectasia
pulmonar congénita. 2) QTX pds-cirurgico n=12 (76%): 10 (83%) sexo mas-
culino; peso ao nascimento 1870 g (840-3350); idade gestacional 36 semanas
(26-40); malformagdes congénitas associadas em 4 (33%); monossomia parcial
do cromossoma 15 em 1 (8%). O QTX ocorreu apds cirurgia de atrésia esofd-
gicaem 5 (42%) RN, apds cirurgia cardiotoracica em 4 (33%) e ap6s correc-
¢do de hérnia diafragmatica congénita em 3 (25%); o intervalo médio entre a
cirurgia e o diagnéstico foi de 15,9 dias; colocagao de dreno toracico em 10
(83%) e administra¢do de octredtido em 6 (50%); um RN (6%) necessitou de
tratamento cirurgico em duas ocasides para laqueagao do canal torcico e pleu-
rodese, ambos sem sucesso; duragao média do internamento 42 (16-129) dias;
taxa de mortalidade 33% (n=4). 3) QTX nio traumatico n=1 (6%): sexo mas-
culino; peso ao nascimento 1650 g; idade gestacional 32 semanas; diagndstico
pré-natal de massa cervical; sem malformagdes congénitas associadas; QTX
secunddrio a teratoma cervical tratado com toracocentese e exérese cirurgica
do teratoma. Conclusdes: A causa mais frequente de QTX na nossa série foi
o trauma pos cirurgia. A etiologia é um importante determinante da mortali-
dade. O tratamento conservador ¢ eficaz na maioria dos doentes, no entanto
a cirurgia deve ser considerada nos casos refractarios. Sdo necessarios ensaios
clinicos randomizados para estabelecer a eficacia e seguranga das diferentes
opgdes de tratamento disponiveis.

Palavras-chave: quilotdrax, recém-nascido, octreétido

PAS45 (13SPP-40093) - PERDA AUDITIVA EM RECEM-
-NASCIDOS DE MUITO BAIXO PESO

Ana Simodes'; T Castro'; M Pévoas'; L Martins'; A Galrito'; A Serrano'; H Ornelas'; R
Bom!; S Branco'; M Mestre!
1- Hospital do Espirito Santo de Evora

Introdugio: A prevaléncia de perda auditiva neonatal é de 1 a 3 por 1000 recém-
-nascidos (RNs) saudaveis aumentando para 1% a 5% em recém-nascidos com
internamento em Unidades de Cuidados Intensivos Neonatais. Estes valores
ainda sdo mais elevados quando se analisa apenas o grupo de recém-nascidos de
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muito baixo peso ao nascer (RNMBP). Objectivo: Determinar a prevaléncia de
perda auditiva em recém-nascidos de muito baixo peso e/ou idade gestacional
inferior a 32 semanas provenientes da Unidade de Cuidados Intensivos Neo-
natais (UCIN) do Hospital do Espirito Santo de Evora (HESE). Metodologia:
Estudo retrospectivo incluindo os recém-nascidos (RNs) internados na UCIN
do HESE que nasceram com peso inferior a 1500g e/ou com idade gestacional
inferior a 32 semanas, entre 1 de Janeiro de 2008 e 31 de Dezembro de 2011 e
que tiveram alta hospitalar. As variaveis estudadas foram sexo, idade gestacio-
nal, peso ao nascer, indice de Apgar, ventilagdo mecénica, grau de hemorragia
intra-craneana, infecgao congénita (sifilis, toxoplasmose, CMV, rubéola e her-
pes), uso de aminoglicosideos e de diuréticos, meningite, convulsoes, anomalias
craniofaciais, sindromes e histéria familiar de surdez congénita. Resultados:
Foram estudados 80 recém-nascidos pertencendo 53% ao sexo masculino. O
peso médio ao nascer da amostra foi de 1224g (minimo de 475g e méximo de
2380g) e a média de idade gestacional de 29semanas (minimo de 24s e maximo de
35s). Todos os RNs efectuaram rastreio auditivo neonatal universal pelo método
de otoemissdes actsticas (OEA) e cerca de 34% realizaram posteriormente
potenciais evocados auditivos do tronco cerebral (PEATC). Os testes por OEA
foram normais em 81% (n=65) e alterados em 19% (n=15). Destes dltimos, 12
realizaram PEATC: em 4 RNs o exame foi normal, em 2 RNs detectou-se hipo-
acusia de transmissdo e em 2 casos surdez neurossensorial. 4 RNs aguardam o
resultado dos PEATC. Conclusio: A prevaléncia de perda auditiva no grupo
de RNs com peso inferior a 1500g e /ou idade gestacional inferior e 32 semanas
da UCIN do HESE foi de 5%, semelhante ao que se encontra descrito na litera-
tura para este grupo de risco. A realizagio deste tipo de estudos ¢ fundamental
para avaliar os resultados do programa de rastreio auditivo neonatal universal
e optimizar a cooperagao entre os servigos de Pediatria e Otorrinolaringologia
Palavras-chave: recém-nascido de muito baixo peso, perda auditiva

PAS46 (13SPP-44992) - FENDA LABIAL E PALATINA:
UMA REVISAO RETROSPETIVA DE 15 CASOS

Maria Joao Magalhaes'; Cristina Nogueira-Silva% Carla S4'; Albina Silva'; Alexandra
Cadilhe’; Almerinda Pereira’

1- Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais, Hospital de Braga, Braga, Portugal; 2- Servigo de
Ginecologia e Obstetricia, Hospital de Braga, Braga, Portugal/Instituto de Ciéncias da Vida e da
Satide (ICVS), Escola de Ciéncias da Saude, Universidade do Minho, Braga, Portugal/Laborat6-
rio Associado ICVS/3B’s, Braga/Guimaraes; 3- Servigo de Ginecologia e Obstetricia, Hospital
de Braga, Braga, Portugal

Introdugao: As malformagoes craniofaciais mais frequentemente identificadas
no recém-nascido sdo as fendas orofaciais (FO), que consistem na fenda labial
(FL) com ou sem fenda palatina (FL/P) ou fenda palatina (FP) isolada. Ainda
existem varias controvérsias no que respeita aos seus fatores de risco, diagnds-
tico pré-natal, momento mais apropriado para corregdo cirurgica e técnica
cirdrgica. Objetivo: Proceder a revisio de todos os casos de FO com diagnds-
tico pré-natal efetuado no nosso Hospital. Métodos: Tratou-se dum estudo
observacional e retrospetivo de todos os casos clinicos de FO com diagndstico
pré-natal realizado através de ecografia transabdominal no Hospital de Braga,
de 1/1/2004 a 31/03/2012. Resultados: O diagnéstico de FO foi estabelecido
na ecografia obstétrica de rotina do 2° trimestre em 15 casos: 4 (26,7%) FLe 11
(73,3%) FL/P. Nenhum caso de FP isolada foi diagnosticado. Do total de casos,
10 (66,7%) eram unilaterais e 5 (33,3%) bilaterais. A concordéncia entre o diag-
néstico pré-natal e o diagndstico definitivo foi de 86,7% para o tipo de malfor-
magio e lateralidade. Verificaram-se anomalias associadas em 47% (7/15), com
2 casos de trissomia 18. Todos estes casos foram observados no grupo de FL/P.
A idade materna média ao diagndstico foi de 29,1+4,1 anos, sendo 12 mées de
raga caucasiana e 3 de etnia cigana. O indice de massa corporal materno médio
foi de 24,4+3,6 Kg/m2. Os antecedentes patoldgicos maternos e o consumo de
drogas de abuso, dlcool e tabaco durante a gravidez também foram analisados.
Apenas num caso se verificou a existéncia de historia familiar de FO. Nenhum
caso de consanguinidade parental foi identificado. Relativamente a evolugio,
foram realizadas 6 (40%) interrupgdes médicas de gravidez. Dos restantes 9
casos, 3 recém-nascidos necessitaram de admissao na Unidade de Cuidados
Intensivos Neonatais, apresentando um destes sindrome polimalformativo.
Todos tiveram uma abordagem multidisciplinar e foram submetidos a corre-
¢do cirtrgica da FL aos 2-3 meses e da FP por volta dos 12 meses. Em 2 destes
casos verificou-se cicatriz inestética, tendo a cirurgia de corre¢ao ocorrido aos
5 anos. Conclusdo: As FO sdo uma malforma¢ido comum mantendo-se, no
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entanto, associadas a vérias controvérsias. O tratamento da crianga com FO
representa um desafio e requer uma abordagem multidisciplinar. A analise da
nossa casuistica ¢ importante para aumentar a nossa taxa de detegdo pré-natal
e melhorar a qualidade dos cuidados prestados.

Palavras-chave: Fenda labial e palatina, malformagao, abordagem
multidisciplinar

PAS47 (13SPP-59481) - HIPOTERMIA NO RECEM-
-NASCIDO COM ASFIXIA: ESTARA A SELECCAO A
SER ADEQUADA?

Sandra Costa'; Henrique Soares? Ana Vilan? Hercilia Guimaraes®

1- Servigo de Neonatologia, Hospital Pedidtrico Integrado, Centro Hospitalar Sao Joao, Porto,
Portugal; 2- Servigo de Neonatologia, Hospital Pedidtrico Integrado, Centro Hospitalar Sao Jodo,
Porto, Portugal. Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.

Introdugio: A encefalopatia hipoxico-isquémica (EHI) é uma causa importante
de lesdo cerebral no periodo neonatal, com uma incidéncia de 1-4/1000 nasci-
mentos, podendo condicionar incapacidade permanente. A hipotermia é a inica
intervengéo terapéutica com potencial de modificar a historia da doenga. Na
UCIN do HS]J a hipotermia foi implementada em Outubro 2011, precedida de
uma campanha de informagéio visando reforcar as indicagdes e procedimentos
relacionados para todas as unidades do Norte. O objectivo deste estudo é descre-
ver todos os casos com EHI referenciados a nossa UCIN. Métodos: Os critérios
de inclusdo foram os preconizados pela SPP, exceto quanto a evidéncia de ence-
falopatia: score de Thompson>7 e padrao anormal no aEEG. Resultados: Nestes
primeiros 9 meses foram admitidos 10 RN com evidéncia de asfixia, dos quais 4
transferidos de outros hospitais, com idade gestacional média de 38 semanas e
peso ao nascimento de 3053 gramas. Dos 10 RN admitidos, 6 foram selecionados.
Neste grupo, a média de pH foi 6,90, de BE -19,2 e do score de Thompson 11 com
padrao de aEEG anormal em todos. A idade média de inicio da hipotermia foi 5,75
horas. A RM foi normal em 2 RN, num deles associada a hemorragia subdural,
com atingimento cortical em 2 e num RN com alteragdes talamicas e ganglios
da base. Um RN faleceu as 70 horas. Trés RN ndo reuniram critérios: a média do
score de Thompson na admissao foi 5 e a monitorizagao aEEG foi normal. Um
RN com evidéncia de asfixia e score de Thompson inferior a 7 até as 4 horas de
vida ndo prosseguiu monitorizagao com score de Thompson nem com aEEG,
tendo desenvolvido convulsdes as 10 horas de vida; a RM revelou atingimento
talamico e dos nucleos da base, alteragdo de sinal dos bragos posteriores da cap-
sula interna. Conclusdes: Estes resultados salientam a importancia da monitori-
zagao neuroldgica perante a evidéncia de asfixia. O score de Thompson, dada a
sua objectividade, pode ser um método util para avaliar encefalopatia quando a
monitorizacio cerebral ndo esta disponivel e em articulagao, quando necessario,
com o Centro de Hipotermia. Por outro lado, o reduzido niimero de doentes com
EHI, em particular EHI grave, ¢ inferior ao que seria previsivel pelas estatisticas
nacionais e internacionais, o que nos leva a pensar na necessidade de optimizar
o diagndstico destas situagdes clinicas, sendo a sensibilizagdo dos neonatologistas
fundamental para a referenciagio destes casos.

Palavras-chave: encefalopatia hipdxico-isquémica; hipotermia

PAS48 (13SPP-79460) - CONJUNTIVITE NEONATAL -
ESTUDO MICROBIOLOGICO

Filipa Inés Cunha’; Fatima Ribeiro'; Elmano Ramalheira% Adelaide Bicho!
1- Servigo de Pediatria do Hospital Infante D Pedro (HIP); 2- Servigo de Patologia Clinica do
Hospital Infante D Pedro (HIP)

Introdugéo: A conjuntivite neonatal (CNN) é definida pela OMS como qualquer
conjuntivite nas primeiras quatro semanas de vida com sinais clinicos de edema
e eritema das pélpebras e conjuntiva palpebral e/ou presenga de secregdes puru-
lentas. A profilaxia antibidtica apds o nascimento esta a ser colocada em causa
em varios paises, tendo em conta a melhoria das condigoes socioecondmicas e
da vigilancia da gravida. De acordo com estes dados foi suspensa a profilaxia da
CNN no HIP com excepgao dos grupos de risco (gravidez nao vigiada, menos
de 1 consulta por trimestre, antecedentes de doenga sexualmente transmissivel
(DST) na gravida e leucorreia nao fisioldgica) em que foi feita profilaxia com
solugdo iodada a 2,5%. Concomitantemente foi feito um estudo a todos os RN
com CNN. Objectivo: conhecer os agentes etioldgicos responsaveis pela CNN.
Material e métodos: Estudo observacional prospectivo em que foi realizada
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zaragatoa de secregdes oculares a todos os RN que nasceram no HIP e que apre-
sentavam CNN entre 1/01/11 a 30/06/11. As colheitas foram realizadas no SU e
no internamento. As secregdes foram enviadas de imediato para a microbiologia
do HIP. Néo foi estudada a Chlamydia trachomatis por falta de meios técnicos do
laboratdrio. Resultados: Durante o primeiro semestre de 2011 nasceram 876 RN
e destes apenas 23 (2.6%) realizaram profilaxia da CNN. Os principais motivos
foram gravidez nao/mal vigiada (69%) e infec¢ao por DST (17%). Os restantes
RN ficaram apenas em vigilancia e destes apenas 23 (2.7%) tiveram CNN e foram
realizadas colheitas das secregdes oculares. A altura de aparecimento dos sintomas
foi em média ao 3° dia de vida. Foram isoladas 33 bactérias sendo as principais
Staphylococcus epidermidis (33%), Escherichia coli (15%) e Staphylococcus
aureus (12%). Salienta-se o isolamento de 1 Haemophilus influenzae, 1 Moraxa-
ella catarrhalis, 1 Pseudomonas aeruginosa e 1 Serratia marcescens. Vinte e um
RN fizeram tratamento com antibidtico tépico e nenhum necessitou de interna-
mento na unidade de cuidados intermédios neonatais. Comentarios: A maioria
das bactérias encontradas neste estudo corresponde a microflora saprofita da
regido, o que estd de acordo com outros estudos. Embora a amostra seja pequena,
é importante salientar que o facto de termos suspendido a profilaxia universal nao
levou a um aumento das CNN. Por outro lado, a profilaxia com solugdo iodada
a2,5% foi eficaz na prevengao da CNN nos grupos de risco.

Palavras-chave: Conjuntivite Neonatal

PAS49 (13SPP-82718) - INFECCAO NEONATAL -
INCIDENCIA, ETIOLOGIA E RESISTENCIA

Rita Barreira'; André Graga'; Cristina Gongalves'; Dinah Carvalho? Luis Lito* Raquel
Gouveia'; Carlos Moniz'; Maria do Céu Machado!

1- Servigo de Neonatologia — Departamento de Pediatria - Centro Hospitalar Lisboa Norte /
Centro Académico de Medicina de Lisboa; 2- Servigo de Patologia Clinica — Centro Hospitalar
Lisboa Norte / Centro Académico de Medicina de Lisboa

Introdugao: A infecgdo neonatal estd associada a um aumento significativo da
morbilidade e da mortalidade, o que justifica um inicio precoce de antibioterapia
empirica. Por este motivo, o conhecimento dos agentes etiolégicos de infecgao
com maior prevaléncia e a sua susceptibilidade aos antimicrobianos ¢ essencial
para a selecgdo da terapéutica mais apropriada. Objectivo: Conhecer a preva-
léncia e a susceptibilidade aos antimicrobianos dos agentes responsaveis pela
infecgdo dos recém-nascidos (RN) internados na Unidade de Cuidados Inten-
sivos Neonatais (UCIN) do Hospital de Santa Maria (UCIN-HSM) ao longo de
um periodo de 5 anos (2007-2011). Material e Métodos: Estudo retrospectivo
de todos os agentes infecciosos isolados em criangas internadas na UCIN-HSM
durante o periodo do estudo, a partir da analise da base de dados informatica
do Servigo de Patologia Clinica do Centro Hospitalar Lisboa Norte e do Livro
de Registo de Admissoes da UCIN-HSM. Resultados: A taxa de positividade
global no total dos exames realizados passou de 11,1% (1998-2002) para 18,3%
(2007-2011). O Staphylococcus coagulase-negativo mantém-se como o prin-
cipal agente em exames culturais ndo superficiais. A incidéncia anual de sépsis
a Streptococcus Grupo B tem vindo progressivamente a diminuir. Os fungos
foram responsaveis por cerca de 0,4% dos casos de sépsis tardia. A Escherichia
coli surge como a principal causa de infecgdo urindria e ocular. A Pseudomonas
aeruginosa continua a ser o agente mais frequentemente isolado nas secregoes
respiratorias. A percentagem de isolamentos de MRSA aumentou ligeiramente
de 6% (1998-2002) para 8% (2007-2011). Conclusdes: Os resultados do estudo
permitiram ndo s6 conhecer os agentes infecciosos mais frequentemente asso-
ciados a infec¢do neonatal na unidade mas também a confirmagéo de que a
politica antibiética empirica seguida na UCIN ainda é a mais adequada.

Palavras-chave: Infecgdo, agentes, UCIN

PAS50 (13SPP-85008) - ESTUDO RETROSPETIVO DE
TRES ANOS DE RASTREIO AUDITIVO NEONATAL
UNIVERSAL (RANU) NO CENTRO HOSPITALAR
BARREIRO-MONTIJO (CHBM)

Ana Gomes da Silva'; Inés Marques'; Daniela Monteiro'; Anabela Pestana'; Dulce
Machado'; Maria do Carmo Grifo!

1- Centro Hospitalar Barreiro-Montijo

Introdugio: A audigio normal é essencial para o desenvolvimento da lingua-
gem oral e cognigdo. A incidéncia de perda auditiva bilateral significativa é de
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1-3/1000 recém-nascidos (RN) saudaveis e 20-40/1000 RN de risco. A realizagao
de rastreio auditivo s6 aos RN com factores de risco identifica apenas 50% dos
casos de surdez. A implementagdo de um Rastreio Auditivo Neonatal Univer-
sal (RANU) ¢ de extrema importéncia, uma vez que uma intervengao precoce
multidisciplinar influencia decisivamente o prognéstico do desenvolvimento da
crianga. O objectivo primario do RANU ¢ testar todas as criangas no maximo
até aos trinta dias de vida. No caso de perda auditiva confirmada, dever-se-a
iniciar uma intervengao até aos 6 meses de idade, que implica o seguimento em
Consultas de Otorrinolaringologia (ORL), Pediatria/Desenvolvimento e Terapia
da Fala e/ou Terapia Ocupacional. Objectivos: Comprovar a realizagdo de RANU
em pelo menos 95% dos RN do CHBM,; identificar todas as criangas com perda
auditiva igual ou superior a 35 dB HL no melhor ouvido através dos potenciais
evocados auditivos de tronco cerebral (PEATC); verificar se a referenciagio é
atempada. Comparar os dados obtidos com a literatura de referéncia. Material e
métodos: Estudo observacional e retrospetivo, no periodo de 1 de Julho de 2009
a 31 de Julho de 2012. Foram incluidos todos os RN internados no Bergario e
na Unidade de Cuidados Especiais Neonatais (UCEN) submetidos a avaliagdao
audiométrica por otoemissdes acusticas (OEA) complementadas, quando indi-
cado, por PEATC. Resultados: A avaliagdo englobou 99,9% (n=5502) dos 5504
RN internados no Bergério e na UCEN. Passaram a primeira fase do RANU
91%, os restantes 9% (n=488) foram enviados a ORL para segunda avaliagao por
OEA. As criangas que ndo passaram neste 2° teste (n=53) realizaram PEATC.
Nesta fase foram identificados 27 RN com hipoacusia, 14 dos casos unilateral
e em 13 bilateral. Destes apenas 6 cumpriam critérios de surdez, e foram enca-
minhados, na sua maioria até aos 6 meses, para a Consulta de Surdez Infantil
do Hospital Dona Estefania. Os restantes mantém seguimento na consulta de
ORL do CHBM. Discussdo: O RANU ¢é indcuo e de simples aplicagdo. A sua
realizacdo a todos os RN ¢ fundamental na detecgdo precoce da surdez, sendo
imprescindivel para uma orientacdo terapéutica atempada e eficaz. A sua imple-
mentagio no CHBM superou os critérios do Protocolo Nacional de RANU, bem
como os resultados de outros Servigos de Pediatria do Pais.

Palavras-chave: RANU; hipoacusia; surdez; recém-nascidos

PAS51 (13SPP-17220) - (*) UM DIFERENTE TIPO DE
DISTROFIA MUSCULAR DAS CINTURAS NA ETNIA
CIGANA

Susana Lopes'; Catarina Mendes'; Joana Grenha'; Clara Vieira'; Ricardo Paiva’; Manuel
Melo Pires’ Emilia Vieira’; Maria Rosario Santos’; Manuela Santos*

1- Centro Hospitalar do Médio Ave - Famalicao; 2- Unidade de Neuropatologia, Centro Hospitalar
do Porto; 3- Unidade de Genética Molecular, Instituto de Genética Médica INSA; 4- Consulta de
Doengas Neuromusculares, Servigo de Neuropediatria, Centro Hospital do Porto

Introdugio: As sarcoglicanopatias sio distrofias das cinturas autossomicas
recessivas causadas por mutagdes nos genes que codificam os sarcoglicanos alfa,
beta, gama ou delta e caracterizam-se por uma variabilidade fenotipica quanto
a gravidade clinica e idade de inicio dos sintomas e por eleva¢des marcadas da
cinase de creatinina (CK). Na etnia cigana, existe uma gama-sarcoglicanopatia
com uma mutagio especifica (C283Y), pelo que a investigagdo de uma distro-
fia é dirigida inicialmente para este defeito genético. Caso Clinico: rapaz de
23 meses, de etnia cigana, filho de pais consanguineos saudaveis, seguido em
consulta de Pediatria apds internamento por meningite bacteriana, sem seque-
las aparentes. Antecedentes pessoais de aquisi¢do tardia da marcha. Em estudo
analitico pedido por erros alimentares, verificado aumento das transaminases
(TGO 213U/L e TGP 381U/L) e desidrogenase lactea (DHL 127U/L), sem
outras alteragdes relevantes ou qualquer sintomatologia. Repetiu estudo anali-
tico apos 3 semanas, com manutencao das alteragdes descritas (TGO 267U/L,
TGP 480U/L, DHL 1467U/L) e estudo analitico compativel com infegao recente
EBV. Verificou-se, também, eleva¢do da CK (22558U/L), com fung¢do renal e
urina tipo II normais, interpretando-se como hepatite e miosite por EBV. Rea-
lizou novo estudo analitico 4 meses depois: TGO 259U/L, TGP 422U/L, DHL
1171U/L, CK 10528U/L e seroconversao da infe¢ao por EBV, mantendo-se
assintomatico. Por suspeita de miopatia, a crianga foi orientada para a consulta
de Doengas Neuromusculares do Centro Hospitalar do Porto. Objetivamente,
verificada hipertrofia muscular generalizada, com discreta retragio a nivel das
tibiotérsicas. No estudo genético molecular ndo foi detetada alteragio no gene
do gama-sarcoglicano, pelo que realizou biépsia muscular: muasculo distréfico,
com imunohistoquimica sugestiva de beta-sarcoglicanopatia. O estudo molecular
mostrou dele¢do em todo o gene do beta-sarcoglicano. Perante o diagndstico, a
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crianga e os pais foram orientados para consulta de Genética Médica e a crianga
iniciou fisioterapia didria. Comentarios finais: este caso é a primeira descrigdo
de Psarcoglicanopatia na etnia cigana. Através da valorizagao e investigagao de
um achado clinico e analitico, realizou-se um diagndstico mais atempado de
uma doenga atualmente incurével e de prognostico reservado. O diagnéstico
permitiu uma orientagao terapéutica mais precoce, assim como o aconselha-
mento genético na perspetiva de gravidez futura.

Palavras-chave: EBV, sarcoglicanopatia, etnia cigana

PAS52 (13SPP-52808) - BETA-SARCOGLICANOPATIA -
UMA DISTROFIA MUSCULAR DAS CINTURAS COM
DIFERENTES PROGNOSTICOS

Andreia Dias'; Ricardo Taipa'; Melo Pires'; Emilia Vieira% Rosério Santos? Manuela
Santos'
1- Centro Hospitalar do Porto; 2- Centro de Genética Médica Porto — INSA

Introdugao: As sarcoglicanopatias sdo distrofias musculares das cinturas (LGMD),
autossOmicas recessivas, que resultam de muta¢des no complexo proteico dos
sarcoglicanos (a,(,y,0). Este grupo proteico é fundamental para o funcionamento
da célula muscular pela ligagao a distrofina e aos distroglicanos. As {3 sarcoglica-
nopatias (LGMDE) resultam duma mutagio no gene 4q12 e tém manifestagdes
fenotipicas e evolugéo diferentes. Casos Clinicos: Apresentamos quatro doen-
tes com LGMDE, dois do sexo masculino e dois do sexo feminino, com idades
atuais entre os 3 e os 22 anos. Em dois, (D1 e D2) os primeiros sintomas foram
quedas frequentes com inicio aos 15-17 meses, num deles (D2) associadas a
mialgias ap6s esforgo. Noutra crianga (D3), as primeiras queixas surgiram aos
8 anos, por perda da capacidade de correr e dificuldade na marcha. O quarto
doente (D4) foi referenciado por elevagio persistente da creatina-quinase (CK).
Na primeira observagio todos tinham hipertrofia muscular e graus varidveis de
fraqueza muscular, sendo grave na crianga com inicio dos sintomas aos 8 anos
(D3). Analiticamente todos os doentes tinham CK elevada (11569-24432 U/L)
e a histologia do musculo revelou alteragoes distroficas e sarcoglicanos ausentes
ou muito diminuidos. O estudo molecular confirmou o diagnéstico de LGMDE
-D1:¢c.299T>A (exdo3); D2: 299T>9 (exdo3) e 5512>G (exdo4); D3: c.272G>C
(ex@03); D4: delegdo todo o gene (exdo 1 a 6). Das duas doentes actualmente
na segunda década de vida, uma (D3) perdeu a marcha auténoma aos 9 anos,
enquanto a outra (D2) aos 12 anos apresenta apenas uma tetraparésia proximal
ligeira. Nenhum doente tem cardiopatia. Conclusdo: Apesar da mutagao no
mesmo gene, hd uma grande variabilidade fenotipica. Este amplo espectro é bem
ilustrado pelas duas doentes de maior idade. No doente mais novo a auséncia
de todo o gene fara prever um curso clinico mais grave. O tipo de mutagao e a
fungdo que cada uma das proteinas defeituosas iria desempenhar deverao ser
a justificagdo para esta variabilidade. Este facto dificulta a informagao 4 familia
do ponto de vista de progndstico para o doente e em termos de aconselhamento
genético, tanto mais que o mesmo defeito genético pode ocasionar diferentes
fendtipos nos vérios diferentes elementos da familia.

Palavras-chave: beta sarcoglicanopatias, distrofia cinturas

PAS53 (13SPP-18252) - A CRIANCA/JOVEM EM RISCO:
CARACTERIZACAO DA INTERVENCAO DO NUCLEO
HOSPITALAR DE APOIO A CRIANCA E JOVEM EM
RISCO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA (NHACJR
DO HDE)

Deolinda Barata'; Rute Santos'
1- Nucleo Hospitalar de Apoio a Crianga e Jovem em Risco do Hospital De Dona Estefania

Introdugao: A problematica da crianga/ Jovem em risco ou maltratada ¢ alvo
de crescente preocupagdo por parte dos servicos de saude. A sua abordagem
exige uma intervencio interdisciplinar e interinstitucional. Objectivos: Carac-
terizagdo das 187 criangas/ jovens referenciadas ao NHACJR do HDE em 2011.
Método: Estudo retrospetivo baseado na analise das Fichas de Notificagdo ao
NHACJR do HDE, e dos Processos Sociais durante o ano de 2011. As varidveis
de analise: Sexo, Grupo Etdrio, Tipologia do Mau-Trato, Agressor, Estrutura
Familiar e atuagdo do NHACJR. Resultados: Foram efetuadas 187 sinalizagdes
no ano 2011, tendo-se verificado um aumento de 10%, relativamente ao ano
transato. O maior nimero de sinaliza¢des esta associado a Violéncia Fisica (36
%), seguindo-se: Abuso Sexual 34%, Negligéncia 15% e Abuso Emocional 4%.
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O maior nimero de notificacdes (86%), é feito pelo Servigo de Urgéncia. Os
agressores sio na sua maioria pessoas de referéncia. 91% das situagdes foram
acompanhadas em ambulatério. No sexo feminino (56%) hd maior incidéncia
do Abuso Sexual, ao passo que no Masculino predomina a Violéncia Fisica.
Nos progenitores predominou o grupo etario dos 30 aos 39 anos (61%). As
entidades judiciais com que o Hospital mais se articula sdo a CPCJ (43%) e o
Tribunal (17%). Os menores tém Alta Hospitalar aos cuidados do Represen-
tante Legal (74%): Pais (29%), Mae (37%) e o Pai (10%). Conclusao: Salienta-se
a pouca expressividade de acolhimentos institucionais (17%), preservando os
principios orientadores da intervengao, contemplados na Lei de Protegio de
Criangas e Jovens em Perigo: Prevaléncia na Familia (prevaléncia as medidas
que os integrem na sua familia), Proporcionalidade e Atualidade (intervengao
s6 pode interferir, na familia e na vida da crianga / Jovem, o estritamente neces-
sario a finalidade); Interven¢ao Minima (intervencao exercida exclusivamente
pelas entidades e institui¢des cuja agdo seja indispensavel a efetiva promogao
dos direitos e a prote¢do).

Palavras-chave: Crian¢a/Jovem; Risco Social, Maus Tratos

PAS54 (13SPP-40247) - (*) NEM SEMPRE E FACIL
CRESCER: RETRATO DO INTERNAMENTO SOCIAL
NOS ULTIMOS 6 ANOS NO CENTRO HOSPITALAR
BARREIRO-MONTIJO (CHBM).

Inés Marques’; Ana Gomes da Silva'; Susana Correia’
1- Centro Hospitalar Barreiro-Montijo

Introdugéo: A promogao dos direitos e a protegdo das criangas e jovens tem
vindo a colocar novos desafios aos servigos de Pediatria. A problemitica social
assume-se como um atual e grave problema de satide com implicagdes presentes
e futuras ao nivel da crianga, familia e sociedade. Objetivos: Descrever e analisar
os internamentos pedidtricos por motivos sociais ocorridos entre 1 de Janeiro de
2006 e 31 de Dezembro de 2011 no servigo de Pediatria do CHBM. Métodos:
Estudo retrospetivo e observacional. Com base no processo clinico foi colhida
informagao referente aos dados sociodemogrificos, clinicos e encaminhamento
da situagdo. A andlise estatistica foi feita com recurso ao SPSS 20.0 para um inter-
valo de confianga de 95%. Resultados: Foram incluidos 76 casos (2% dos interna-
mentos anuais), 63.9% do sexo feminino, 2/3 caucasianos. 60% apresentava uma
classe social de Graffar > 4 e apenas 3% uma classe < 2. Tratava-se de familias
desestruturadas com histéria de consumos (23.7%), patologia psiquidtrica (21.1%),
criminalidade (13.2%) e violéncia doméstica (10.5%). A média de idades foi de
7.845.8 anos com uma distribuigdo em U: maximo para <1 ano e 14 anos. Os
principais motivos de internamento foram o abuso fisico (44.4%), a negligéncia
(30.6%) e 0 abuso sexual (13.9%). Em 17.2% o internamento foi por patologia
organica na base da qual se apurou existir uma situagio social. A média de dias
de internamento foi de 15+21,2 e de dias de protelamento foi de 12+/-16.9 dias,
com necessidade de articulagdo entre profissionais de satde, assisténcia social e
orgidos judiciais. A morosidade néo residiu na instituigdo dos processos mas na
sua resolu¢ao: 63.6% voltaram para o domicilio, 21.2% foram institucionalizados
e em 12.1% a guarda foi entregue a pessoa idénea. Conclusdes: O internamento
por motivos sociais tem um grande peso no funcionamento do nosso servigo.
Identificaram-se fatores predisponentes e 2 grupos etarios de maior risco: <1 ano,
em que os principais tipos de abuso foram o fisico e a negligéncia; e 13-16 anos,
em que para além do abuso fisico prevaleceram os comportamentos marginais,
sendo nesta faixa etdria que se percebe a existéncia de um padrao de repetigdo/
perpetuagdo de comportamentos abusivos. Este estudo pretendeu ser o ponto
de partida para uma analise do que pode ser feito para agilizar a resolugdo dos
processos, minimizando o impacto deste fenémeno.

Palavras-chave: internamento; social; abuso; crianga

PAS55 (13SPP-51033) - (*) ALERGIA A FARMACOS
NA CRIANCA PRE-ESCOLAR: EXPERIENCIA DE UM
HOSPITAL DE REFERENCIA

Patricia Carvalho'; Patricia Barreira’ Jorge Viana’; Eva Gomes*
1- Unidade Local de Satide do Alto Minho, Viana do Castelo; 2- - Centro Hospitalar de Vila Nova de

Gaia/ Espinho, EPE; 3- Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra; 4- Centro Hospitalar do Porto

Introdugio: A suspeita de alergia a firmacos ¢ uma situagao frequente em
idade pediatrica. O espectro de manifestagdes clinicas é variado, dificultando o
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correcto diagndstico e exclusdo de situagdes de caracter benigno comuns nesta
faixa etaria. Objectivo: Caracterizar os casos de criangas que foram referenciadas
a consulta de Imunoalergologia por suspeita de hipersensibilidade a farmacos
em idade pré-escolar. Métodos: Estudo retrospectivo com revisao de proces-
sos clinicos de criangas que foram encaminhadas a consulta entre 2007 e 2012.
Resultados: Foram analisados 178 processos de criangas com idade inferior a
6 anos no momento da primeira reac¢do (média de 2 anos + 4 meses, 62% sexo
masc). A historia pessoal de atopia foi mencionada em 41% dos casos, sendo a
asma (a) e rinite (r) as patologias mais vezes referidas (a-24,2%, r-20,8%, a+r-
-16,9%). Os farmacos mais frequentemente implicados foram os antibidticos
betalactdmicos [(amoxicilina, isoladamente (34,3%) ou em associagdo com acido
clavulénico (35,9%), cefalosporinas (8,4%) e penicilina (5,1%)], seguidos dos
AINE’S (10,1%). O principal motivo de prescrigdo foi patologia respiratoria,
nomeadamente amigdalite (47 casos) e OMA (31 casos). A reacgdo foi imediata
em 20% dos casos. A forma de apresentagdo foi cutdnea em 91% dos casos
(exantema-74,5%, urticaria-23,6% e angioedema-14,6%). Foram reportados 7
casos de anafilaxia. O recurso ao SU motivado pela reacgao foi referido em 60%
das criangas e em metade destas foi feito tratamento especifico (administracdo
de adrenalina referida em apenas 2 casos). A pesquisa de IgE especifica para
betalactamicos efectuou-se em 125 criangas (70%) e 3 resultados foram posi-
tivos. Testes cutineos realizaram-se em 40 criangas (22%) e 6 foram positivos.
Provas de provocagio realizaram-se em 83 criangas (47%) e 2 foram positivas.
Comprovou-se alergia medicamentosa em 9 criangas (5 betalactamicos, 1 atro-
pina, 1 paracetamol e ibuprofeno, 2 ceftriaxone). Conclusdo: Com esta revisdo
os autores pretendem reforgar a nogdo de que nesta faixa etdria, a alergia a far-
macos é uma situagdo rara e que a maioria dos exantemas em contexto infec-
cioso, tem etiologia virica. Contudo, o encaminhamento correcto e atempado
da crianga com suspeita de alergia a firmacos a uma consulta especializada é
importante. Este processo é fundamental para a selec¢iao de uma terapéutica
segura de futuro e evita o desenvolvimento de resisténcias microbianas por
utilizacio indevida de antibidticos.

Palavras-chave: hipersensibilidade farmacos, idade pré-escolar

PAS56 (13SPP-64443) - (*) ALERGIA AS PROTEINAS DO
LEITE DE VACA: A EXPERIENCIA DE UMA CONSULTA
DE ALERGOLOGIA PEDIATRICA

Vivian Gongalves'; Rita Belo Morais'; Antonio Salgado'; Maria Jodo Leiria'
1- Servigo de Pediatria - Hospital de Sao Francisco Xavier — Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental

Introdugio. A alergia as proteinas do leite de vaca (APLV) é a alergia alimentar
mais frequente na crianga, sendo habitualmente transitéria. Este estudo tem
como objetivo caracterizar os casos de APLV seguidos em consulta de Alergo-
logia Pediatrica e avaliar a evolugdo clinica. Metodologia: Estudo descritivo,
retrospectivo, de doentes com o diagnéstico de APLV seguidos em consulta
de Janeiro de 2008 a Maio de 2012. Analisaram-se dados epidemioldgicos,
clinicos, aquisigao de tolerancia e outras manifestagdes alérgicas. Resultados:
Neste periodo foram seguidos 32 casos de APLV, 26 (81%) IgE mediados e 6
(9%) nao IgE mediados. O diagndstico foi estabelecido com base na histdria
clinica, testes cutdneos por picada, niveis de IgE especificas para o LV e fragdes
e prova de provocagao oral. Dezanove eram do sexo masculino (59%). Em 23
casos (72%), verificou-se atopia em familiares de primeiro grau. A mediana
da idade de aparecimento de sintomas foi de 4.73 meses. Nos casos de alergia
IgE mediada, os sintomas mais frequentes foram os cutaneos (54%) e gas-
trointestinais (38%). A anafilaxia foi a manifestagdo inicial em 2 casos (8%) e
ocorreu em 4 casos ap6s o diagnostico, 3 dos quais em doentes com asma. Na
alergia ndo IgE mediada, o diagndstico de proctocolite foi predominante (5
dos 6 casos). Ao longo do periodo de seguimento verificou-se doenga alérgica
associada em metade dos casos nomeadamente: asma (34%), dermatite at6-
pica (28%), alergia alimentar (19%) e rinite (12.5%). Destes, apenas dois eram
ndo IgE mediados. Vinte e um doentes (66%) adquiriram tolerancia, 19% no
primeiro ano de vida (4 casos proctocolite), 76% até aos 3 anos, 95% até aos 4
anos e 100% aos 6 anos. Os 11 (34%) doentes nao tolerantes tinham média de
idade de 5.7 anos (maximo 14 e minimo 2 anos) e 36% idade superior a 8 anos.
A maioria (64%) teve outra doenca alérgica, com prevaléncia da asma (71%),
seguida da alergia ao ovo. Comentdrios: Este estudo estd de acordo com o que
esta descrito na literatura, como o predominio do sexo masculino, da presenga
de atopia familiar e da alergia IgE mediada. A asma confirmou-se como fator
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de risco de maior gravidade da reagéo alérgica alimentar. A maioria das crian-
¢as adquiriu tolerancia nos primeiros trés anos e mais precocemente nos casos
nao IgE mediados. Verificou-se evolugio para doenga alérgica em metade dos
doentes, sendo mais frequente no grupo dos nio tolerantes, evidenciando a
APLV como um dos primeiros passos da marcha alérgica.

Palavras-chave: alergia, proteinas do leite de vaca, tolerancia, doen¢a
alérgica

PAS57 (13SPP-75438) - INDUCAO DE TOLERANCIA
ORAL ESPECIFICA EM CRIANCAS COM ALERGIA AS
PROTEINAS DO LEITE DE VACA

Anténio Jorge Cabral'; Victor Miranda'; Joana Oliveira'; Ana Marques'
1- Hospital Central do Funchal

Introdugao: A alergia s proteinas do leite de vaca (APLV) é a alergia alimentar
mais frequente da primeira infancia e até 20% destas criangas mantém-na até a
segunda década de vida, representando um fardo econémico e emocional para
os doentes e suas familias. Actualmente nao existe cura e a evicgao restrita ao
alergénio alimentar é a inica opgao terapéutica na prevengio de reacgdes ana-
filacticas e resolugdo de sintomas cronicos. Porém, a histéria natural da doenga
mantém-se inalterada com probabilidade crescente de sensibilizagao progressiva
e diminui¢do do limiar de reactividade. Deste modo, um tratamento mais espe-
cifico esta indicado e a indugao de tolerancia oral especifica (SOTI) parece ser
uma op¢ao promissora. Métodos: Onze doentes com APLV foram submetidos
a tratamento SOTI de acordo com o protocolo estandardizado que consiste em
doses crescentes de leite de vaca administrada em hospital de dia. Uma dose de
manutengao foi mantida no domicilio durante cerca de 2 semanas altura em que
novo aumento de dose foi efectuado novamente em hospital. O objectivo final é
de 200 ml por dia que seria alcangado ao fim de 12 semanas. Resultados: Adesao
ao tratamento foi muito satisfatoria com apenas um doente a nio completar o
protocolo completo por reac¢des adversas com quantidades pequenas de leite
e pouca colaboragdo durante o procedimento. Nas criangas que completaram
o tratamento, a totalidade tolera agora leite de vaca sem efeitos adversos ou
necessidade de farmacos preventivos. Durante o protocolo, 4 doentes apre-
sentaram sintomas ligeiros aquando o aumento de dose que foram facilmente
controlados com a administragdo de anti-histaminicos orais e ndo se registou
nenhuma reacgdo grave ou anafilactica. Conclusio: Tal como demonstrado
noutros estudos, a SOTT foi capaz de melhorar significativamente a qualidade
de vida destas criancas. O protocolo usado pode representar uma alternativa
segura e eficaz de abordagem do doente com APLV sendo, no entanto, necessa-
rio a realizacdo de mais estudos e mais alargados com o intuito de estandardizar
estes procedimentos para uma futura utilizagdo mais abrangente.

Palavras-chave: Leite alergia indugéo tolerancia

PAS58 (13SPP-25709) - SERA VANTAJOSA A
REALIZACAO DE RADIOGRAFIA DE TORAX EM
DOENTES INTERNADOS COM PAC? FAZER OU NAO
FAZER, MANTEM-SE A QUESTAO!

Patricia Romao'; Filipa Durao’; Rita Jotta'; Rodrigo Sousa'; Teresa Nunes'; Rosario
Ferreira'; Ana Saianda'; Luisa Pereira'; Teresa Bandeira’
1- Hospital de Santa Maria

Introdugao: De acordo com guidelines recentes, a realizagao da radiografia de
torax (RxT) ndo deve ser considerada por rotina nos doentes com pneumonia
adquirida na comunidade (PAC), embora a maioria dos estudos promova a sua
realizacdo em doentes internados. Sdo escassas as publicagdes que descrevem
os padrdes radioldgicos de PAC na crianga e a sua relevancia na classificagio de
gravidade ou indicagdes terapéuticas. Objetivos: Determinar os padrdes da RxT
em doentes internados com PAC num hospital tercidrio. Verificar a associagio
entre o padrao radioldgico e critérios sugestivos de pneumonia bacteriana e
parametros de gravidade clinica. Métodos: Estudo retrospetivo por consulta de
processos clinicos de doentes internados no Servico de Pediatria de um hospital
tercidrio com diagnostico de PAC (cddigos 480-486, ICD-9), de Janeiro a Julho
de 2011. A caracterizagdo do padrio radioldgico inicial foi efetuado por 2 cli-
nicos de forma independente e de acordo com a classificagdo da OMS-2005.
Nos casos ndo concordantes foi considerada a classificagdo do clinico sénior.
Consideraram-se como indicadores de pneumonia bacteriana, temperatura>39°C,
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leucdcitos>15000/uL e proteina C reactiva>5mg/dL. A duragdo do internamento,
a necessidade de ventilagdo, oxigenioterapia e de internamento em unidade
de cuidados intensivos (UCI) foram usados como pardmetros de gravidade.
Analise com utilizacdo de SPSSv20 (teste Qui2). Resultados: Dos 80 doentes
estudados (idade mediana de 6 meses [0,5-158,3]; 58,8% do sexo masculino,
19(23,8%) doentes crénicos), 7 ndo realizaram radiografia durante o interna-
mento. Houve concordincia entre observadores em 61,6% das RxT. Das 73 RxT
avaliadas 31(42,5%) revelaram padrao alveolar/atelectasia, 19(26%) bronquico/
intersticial e 8(11%) alveolar/atelectasia com derrame. A média da duragio do
internamento foi superior nos doentes com padrao alveolar/atelectasia (12,6 vs
8dias). Nao se verificou associagdo significativa entre o padrao radioldgico e os
valores laboratoriais, febre elevada, necessidade de ventilagio ou internamento
em UCI. Os doentes com padrao alveolar/atelectasia mais frequentemente fize-
ram O2 (p=0,01). Conclusio: Pardmetros clinico-laboratoriais de pneumonia
bacteriana ndo parecem estar associados a um padréo radioldgico especifico. A
necessidade de oxigenioterapia foi o tinico parametro de gravidade associado ao
padrio radiologico. Apesar das limitagdes, este estudo ndo suporta a realizagio
indiscriminada de RxT na PAC em internamento.

Palavras-chave: Pneumonia, internamento, radiografia toracica

PAS59 (13SPP-30327) - (*) SINDROME DE
HIPOVENTILACAO CENTRAL CONGENITA -
ANALISE CASUISTICA

Maria Inés Barreto'; Filipa Costa'; Nuria Madureira’ Teresa Reis Silva’ Miguel Félix?
M. Helena Estévao*

1- Hospital Pediatrico (HP), Centro Hospitalar e Universitério de Coimbra; 2- Servigo de Pedia-
tria Médica (SPM), Unidade de Pneumologia; Hospital Pediatrico (HP), Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra

Introdugéo: A Sindrome de Hipoventilagao Central Congénita (SHCC) é uma
doenga genética rara, associada a mutagdo no gene PHOX2B. Caracteriza-se
por controlo anémalo da respiragéo pelo sistema nervoso auténomo (SNA)
com hipoventilagdo de predominio nocturno e diminuigao da sensibilidade a
hipercapnia e hipoxemia. Podem surgir alteragdes cardiacas, gastrointestinais,
neurolégicas ou noutros sistemas, decorrentes das anomalias do SNA. Objetivo:
Caracterizar as criangas com SHCC seguidas no HP, analisando os seguintes
parametros: apresentagdo clinica, estudo genético, estudo poligréfico do sono
(EPS), modo e interface ventilatorias, manifestagdes nao respiratorias e evolu-
¢do clinica. Métodos: Estudo retrospetivo descritivo com andlise dos processos
clinicos das criangas com SHCC seguidas no HP. Resultados: Desde 1993 foram
seguidas 11 criangas com SHCC (6F/5M). Faleceram 4 criangas, sendo a idade
actual das restantes entre 3 e 13 anos. Em 10 criangas as manifestagdes clinicas
surgiram nas primeiras 24 horas de vida e na outra o diagnéstico foi evocado
aos 13 meses apds infecgdes respiratdrias com necessidade de ventilagéo assis-
tida. O estudo genético foi efectuado em 10/11: 8 tém mutagdes PARM (1 em
homozigotia) e 2 tém mutagdes NPARM em heterozigotia (uma crianga com
6bito precoce e outra com apresentagio tardia). O EPS foi efectuado em 9/11
sendo que 8 apresentavam alteragdes tipicas. Quanto a interface ventilatdria: 5
foram traqueostomizadas e em 6 foi usada méscara nasal/facial (idade minima
de inicio 11 dias). As criangas seguidas actualmente necessitam de apoio venti-
latério apenas no sono. A diminui¢ao da variabilidade da FC foi encontrada em
8/9 EPS realizados; 10/11 fizeram Holter havendo alteragdes em 5 (que incluiram
pausas sinusais prolongadas na crianga com mutagio PARM em homozigotia,
justificando pacemaker). Relativamente a outras manifestagdes clinicas: 3/11
tinham alteragdes compativeis com doenga de Hirschsprung; 5/11 alteragoes
visuais; 1/7 tem atraso mental grave e 4/7 tém atraso mental e perturbagio de
hiperactividade e défice de atengdo. Comentarios: Atualmente, o estudo gené-
tico permite um diagndstico mais precoce e a identificagdo de doentes com
manifestagdes clinicas atipicas. Discute-se, para as diferentes manifestacdes, a
correlagdo genétipo-fénotipo, sendo a amostra pequena para eventuais conclu-
sdes. O suporte ventilatério adequado e a abordagem multidisciplinar precoces
sdo a base na melhoria da sobrevida destes doentes.

Palavras-chave: Sindrome de hipoventila¢ao central congénita, genética,
ventila¢io, manifestagdes nio respiratorias
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PAS60 (13SPP-31120) - (*) POLYMERASE CHAIN
REACTION PARA DETECAO DO STREPTOCOCCUS
PNEUMONIAE NO LIQUIDO PLEURAL

Joana Cardoso'; Sylvia Jacob? Catarina Ferraz’; Luisa Vaz*

1- Interna de Formagao Especifica de Pediatria, Centro Hospitalar Gaia/Espinho; 2- Interna de
Formagao Especifica de Pediatria, Centro Hospitalar Sao Jodo; 3- Assistente Hospitalar de Pedia-
tria, Centro Hospitalar Sdo Jodo; 4- Chefe de Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar Sao Jodo

Introdugao: Na tltima década a percentagem de pneumonias complicadas tem
vindo a aumentar, sendo o agente responsavel pela maioria delas o Streptococ-
cus pneumoniae. No entanto, a sua detegdo por cultura ocorre numa pequena
percentagem. Objetivo: Avaliar a utilidade da polymerase chain reaction (PCR)
para o Streptococcus pneumoniae no diagndstico etioldgico das pneumonias
complicadas. Material e métodos: Estudo descritivo e retrospetivo das criangas
internadas no Servigo de Pediatria do Centro Hospitalar de Sdo Joao (CHSJ),
de Abril de 2007 a Abril de 2012 com o diagndstico de pneumonia em que foi
requisitada a PCR para o Streptococcus pneumoniae no liquido pleural. Para
analise estatistica foi utilizado o programa SPSS (versdo 16.0). Resultados: Foi
requisitada a PCR para o Streptococcus pneumoniae no liquido pleural em 29
casos. A maioria das criangas tinha entre 2-5 anos (55%) e pertencia ao sexo
masculino (52%); 4 apresentavam patologia de base. Cerca de 48% das criangas
(14/29) apresentavam a vacina anti-pneumococica, sendo que de entre estas 60%
(8/14) tinham 4 doses da vacina anti-pneumocdcica heptavalente. Aquando do
internamento 72% das criangas ja se encontravam sob antibioticoterapia, que
foi alterada em 59% dos casos. Realizou-se toracocentese em 27 doentes (93%)
verificando-se a presenca de empiema em 97%. A taxa de complicagdes foi de
29% (8/29), sendo a mais frequente a fistula bronco-pleural, com necessidade
de reintervengéo cirtrgica em 7 dos casos. A PCR para o Streptococcus pneu-
moniae foi positiva em 45% das criangas. Realizou-se serotipagem em 3 casos,
sendo o serotipo 3 isolado em todos. Destes, 1 crianga apresentava 4 doses da
vacina anti-pneumocoécica heptavalente e 1 dose da 13valente e outra apresen-
tava 4 doses da 13valente; a outra crianga ndo tinha vacina anti-pneumocdcica.
A duragio total do internamento variou de 6 a 36 dias, com uma média de 16
dias. Nao se verificou que a realizagao mais precoce de toracocentese condu-
zisse a um menor numero de dias de internamento. Comentarios: Com este
estudo pretendemos realgar a importéancia da PCR para o Streptococcus pneu-
moniae no diagnostico etioldgico, particularmente importante nas pneumonias
complicadas, muitas vezes j& parcialmente tratadas. Atualmente a serotipagem
do Streptococcus pneumoniae é essencial para avaliar a eficécia da vacina
anti-pneumocodcica, uma vez que se levanta a questdo da selecdo de serotipos
secundaria a esta vacina.

Palavras-chave: Polymerase chain reaction, Streptococcus pneumoniae,
Pneumonia, Vacina anto-pneumocdcica

PAS61 (13SPP-40622) - (*) REVISAO DE 23 CASOS
DE SAOS GRAVE EM IDADE PEDIATRICA EM QUE
SE REALIZOU POLISSONOGRAFIA PRE E POS-
-OPERATORIA

Maria Inés Mascarenhas'; Helena Cristina Loureiro?; Jodo Pedro Leandro?®

1- Nucleo do Doente Falciforme (NDF), Departamento de Pediatria, Hospital Prof. Doutor Fer-
nando Fonseca EPE; 2- Laboratério da Patologia do Sono (LPS) e Nucleo do Doente Falciforme
(NDF), Departamento de Pediatria, Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca EPE; 3- Departa-
mento de Otorrinolaringologia (ORL), Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca EPE

Introdugdo: Na sindrome de apneia obstrutiva do sono (SAOS), a existéncia
de episddios repetidos de obstrugio da via aérea, resulta num sono de ma qua-
lidade com implicagdes no desempenho diurno e repercussdes a longo prazo.
A gravidade de SAOS deve ser avaliada através de realizagdo de Polissonogra-
fia (PSG) e no SAOS grave a terapéutica cirdrgica é a indicagao consensual.
Foi objetivo deste trabalho avaliar o sono de criangas com SAOS grave antes
e apds cirurgia ORL. Material e Métodos: Analisaram-se dados clinicos e de
PSG, em criangas com SAOS grave (Indice Apneia/Hipopneia (IAH)>10/h)
pré e pés-cirurgia ORL. Foram realizadas anlises estatisticas e teste T-Student
(SPSS V.17; p significativo<0,05). Resultados: Avaliaram-se 23 criangas, 60,9%
do sexo masculino. A idade média foi de 4,4 anos (SD+2,0). Dezanove foram
referenciados a LPS por roncopatia e 4 por patologia cronica: trissomia 21(3) e
paralisia cerebral (1). Todos apresentavam queixas diurnas sugestivas de SAOS.
O IAH médio inicial e pés-cirurgia ORL foi de 12,7/h e 3,5/h, respetivamente.
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Verifica-se que a redugdo do IAH foi estatisticamente significativa (p<0,000).
Verificou-se uma melhoria global em termos de arquitetura de sono: a redugao
da fase N1 e o aumento da fase REM foram significativas (p<0,002). Relativa-
mente as saturagdes de O2 (SatO2), verificou-se um aumento significativo da
SatO2 minima (85,5% para 90,8%; p<0.000). O niimero de despertares (pré
15,0/h-pés 11,3/h) reduziu de forma estatisticamente significativa (p<0,000)
apos a cirurgia. O tempo mediano entre a realizagdo do 1° PSG e a cirurgia
ORL foi de 6,5 meses (0,03-48M) e a realizagdo do 2° PSG ap0s a cirurgia ORL
teve intervalo mediano de 2,7M (2-10M). Ap6s a cirurgia sete doentes manti-
veram queixas diurnas, apresentando 6 diagnostico de atopia. Os doentes em
que a melhoria foi menos significativa foram os casos de trissomia 21 e parali-
sia cerebral. Conclusio: Em doentes com SAOS grave, apos tratamento cirur-
gico, ocorre melhoria das queixas diurnas na maioria dos casos. Verificou-se
uma melhoria comprovada por PSG da arquitetura do sono, nomeadamente
aumento da fase REM, e aumento da SatO2 minima. No entanto, em alguns é
necessario pesquisar outras causas, nomeadamente atopia. Este estudo serviu
ainda para aferir o protocolo pois considera-se excessivo o tempo que medeia
entre o0 PSG e a realizagdo de consulta de ORL num doente com SAOS grave.

Palavras-chave: SAOS grave, Polinossonografia, cirurgia ORL

PAS62 (13SPP-60473) - BACTERIAS ISOLADAS

EM ASPIRADOS DE TRAQUEOSTOMIA EM

DOENTES CRONICOS PEDIATRICOS EM REGIME
DOMICILIARIO: POSSIVEL SIGNIFICADO E FATORES
DE RISCO

David Lito'; Teresa Nunes? Luisa Pereira’; Ana Saianda? Teresa Bandeira?

1- Servigo de Pediatria, Hospital de Vila Franca de Xira (Diretor: Mdrio Paiva), Vila Franca de Xira;
2- Unidade de Pneumologia Pediatrica (Coordenadora: Teresa Bandeira). Servigo de Pediatria
Meédica (Diretora: Celeste Barreto). Departamento de Pediatria (Diretora: Maria do Céu Machado).
Departamento de Pediatria do Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa

Introdugao: As bactérias isoladas nos aspirados traqueais (aTq) de doentes
traqueostomizados (dTq) tem significado controverso. Ndo existem orienta-
¢bes de diagndstico/orientagdo terapéutica na colonizagdo/infegdo. E sugerida
a progressao para colonizagdo plurimicrobiana e resisténcias multiplas aos
antimicrobianos dependentes do tempo. Proposito e Objetivos: Descrever a
frequéncia de bactérias isoladas em aTq de doentes crénicos com traqueosto-
mia (Tq). Averiguar os fatores de risco (FR) para a aquisi¢do de determinadas
espécies. Material e métodos: Estudo retrospetivo dos processos clinicos dos
dTq numa U. de Pneumologia Pedidtrica, em Abril 2012. Colheram-se dados
demograficos, clinicos (motivo Tq, ventilagdo mecinica (VM), filtro, tempo
de seguimento e internamento), bacterioldgicos (gérmen e sensibilidades).
Andlise efetuada com Microsoft Excel 2010TM. Resultados: Incluidos 12
doentes (50% sexo masculino); mediana de idades 5a(6m-16a) e do tempo de
seguimento 41,6m(15d-16a). Mediana de idade no momento da Tq 4m(1m-
-6,7a). O motivo da Tq foi a necessidade de VM(n=7) ou alteragées da via
aérea(n=5). Obtiveram-se resultados de 395 aspirados (media(DP) 9,8(13,0)/
doente/ano). Em 61,5% isolou-se pelo menos uma bactéria (em 4,9% trés e
em 29,2% dois). Isolaram-se 361 estirpes potencialmente patogénicas, mais
frequentemente: P aeruginosa(n=12), M catharralis(n=10), S aureus sen-
sivel & meticilina(MSSA) (n=9), H influenzae(n=7), S marcensens(n=5), S
pneumoniae(n=4), K pneumoniae(n=3) e S aureus resistente a meticilina(MRSA)
(n=3). O primeiro isolamento ocorreu, em média 9(13,6) d apds a realizagio da
Tq, mais frequentemente MSSA (n=>5), P aeruginosa(n=4) e H Influenzae(n=3).
P aeruginosa, MSSA e S marcensens isolaram-se mais frequentemente em ven-
tilados, 58%, 56% e 60%, e M catharralis e K pneumoniae em néo ventilados,
60% e 67%, respetivamente. O local de substituigio Tq e a ndo utilizagdo de
filtro ndo foram FR para qualquer agente. K pneumoniae, MRSA, P aerugi-
nosa, S marcencens e MSSA isolaram-se em doentes com um tempo médio
de internamento superior a 163 d/ano enquanto K pneumoniae, H influenzae
e M catharralis inferior a 122d/ano. Conclusdes: Isolou-se pelo menos uma
bactéria possivelmente patogénica em 2/3 de todos os aspirados estudados. O
primeiro isolamento ocorreu precocemente. A VM e o tempo de internamento
parecem ser FR para algumas espécies. A analise destes aspetos pode ajudar
na elaboragéo de guias de gestdo clinica destes doentes altamente complexos.

Palavras-chave: Infec¢do, Colonizagao, Traqueostomia, Pediatria
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PAS63 (13SPP-60900) - BRONQUIOLITES E SIBILANCIA
RECORRENTE: SEGUIMENTO DE 5 ANOS

Liane Correia-Costa'; Mariana Matos Martins'; Vania Gongalves'; Raquel Azevedo
Alves’; Cidrais Rodrigues’
1- Servigo de Pediatria, Departamento MCJ, Hospital Pedro Hispano, ULS Matosinhos

Introdugdo: Em varios estudos clinicos, alguns virus, como o Virus Sincicial
Respiratério (VSR) e o Rinovirus (RV) enquanto agentes de bronquiolites nos
primeiros meses de vida, tém sido implicados em possiveis modelos explicati-
vos da etiopatogénese da evolugdo para sibilancia recorrente (SR) e asma, em
individuos susceptiveis. No entanto, a associagdo entre bronquiolites e sibilan-
cia recorrente/asma ainda permanece controversa. Métodos: Foi efectuado um
estudo prospectivo em que foram incluidos lactentes internados com o diag-
ndstico de bronquiolite (BA), entre 2006 e 2007, e com os pais dos quais foi
possivel contactar 5 anos apds o internamento. Durante 2012, foram revistos
registos clinicos e aplicado um questionario estruturado, via telefone, visando
obter informagao acerca do desenvolvimento de SR transitoria (>3 ep de sibi-
lancia/ano ou >5 ep até aos 3 anos) ou persistente/asma (sibilancia descrita por
médico apds os 5 anos e/ou terapéutica didria com corticéide inalado) e factores
de risco para atopia. Resultados: Foram incluidos 103 doentes até aos 12 meses
de idade (61% sexo masculino, mediana de idades 5 meses). O agente da BA foi
0 VSR em 53 (57%) casos e V. parainfluenzae em 2 (sem virus identificado nos
restantes casos). Nao se encontraram diferengas no sexo, idade ou presenca de
atopia familiar entre os grupos de criangas com VSR ou sem virus identificado.
O primeiro teve maior tempo médio de internamento (p<0,05). No seguimento
a0s 5 anos, 61 criancas (62%) tinham desenvolvido SR - transitéria em 42% e
persistente em 20%; o isolamento de VSR néo teve influéncia nesta evolugao.
A exposi¢do ao fumo de tabaco durante a gravidez e a atopia/asma dos pais
associou-se & evolugdo para SR (p<0,05), ndo se verificando associagdo quando
considerados sexo, atopia de irmaos, exposigdo pds-natal a fumo de tabaco,
aleitamento materno ou eczema atdpico. Discussio: Neste estudo foi possivel
identificar factores de risco ja conhecidos para SR mas nao foi possivel associar
a infecgdo virica por agentes especificos a um risco aumentado de SR. O facto
de em muitos casos nenhum virus ser identificado e do RV néo ser pesquisado
no nosso hospital e a impossibilidade de contactar todas as criangas interna-
das no periodo considerado, constituem limitagdes importantes. Salienta-se a
importancia da programagéo e desenvolvimento de estudos prospectivos que
ajudem a esclarecer a influéncia de infecgdes viricas na maturagio do sistema
imune e no desenvolvimento de asma.

Palavras-chave: Bronquiolite, Asma, Sibilancia recorrente, VSR

PAS64 (13SPP-67676) - PNEUMONIA NO
INTERNAMENTO EM PEDIATRIA: FATORES
CLINICOS COMO PRINCIPAIS INDICADORES DE
GRAVIDADE
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1- Servigo de Pediatria Médica (Diretora: Celeste Barreto). Departamento de Pediatria (Diretora:
Maria do Céu Machado). Centro Hospitalar Lisboa Norte; 2- Unidade de Pneumologia Pedia-
trica (Coordenadora: Teresa Bandeira). Servigo de Pediatria Médica (Diretora: Celeste Barreto).
Departamento de Pediatria (Diretora: Maria do Céu Machado). Centro Hospitalar Lisboa Norte

Introdugéo: A avaliagdo de gravidade na pneumonia aguda da comunidade
(PAC) tem implicagdes clinicas, logisticas e progndsticas e baseia-se sobretudo
em dados clinicos (febre, hipoxémia e alteragdes na auscultagdo pulmonar).
Objetivos: Identificar fatores de risco clinicos, laboratoriais e radiolégicos para
internamento em Unidade de Cuidados Intensivos (UCI) em doentes com PAC.
Métodos: Estudo retrospetivo por consulta de processos clinicos de criancas
internadas no Servigo de Pediatria de um hospital terciario com o diagndstico de
PAC, identificadas pelos codigos 480-486 do ICD-9 entre janeiro e julho de 2011.
Selecionou-se aleatoriamente 80 dos 171 (47%) processos obtidos e efetuou-se
andlise comparativa do subgrupo de criangas internadas em UCI (Grupo UCI)
com a restante popula¢do (Grupo n-UCI) relativamente a apresentacao clinica
na admissao hospitalar, avaliagdo analitica e padrdo radiolégico (SPSS°20.0 com
testes x2 e T-Student, com nivel significincia de 5%). Resultados: Incluiram-se
80 doentes, 58,8% do sexo masculino, mediana de idade de 178,5 dias [15-4750],
24% com doenga crénica. Nio se verificou associagdo entre internamento em
UCI e as variaveis idade (p=0,053) e doenca cronica subjacente (p=0,058). Dos
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sinais de gravidade clinica considerados relacionaram-se com internamento
em UCI: hipoxémia (p=0,009), dispneia (p=0,041), polipneia (p=0,049), adejo
nasal (p=0,013), cianose (p=0,001), apneia (p=0,000) e dificuldade alimentar
(p=0,008). A média dos valores de leucdcitos foi superior no grupo n-UCI
(p=0,001) e ndo se verificou associagdo com os valores da PCR (p=0,895). O
isolamento de microrganismos nas secre¢des foi mais frequente no grupo UCI
(p=0,038) sem diferenga significativa entre a etiologia viral e bacteriana. Nao
se verificou associagdo de pneumonia com complicagdes (derrame ou cavi-
tagdo) e necessidade de internamento na UCI (p=0,320). Nao se verificaram
diferengas significativas na descrigdo dos padrées radioldgicos entre ambos os
grupos (p=0,690). Conclusdes: Este estudo suporta a sugestao da literatura de
que as manifestagdes clinicas sdo os dados mais sensiveis no estabelecimento
de gravidade na PAC na crianga. Os resultados laboratoriais, imagioldgicas e
a determinagio da etiologia bacteriana versus viral parecem ser dados menos
sensiveis nesta distingao. Embora o nimero de doentes e o periodo temporal
considerado sejam limitados, a relevancia destas conclusdes pode influenciar
atitudes futuras.

Palavras-chave: Pneumonia, gravidade, sinais clinicos

PAS65 (13SPP-71489) - ESTUDO COMPARATIVO

DA PESQUISA DE VIRUS RESPIRATORIOS PELOS
METODOS DE IMUNOFLUORESCENCIA INDIRETA
E PCR EM CRIANCAS INTERNADAS POR INFECAO
RESPIRATORIA BAIXA. RELEVANCIA CLINICA.
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1- Unidade de Pneumologia Pedidtrica (Coordenadora: Teresa Bandeira). Servigo de Pediatria
Meédica (Diretora: Celeste Barreto). Departamento de Pediatria (Diretora: Maria do Céu Machado).
Departamento de Pediatria do Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa; 2- Servigo de Microbio-
logia (Diretor: Melo Cristino). Centro Hospitalar Lisboa Norte

Os virus sdo a causa mais comum de infe¢ao respiratdria baixa (IRB) em idade
pedidtrica. A relevincia clinica dos diferentes virus é tema de debate. A grande
variabilidade de critérios clinicos ou epidemioldgicos na identificagio viral e o
emprego de diferentes métodos dificulta as conclusdes. Objetivos: Comparar
técnicas: imunofluorescéncia indireta (IF) e Polymerase Chain Reaction (PCR)
na identificagdo de virus respiratdrios. Verificar frequéncia dos virus identifica-
dos e associagdo com varigveis clinicas. Métodos: Estudo retrospetivo de dados
clinicos (Dez 2011-Fev 2012) a partir de estudo exploratério de 2 técnicas de
identificagdo viral (IF e PCR). Analisaram-se dados demograficos e variaveis
clinicas. O painel de IF (Respiratory Virus Panel IFA, Biotrin International
Ltd) identifica virus sincicial respiratorio (VSR), adenovirus (AdV), influenza
(Flu) A/B e parainfluenza (PIV) 1/2/3 e o painel de PCR (ANYPLEX IIRV 16,
Seegene) identifica também rinovirus (RV), bocavirus (BoV), metapneumo-
virus (hMPV), coronavirus e distingue VSR A e B. Andlise descritiva e por
comparagao de variaveis (testes Mann-Whitney, Kruskal-Wallis e coeficiente
de correlagio de Spearman), com o software SPSS 18.0. Nivel de significancia
5%. Resultados: Incluiram-se 56 doentes com IRB, 28 (50%) rapazes, idade
mediana 2,9 meses (min 0,6 max 175). Tempo mediano de internamento 5 dias
(min 2 max 74). Treze doentes (23%) estiveram internados em UCI, 12 (21%)
necessitaram de ventilagdo (média 8,5 dias) e 46 (82%) de oxigénio suplementar
(média 6 dias). Foram identificados virus por IF em 17 (30%) amostras (VSR em
todas) e por PCR em 52 (93%): VSR A/B 33 (59%), RV 20 (36%), BoV 6 (11%),
hMPV 5 (9%) e AdV 5 (9%). PCR identificou virus nio identificaveis por IF
(RV, hMPV, BoV e coronavirus OC43) em 32(57%) amostras e VSR A/B, AdV,
FluA e PIV3 em 25 (45%) amostras negativas na IF. Todas as amostras positi-
vas na IF também o foram na PCR. Encontrou-se coinfe¢oes (>2 virus) em 18
(32%) amostras (VSR 14, RV 12). A coinfe¢do mais frequente foi VSR-RV (7;
13%). Encontrou-se correlagao entre o numero de virus identificados por PCR
e a duragio da dependéncia de oxigénio suplementar (r=0,377, p<0,01). Con-
clusdes: Este estudo suporta a importancia da realizagdo da técnica de PCR na
identifica¢do de virus respiratorios. VSR e RV foram os virus mais frequente-
mente encontrados. A coinfe¢do viral é frequente e parece relacionar-se com a
gravidade clinica no imediato e especula-se que terd relevancia de longo prazo.
Palavras-chave: virus respiratorios, infe¢ao respiratoria baixa, imunofluo-
rescéncia indireta, PCR
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Introdugao: A pneumonia necrosante ¢ uma complicagio rara da pneumonia
adquirida na comunidade. Na ultima década, tem-se verificado um aumento
do niimero de casos diagnosticados, nio se sabendo se tal resulta da selecgdo de
estirpes ndo incluidas na vacina anti-pneumocdcica, a0 maior recurso a exames
de imagem ou de uma alteragdo nos agentes causais. Objetivos: Caracterizagdo
clinica, imagioldgica, microbioldgica e tratamento em criangas com pneumo-
nias necrosantes. Métodos: Estudo retrospectivo, dos doentes internados com
pneumonias necrosantes num hospital tercidrio durante um periodo de 5 anos.
Resultados: O niimero total de doentes foi de 18, 33% do sexo masculino, com
uma média de idades de 4, dois deles (11%) com patologia de base. A vacinagio
anti-pneumocécica estava completa em 55% dos doentes: sete (39%) tinham
a heptavalente, um (6%) a decavalente e dois (11%) a heptavalente mais uma
dose de 13-valente. Os dois ultimos anos foram os que apresentaram o maior
numero de casos (5/ano). Na avaliagdo laboratorial, 78% dos doentes tiveram
hemoculturas (HC) negativas, num (6%) doente foi isolado Staphylococcus
aureus, noutro (6%) doente a pesquisa de Streptococcus pneumoniae foi positiva
por polymerase chain reaction (PCR) no sangue, apesar de apresentar uma HC
negativa. Em 15 doentes (83%) foi realizada intervengdo cirurgica para lavagem
e/ou desbridamento pleural, verificando-se a presenga de empiema em todos.
Sete (39%) doentes necessitaram de re-intervengio. A pesquisa de Streptococ-
cus pneumoniae no liquido pleural por PCR foi positiva em 6 (33%) doentes,
sendo que em apenas metade deles foi possivel a serotipagem identificando-se
o serdtipo 3. Mais de metade da amostra (56%) ja estava sob antibioticotera-
pia na admissdo, e em 14 (78%) doentes foi alargada a cobertura antibidtica.
Todos realizaram radiografia do térax, 89% realizaram ecografia tordcica e
72% fizeram TAC toracica. Verificou-se uma tendéncia no aumento de dias
de internamento nos doentes submetidos a intervengao cirtrgica. Conclusio:
Neste estudo salientamos que os doentes submetidos a intervengao cirurgica
tiveram um elevado niimero de complicagdes e consequentemente interna-
mentos mais prolongados. O método de PCR permitiu o aumento da taxa de
isolamento dos agentes infecciosos.

Palavras-chave: Pneumonia, necrosante

PAS67 (13SPP-39782) — (*) UM NOVO OLHAR PARA
AS DEFORMIDADES DA PAREDE TORACICA NA
CRIANCA E ADOLESCENTE.

Inés Marques'; Margarida Valério? Catarina Carrusca’; Cristina Borges’; Paolo Casella*
1- Centro Hospitalar Barreiro-Montijo; 2- Centro Hospitalar Lisboa Ocidental; 3- Hospital de
Vila Franca de Xira; 4- Hospital Dona Estefania

Introdugdo: As deformidades da parede toracica anterior, designadas uni-
versalmente como deformidades tipo pectus, sdo observadas com frequéncia
em pediatria. Classificam-se de acordo com a localizagdo anatomica da drea
protrusa e/ou deprimida: se for uma protrusao designa-se pectus carinatum;
se for uma depressao designa-se pectus escavatum; se ocorrerem simultane-
amente classifica-se como mista. Estas deformidades condicionam frequen-
temente problemas do foro psicoldgico, subvalorizados na pratica clinica e
que na idade adulta podem originar défices funcionais restritivos varidveis. A
atitude expectante é a regra (“esperar que cresca e ver depois!”) e tem vindo a
ser subestimada a opgao de tratamento ativo, ndo cirurgico. Objetivo: Avaliar
os resultados do tratamento ativo ndo cirurgico nesta patologia, em criangas
e adolescentes. Métodos: estudo descritivo, prospetivo e longitudinal, com a
duragio de 2 anos, em que se passou a utilizar preferencialmente o tratamento
conservador com ortéteses nas criangas e adolescentes com deformidades tipo
pectus enviadas a consulta de Cirurgia Pediatrica do Hospital Dona Estefania.
Nas formas de pectus escavatum foi recomendado precocemente a utiliza-
¢d0 de uma ventosa de sucgio (a partir dos 5 anos de idade). Nas formas de
pectus carinatum foi implementado um colete de compressdo dindmica logo
apos o diagnostico, habitualmente feito no inicio da adolescéncia. Resultados:
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Numa amostra de 45 casos a deformidade mais frequente foi o pectus carina-
tum (53.3%) seguida do pectus escavatum (40%) e deformidade mista (6.7%),
com predominio do sexo masculino (71.1%) e idade média de referenciagdo
de 10,71+ 4,46 anos. Houve uma boa adesio a utilizagdo das ortoteses com a
introdugéo progressiva do tempo de tratamento, nio se tendo registado efeitos
secundarios relevantes. Os 4 casos de insucesso parcial relacionaram-se com o
inicio tardio do tratamento ao qual estd associada uma significativa perda da
elasticidade do térax. O envolvimento dos pais e cuidadores foi essencial para
o sucesso deste tipo de tratamento e o recurso as novas tecnologias de infor-
magao e comunicagio facilitou a implementagao do programa. Conclusoes:
O conceito de tratamento expectante nesta patologia esta desatualizado. O
tratamento conservador das deformidades tipo pectus com ortéteses ¢ ja uma
realidade e quanto mais precoce for a sua utiliza¢io, melhores sio os resultados
e menor a durag¢do do tratamento.

Palavras-chave: deformidades torécicas; pectus; ortoteses; crianga

PAS68 (13SPP-18851) - (*) ASSOCIACAO ENTRE
FACTORES DE RISCO E O ESTADO DE NUTRICAO DE
CRIANCAS DOS 0 AOS 60 MESES, RESIDENTES EM
SAO TOME E PRINCIPE (STP)

Diana e Silva'; Ana Valente’ Claudia Dias’ Feliciana Almeida*; José Luis Cruz*; Edgar
Neves®; Altamiro Costa-Pereira®; Caldas Afonso; Anténio Guerra’; *G. Frota,A. Maia,M.
Lima,A. Pinto,F. Monteiro,M. Lopes,C. Sousa,R. Neves,L. Nobrega,D. Correia®

1- Unidade de Nutrigao/Hospital Pediétrico Integrado/Centro Hospitalar Sao Joao (HPICHS]),
Faculdade de Ciéncias da Nutri¢ao e Alimentagdo da UP; 2- Faculdade de Ciéncias da Nutriao
e Alimentagio da UP; 3- Servigo de Bioestatistica e Informatica Médica; 4- Hospital Dr Ayres de
Menezes; 5- Instituto Marques de Valle Flor; 6- Unidade de Nutri¢ao/Hospital Pediatrico Inte-
grado/Centro Hospitalar Sao Joao (HPICHS]), Faculdade de Medicina da UP; 7- Unidade de
Nutri¢do/Hospital Pediatrico Integrado/Centro Hospitalar Sao Jodo (HPICHS]), Faculdade de
Medicina da UP, Faculdade de Ciéncias da Nutri¢do e Alimentagdo da UP; 8- *Grupo de Estudo
- Trabalho suportado por Nestlé Nutrition Institute. O protocolo foi aprovado pelo Conselho de
Administragio do Centro Hospitalar Dr. Ayres de Meneses e pela Comissio de Etica do HPICHS].

Introdugao: Estudos epidemioldgicos tém observado que a exposigio a condi-
¢oes de vida desfavoraveis do lactente/crianga e familiares influenciam o estado
de nutrigdo e de satude a curto e longo prazos. Objectivos: Avaliar o estado de
nutrigio e factores de risco associados de uma populagio infantil de STP. Popu-
lagdo e Métodos: Foram aleatoriamente selecionadas 1285 criancas dos 0 aos
60 meses da totalidade de 24.704 inscritas no programa nacional de vacinagao
de 2010. Procedeu-se a caracterizagdo do estado de nutri¢io através dos Zsc
(WHO Anthro) relativos ao P/C (0 a 24m) e ao IMC (>24 a 60m) e dos valores
de corte recomendados (OMS). Foram avaliados potenciais factores preditivos
do estado de nutri¢do infantil, nomeadamente familiares (IMC e escolaridade
maternas e n° de irmaos) e da crianga (o sexo, 0 peso ao nascer, o aleitamento e
os incrementos ponderais ao longo dos primeiros 4 semestres de vida). Definiu-
-se como aceleragdo do crescimento o aumento superior a 0,67 unidades de Zsc
relativos ao peso, e como desaceleragio a redugao de pelo menos - 0,67 Zsc
relativamente ao peso ao longo dos primeiros 24m. O tratamento estatistico
(descritivo, comparativo e de regressao logistica) foi efectuado no SPSS®. Resul-
tados: Das 1285 criangas avaliadas 45,5% eram do sexo masculino. A média
de idade foi de 26+18m (med - 22m). Regista-se uma elevada percentagem de
desnutrigdo global em ambos os grupos (0 a 24m - 30,2%; > 24 a 60m - 21,9%).
Observa-se que aos 12 meses o menor risco de desnutrigdo do lactente/crianca
estd associado ao IMC (= 25kg/m?) [OR=0,690 (0,489-0,976)] (p=0,035) e escola-
ridade maternos (>10 anos) [OR=0,417 (0,227-0,766)] (p=0,005), ao aleitamento
materno exclusivo (AME) 4 a 6 meses [OR=0,51 (0,295-0,883)] (p=0,016) e ao
peso ao nascer [OR=0,157 (0,074-0,331)] (p=0,001). O crescimento acelerado
no 1° semestre de vida esta significativamente associado a um menor risco de
desnutri¢do aos 12 e 24m de vida. Esta associagdo mantém-se ao longo de toda
a idade pré-escolar, mesmo apos ajustamento para a totalidade das varidveis
estudadas. O crescimento ponderal ao longo dos 2°, 3° e 4° semestres de vida
nao se associa de modo significativo ao risco de desnutri¢ao na idade pré-
-escolar. Conclusdes: Para além das elevadas prevaléncias de desnutrigao global
registadas na primeira infancia e na idade pré-escolar, os resultados permitem
identificar os primeiros 6 meses como os mais determinantes para a elevada
prevaléncia de desnutri¢do na idade pré-escolar.

Palavras-chave: Estado nutri¢ao, crescimento, IMC

$59



S 60

POSTERS COM APRESENTAGAO EM SALA

PAS69 (13SPP-20192) - BASES DE REGISTOS CLINICOS:
SIGNIFICADO, RELEVANCIA E SEGURANCA

Rodrigo Sousa'; David Lito? Victor Miranda® Ana Saianda’; Rosario Ferreira’; Teresa
Nunes; Luisa Pereira‘; Teresa Bandeira*

1- Servigo de Pediatria Médica (Diretora: Celeste Barreto). Departamento de Pediatria (Diretora:
Maria do Céu Machado). Centro Hospitalar Lisboa Norte; 2- Servigo Pediatria (Diretor: Mario
Paiva). Hospital Vila Franca de Xira; 3- Servigo de Pediatria (Diretor: Francisco Gomes). Hospital
de Santo Espirito de Angra do Heroismo; 4- Unidade de Pneumologia Pedidtrica (Coordenadora:
Teresa Bandeira). Servio de Pediatria Médica (Diretora: Celeste Barreto). Departamento de
Pediatria (Diretora: Maria do Céu Machado). Centro Hospitalar Lisboa Norte

Introdugdo: As bases de registos clinicos (BRC) constituem uma ferramenta
valiosa ao dispor de servigos hospitalares, permitindo a realiza¢do de audito-
rias, organizagao de recursos e selecio de populagdes para estudos. Apesar de
existirem algumas orientagoes para o desenho destas bases, a sua aplicabilidade
nem sempre ¢ simples e ocorrem frequentemente insuficiéncias de estrutura ou
seguranga que podem criar considerdveis riscos clinicos ou de avaliagio. Obje-
tivos: Demonstrar a simplicidade de preenchimento com a uniformizagao de
registos com vista 4 elaboragdo de relatérios dindmicos. Metodologia: Repro-
gramagdo da BRC de uma Unidade Pediatrica de Internamento e criagdo de
uma ferramenta de andlise em tempo real, utilizando o Microsoft Excel® (versao
2010). Analise comparativa entre as versdes da BRC (2010, 2011, 2012) quanto
aos diagndsticos atribuidos. Resultados: A BRC de 2012 demonstra maior
simplicidade na introdugéo de registos (preenchimento automatico, reconhe-
cimento de falhas) e na sua uniformizagao (criagao de campos rigidos, classi-
ficagdo segundo ICD-10), bem como atengio & seguranga e confidencialidade
(acesso por palavra-passe, identificagiao de doentes por codigo). A criagao de
um mecanismo automatico de geragdo de resultados em tempo real permite a
execucdo de relatdrios pontuais adaptaveis as necessidades. A comparagao dos
diagndsticos atribuidos nas 3 versées da BRC destacou algumas diferengas
relevantes. A BRC de 2010, com a introdugao de diagnosticos como texto livre,
permitiu a ocorréncia de alguma duplicagio, gerando um nimero elevado de
resultados (91 diagndsticos para 141 doentes). A restri¢ao a 8 chaves diagndsticas
na BRC de 2011 levou a uma caraterizagao mais uniforme das patologias mais
frequentes (8 diagnosticos para 131 doentes), mas teve como contrapartida a
prevaléncia excessiva do diagndstico “outro”. Finalmente, a BR de 2012, com a
introdugdo uniformizada de uma lista pré-definida de diagnosticos seleciona-
dos com base no ICD-10, levou a uma caraterizagao mais sensivel da casuistica
da Unidade (20 diagnésticos para 145 doentes). Conclusdo: As BRC permitem
- através da organizagdo consistente, estruturada e segura da informagéo - uma
melhor percegao do trabalho clinico desenvolvido. Devem ser sujeitas a um
processo continuo de manutengio, assegurado por um gestor a longo prazo e
aperfeigoado pela utilizagdo diaria. Prevé-se que a uniformizagao diagnéstica
optimize a organizagao de recursos e a seledo de populagdes para investigacéo.
Palavras-chave: Base Dados Registos ICD-10

PAS70 (13SPP-31901) - (*) EFEITO DA IDADE
GESTACIONAL NA OCORRENCIA DE PATOLOGIA
VISUAL E AUDITIVA AOS 4-5 ANOS DE IDADE NUMA
COORTE DE NASCIMENTOS PORTUGUESA

Carina Rodrigues'; Sofia Correia'; Clara Paz Dias’ Ana Cristina Santos'; Henrique Barros'
1- Departamento de Epidemiologia Clinica, Medicina Preditiva e Satide Publica da Faculdade
de Medicina da Universidade do Porto; Instituto de Saude Publica da Universidade do Porto; 2-
Unidade de Neonatologia, Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar do Alto Ave

Introdugio: O risco de desfechos adversos de acordo com a prematuridade
tardia ou termo precoce tém sido menos estudados do que a prematuridade
abaixo das 32 semanas, avaliando-se essencialmente aqueles que ocorrem no
periodo neonatal. Objetivo: Estimar o efeito da prematuridade tardia e termo
precoce no risco de patologia visual e auditiva aos 4-5 anos numa coorte de
nascimentos portuguesa. Métodos: Este estudo incluiu 5997 criangas com mais
de 33 semanas de idade gestacional que participaram na reavaliacdo da coorte
Geragao XXI aos 4-5 anos de idade. Através de questionarios estruturados os
pais reportaram a existéncia de patologias de visdo e audigao com diagndstico
clinico confirmado. A idade gestacional foi recolhida & data do nascimento e
categorizada em prematuridade tardia (34-36 semanas), termo precoce (37-
-38 semanas) e termo (>38 semanas). O risco de cada uma das patologias de
acordo com a idade gestacional foi estimado através de regressao de Poisson
apos ajuste para potenciais confundidores e estratificado por sexo, tendo sido

VOL. 43 | N.° 5| SUPLEMENTO I

calculados riscos relativos (RR) e respetivos intervalos de confianca a 95%
(IC95%). Resultados: A prevaléncia de patologia visual foi igual em ambos os
sexos (6,8%), tendo 4,1% dos rapazes e 5,3% das raparigas apresentado patologia
auditiva. Nos rapazes, verificou-se uma diminuigao estatisticamente significa-
tiva da frequéncia de patologia visual com a idade gestacional (34-36 semanas:
12,9%; 37-38: 6,9%; >38: 6,1%; p=0,007), ndo se tendo encontrado este efeito na
patologia auditiva. Entre as raparigas, as patologias visuais foram semelhantes
nos 3 grupos, tendo-se encontrado um efeito de dose-resposta significativo nas
patologias auditivas (34-36 semanas: 9,9%; 37-38: 5,2%; >38: 3,1%, p<0,001).
Quando comparados com as criangas de termo, e independentemente dos
confundidores avaliados, os rapazes com prematuridade tardia apresentaram
um aumento de risco de patologias visuais (RR=1,86 IC95%: 1,13-3,04). Esta
associagdo deixou de ter significado estatistico nos nascidos entre as 37 e 38
semanas (RR=1,14; IC95%: 0,84-1,54). Nas raparigas, a prematuridade tardia e
0 termo precoce associaram-se a maior risco de patologia auditiva, independen-
temente dos confundidores (34-36 semanas: RR=3,60; 1C95%: 1,91-6,78; 37-38
semanas: RR= 1,81; IC95%: 1,17-2,80). Conclusio: A partir das 34 semanas,
maior idade gestacional associou-se a menor risco de patologia visual entre os
rapazes e de patologia auditiva entre as raparigas aos 4/5 anos.

Palavras-chave: Idade gestacional; prematuridade tardia; audigao; visao

PAS71 (13SPP-49955) - (*) CARACTERIZACAO
DOS HABITOS ALIMENTARES DE CRIANCAS DE
IDADES COMPREENDIDAS ENTRE OS 0 - 5 ANOS
RESIDENTES EM SAO TOME E PRINCIPE

Diana e Silva'; Laura Nobrega? Daniela Correia®; Claudia Dias’; Feliciana Almeida*;
Edgar Neves®; Caldas Afonso® Antonio Guerra’; *G. Frota,A. Maia,M. Lima,A. Pinto,F.
Monteiro,M. Lopes,C. Sousa,R. Neves,L. Nobrega,D. Correia®

1- Unidade de Nutrigdo/Hospital Pediétrico Integrado/Centro Hospitalar Sao Jodo (HPICHS]),
Faculdade de Ciéncias da Nutri¢ao e Alimentagio da UP; 2- Faculdade de Ciéncias da Nutri¢ao
e Alimentagio da UP; 3- Servigo de Bioestatistica e Informatica Médica; 4- Hospital Dr Ayres de
Menezes; 5- Instituto Marques de Valle Flor; 6- Unidade de Nutri¢do/Hospital Pediatrico Inte-
grado/Centro Hospitalar Sio Joao (HPICHS]); Faculdade de Medicina da UP; 7- Unidade de
Nutrigdo/Hospital Pedidtrico Integrado/Centro Hospitalar Sdo Jodo (HPICHS]J); Faculdade de
Ciéncias da Nutrigdo e Alimentagao da UP; Faculdade de Medicina da UP ; 8- *Grupo de Estudo
- Trabalho suportado por Nestlé Nutrition Institute

Introdugio: A caracterizagdo dos habitos alimentares, por si s, constitui a
base do aconselhamento nutricional, ao permitir a modificagdo de habitos
alimentares incorrectos. Objectivos: Avaliar o tempo e duragio do aleita-
mento materno, inicio e tipo de diversificagao alimentar (DA) e frequéncia da
ingestdo dos alimentos, em criangas residentes em Sao Tomé e Principe (STP).
Populagao: Foram avaliadas 1285 criangas representativas dos 6 distritos de
STP. Métodos: Seleccionaram-se aleatoriamente 1285 criangas tendo por base
as 24.704 entre os 0 e 5 anos de idade, inscritas no programa de vacinagao de
2010. O protocolo de avaliagdo nutricional incluiu, entre outras, o estudo da
prevaléncia do Aleitamento Materno Exclusivo (AME) e Total (AMT), inicio
da DA e caracterizagio dos habitos alimentares através de um questiondrio de
frequéncia alimentar (QFA) qualitativo, adaptado e validado pelo Servigo de
Epidemiologia da UP. O protocolo foi aprovado pelo Conselho de Administra-
¢io do Centro Hospitalar Dr. Ayres de Meneses e pela Comissdo de Etica do
HPICHS]J. Os dados foram inseridos numa base - MedQuest® e o tratamento
estatistico efectuado no SPSS®, de acordo com o total da amostra. Resultados:
Das 1285 criangas avaliadas 45,5% do sexo O e 54,5% do sexo @ e média de
idade 26+18 meses (m=22). 47,3% fez AME até aos 6 meses de idade, com uma
duragdo média de 5+2 meses (min=1, max=30). A média de AMT foi de 16+5
meses (min=1, max=36) e 82,2% fez AMT até aos 12 meses. Na populagio
estudada a média de inicio da DA foi aos 6+3 meses (m=6), sendo as farinhas
e a canja de peixe os primeiros alimentos oferecidos, 42% sdo incluidas na dieta
familiar aos 7 meses. No que diz respeito a analise do QFA, verifica-se que uma
elevada percentagem de criangas nunca ingere: leite de vaca (74%) ou iogurte
(40%) contrariamente ao elevado consumo (2/3 vezes/dia) de peixe (50%), 6leo
alimentar (34%), margarina (20%) e agtcar (33%). O arroz ¢ a fonte diaria de
hidratos de carbono em 41% das criancas. A média de idades da introdugdo
da cerveja é 18+12 meses (m=12) e do vinho de palma 13+10 meses (m=12).
Conclusdes: Observa-se uma elevada prevaléncia de AME e uma precoce
introdugao da AD. Embora existam recursos alimentares disponiveis, ndo ha
informagao/formagao adequada de um plano alimentar saudavel para os lac-
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tentes e criangas. E urgente informar as populagdes quanto ao efeito deletério
de praticas tradicionais, nomeadamente consumo precoce de bebidas alcodlicas.

Palavras-chave: Habitos Alimentares, crianga, amamentagao

PAS72 (13SPP-62912) - (*) ESTUDO DE INDICADORES
SOCIAIS MATERNOS, FAMILIARES E DA CRIANCA
CONDICIONANTES DA DESNUTRICAO NOS
PRIMEIROS 6 ANOS DE VIDA DAS CRIANCAS
RESIDENTES EM SAO TOME E PRINCIPE (STP)

Diana e Silva'; Andreia Borges’; Ana Valente’; Claudia Dias’; Feliciana Almeida’; José Luis
Cruz*; Edgar Neves’; Caldas Afonso®; Anténio Guerra’; *G. Frota,A. Maia,M. Lima,A.
Pinto,F. Monteiro,M. Lopes,C. Sousa,R. Neves,L. Nobrega,D. Correia®

1- Unidade de Nutri¢ao/Hospital Pedidtrico Integrado/Centro Hospitalar Sio Joao (HPICHS]),
Faculdade de Ciéncias da Nutri¢ao e Alimentagdo da UP; 2- Faculdade de Ciéncias da Nutri¢ao
e Alimentagio da UP; 3- Servigo de Bioestatistica e Informética Médica; 4- Hospital Dr Ayres de
Menezes; 5- Instituto Marques de Valle Flor; 6- Unidade de Nutrigao/Hospital Pediétrico Inte-
grado/Centro Hospitalar Sao Joao (HPICHS]); Faculdade de Medicina da UP; 7- Unidade de
Nutri¢ao/Hospital Pediatrico Integrado/Centro Hospitalar Sao Joao (HPICHSJ); Faculdade de
Ciéncias da Nutrigao e Alimentagio da UP; Faculdade de Medicina da UP ; 8- *Grupo de Estudo
- Trabalho suportado por Nestlé Nutrition Institute

Introdugio: Apontam-se como causas de maior associagdo ao risco de des-
nutrigdo infantil o elevado nimero de irmaos, baixo peso ao nascer e causas
sociais maternas: grau de literacia, idade ou estatura. Objectivos: Identificar os
indicadores sociais maternos condicionantes da desnutri¢o infantil. Populagao:
Foram avaliadas 1285 criangas (0-60 meses) representativas dos 6 distritos de STP.
Métodos: Seleccionaram-se aleatoriamente 1285 criangas das 24704 criangas com
idades compreendidas entre os 0 e 5 anos, inscritas no programa de vacinagio de
2010. De acordo com o protocolo de avaliagao nutricional, procedeu-se a carac-
terizagdo do estado de nutrigio pelo indice peso/comprimento (P/C) e Indice
de Massa Corporal (IMC) da crianga através do célculo de zscores, recorrendo
ao programa WHO Anthro, de acordo com as curvas de crescimento da OMS
para este grupo etdrio. Os zscores do indice P/C(<24meses) e IMC(>24meses)
foram utilizados para classificar a estado nutricional (OMS) e a caracterizagao
do estado de nutri¢ao das maes pelo IMC (OMS). O protocolo foi aprovado
pelo Conselho de Administra¢do do Centro Hospitalar Dr. Ayres de Meneses
e pela Comissio de Etica do HPICHS]. Inseriram-se os dados no MedQuest” e
o tratamento estatistico efectuado no SPSS®, para a totalidade da amostra e por
grupos (0 < 24 e >24 <60 meses). Resultados: 45,5% das criangas sdo do sexo
O e54,5% do @, e média de idade 26+18 meses (min=0; max=60). Observa-se
uma elevada percentagem de desnutri¢do (31%) no grupo das criangas mais
jovens (0<24meses) vs 24% nas mais velhas (>24 <60meses). Nas crian¢as com
idades até 24 meses, os indicadores sociais maternos [IMC(<25kg/m2), baixa
estatura(<1,55cm), baixo grau de escolaridade(<4anos), presenca de habitos
tabagicos e consumo de alcool] aumentam o risco de desnutri¢ido, enquanto
que nas mais velhas (>24meses) os de maior influéncia no risco de desnutri¢ao
referem-se a idade da mae (<20anos), IMC(<25kg/m2), baixa estatura(<1,55cm)
e baixo grau de escolaridade(<6anos). O peso ao nascer >2500g revelou-se um
factor protector em relagdo ao risco de desnutrigdo (0<24meses:OR=0,429[0,2
47-0,743]; >24<60:0R=0,450[0,213-0,951]. Conclusdes:A elevada prevaléncia de
desnutrigdo infantil observada na popula¢ao estudada parece estar relacionada
com indicadores sociais e marcadores nutricionais da mae. Aponta-se para a
enorme importéncia de actuar em duas vertentes complementares: formagao/
informagdo das mées e intervengdo prioritdria na gravidez.

Palavras-chave: desnutrigdo infantil, indicadores maternos

PAS73 (13SPP-24839) - DESAFIOS DA PEDIATRIA
DO SECULO XXI - INFECOES SEXUALMENTE
TRANSMISSIVEIS NA URGENCIA DE PEDIATRIA
MEDICA

Tiago Milheiro Silva'; Patricia Lopes'; Cristina Henriques'; Silvia Afonso'; Ant6nio
Marques'
1- Hospital Dona Estefania

Introdugio: O aumento do limite de idade de atendimento em Servigos de
Urgéncia Pediétricos confrontou os profissionais com situagdes peculiares da
adolescéncia. As Infe¢des Sexualmente Transmissiveis (IST) sdo um destes novos
desafios. Tem-se assistido a um aumento do numero de casos diagnosticados
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nos tltimos anos, constituindo um problema de satde piblica. Os adolescen-
tes sdo considerados um grupo de alto risco para as IST e é imperativo fazer o
seu diagndstico precoce de modo a prevenir potenciais complicagdes e inter-
romper a cadeia de transmissdo. A abordagem destes doentes num Servigo de
Urgéncia Pedidtrico geral apresenta particularidades em termos de anamnese,
exame objetivo, meios complementares de diagnostico, tratamento e encami-
nhamento. Objetivos: Conhecer a realidade da urgéncia de pediatria de um
hospital central, tanto no que respeita aos diagndsticos efetuados como as
caracteristicas da sua abordagem. Material e Métodos: Efetuou-se um estudo
descritivo, retrospetivo dos casos observados na Urgéncia de Pediatria Médica
(UPM) do Hospital Dona Estefania entre janeiro de 2011 e maio de 2012. Para
cada doente, foram recolhidos dados demograficos, clinicos, estudos laborato-
riais efetuados, terapéutica e encaminhamento, incluindo referéncia a rastreio
de parceiros/contactos. Resultados: Foram identificados 31 adolescentes com
idade superior a 14 anos, sendo que em 13 foi confirmada IST. A apresentagao
mais frequente foi disuria e exsudado uretral no sexo masculino, e disuria e
leucorreia no sexo feminino. O agente mais frequentemente identificado foi a
Neisseria gonorrhoeae com 6 casos. Registaram-se 2 casos de co-infec¢ao N.
gonorrhoeae e Chlamydia trachomatis. Verificou-se grande heterogeneidade no
tratamento do caso index e respetivos contactos, rastreio de outras IST, assim
como no encaminhamento destes doentes. Comentario: Os resultados obti-
dos neste estudo correspondem certamente apenas a uma pequena fragio da
realidade: muitos casos poderao passar despercebidos num Servigo de Urgén-
cia. Assim, ¢ indispensavel um elevado indice de suspei¢do e uma abordagem
sistematizada destes doentes, dado que as IST devem obrigatoriamente fazer
parte do diagnostico diferencial de um adolescente sexualmente ativo. Neste
sentido, propdem-se linhas de orientagdo para a abordagem destes casos na
UPM, o que permitird uma melhor prestagdo de cuidados ao adolescente e a
sociedade em geral.

Palavras-chave: IST; Adolescentes; Urgéncia de Pediatria

PAS74 (13SPP-61348) - INTOXICACAO POR ERVAS
SINTETICAS FUMAVEIS EM ADOLESCENTES.
EXPERIENCIA DE UM SERVICO DE URGENCIA

Ema Grilo'; Gustavo Januario’; Lia Gata'; Fernanda Rodrigues’; Luis Janudrio'
1- Hospital Pedidtrico Carmona da Mota

Introdugdo: As “ervas sintéticas” sdo drogas “legais” de fécil acesso e comercia-
lizadas a baixo custo em smartshops/headshops ou através da internet. Entre
este tipo de produtos, de popularidade crescente, encontram-se os “incensos
aromdticos” e potpourri, também chamados Spice ou K2 (misturas de ervas
sintéticas fumaveis) que ndo constam da legislagdo portuguesa de controlo de
estupefacientes e substancias psicotrdpicas e que podem conter na sua compo-
si¢do canabinoides sintéticos. Os efeitos do consumo destas drogas sdo seme-
lhantes aos efeitos psicoactivos da cannabis, porém, mais potentes e perigosos.
Os efeitos toxicos sio significativos e responsaveis por um niimero crescente de
admissoes hospitalares em todo o mundo, embora a confirmagao do consumo
ndo seja habitualmente possivel através dos habituais testes de rastreio de dro-
gas na urina. Descrigao do caso: Sdo apresentados quatro casos de intoxicagdo
por inalagao de fumo de “incensos aromaticos” e potpourri sob a forma de
cigarro, em adolescentes com idades superiores a 14 anos, previamente sauda-
veis e sem histdria identificada de consumo de substéncias ilicitas. Os motivos
de observagdo no nosso SU foram lipotimia, sincope, convulsdes e alteragio do
estado de consciéncia. Em todos os casos foi obtida a confirmacéo do consumo
de “incenso”/potpourri mas em apenas um foi detectada a presenca de cana-
binoides na urina. Nao foram encontradas outras drogas. Nos quatros casos a
sintomatologia teve uma duragio inferior a 16 horas, tendo, no momento da
alta, exame clinico normal. Discussdo: O consumo de drogas “legais” sintéticas
¢ uma realidade em idade pediétrica. O acesso facil e barato a estas drogas na
adolescéncia, idade em que sdo habituais os comportamentos de risco associados
a experimentagéo, tornam as situagdes de intoxicagdo muito mais frequentes.
Pretende-se, com a exposi¢do destes casos, alertar e sensibilizar todos os pro-
fissionais da drea da satde infanto-juvenil para este tipo de consumo, formas
de apresentagao da intoxicagdo e suas consequéncias a curto prazo.

»

Palavras-chave: Drogas “legais”, “incensos aromaticos”/potpourri
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PAS75 (13SPP-73617) - (*) PRESCRICAO DE
MEDICAMENTOS NAO ANTIBIOTICOS NUM
SERVICO DE URGENCIA PEDIATRICO - PODEMOS
MELHORAR?

Pedro Epifanio’; Patricia Cardoso’; Mariana Domingues'; Telma Ormonde’; Lia Gata';
Gustavo Janudrio'; Fernanda Rodrigues'; Luis Januério®

1- Servigo de Urgéncia, Hospital Pedidtrico Carmona da Mota, Centro Hospitalar e Universi-
tario de Coimbra

Introdugéo: O funcionamento de um servigo de urgéncia pedidtrica poli-
valente (SUPV) assenta num grupo heterogéneo de médicos, podendo
condicionar variedade na prescrigdo farmacoldgica, apesar dos protocolos
instituidos. Objectivos: Caracterizar a populagdo utente de um SUPV e
avaliar a frequéncia, o tipo e as indicagdes para a prescrigdo farmacoldgica
bem como a sua concordéncia com os protocolos existentes no Servigo.
Métodos: Selegido aleatéria de um dia por més, entre fevereiro de 2011 e
janeiro de 2012, com analise retrospectiva de todos os episédios de urgéncia
de pediatria médica e avaliagao de idade, sexo, medicagdo prévia, diagnos-
tico e prescrigdo farmacolédgica efetuada no SU. Os antimicrobianos foram
alvo de anélise separada. Resultados: Foram incluidos 1224 episédios, com
predominio do grupo etario dos 12M-3A e com discreto predominio do
sexo masculino (52,2%). Os diagndsticos mais frequentes foram: gastroen-
terite aguda (GEA) (17,9%), rinofaringite (12,5%) e febre sem foco (6,8%).
Estavam previamente medicados 22,8% (54,1% por automedicagao e 29,0%
por indicagao médica), a maioria com antipirético (43,3%), broncodilata-
dor (BD) (19,9%) ou antibidtico (16,4%). 621 (50,1%) criancas receberam
1 ou mais medicamentos (excluindo antipiréticos/anti-inflamatérios). Os
farmacos mais prescritos foram: BD 10,2% (inalados 69,2%, orais 30,8%),
solucdo de reidratagdo oral (SRO) 6,5%, anti-histaminicos 5,6% (1° geragao
39,7%, 2* geragao 60,3%), corticoides 5,1% (60,4% orais, 20,6% inalados,
19,0% topicos) e descongestionantes nasais 2,9%. As principais indica-
¢oes para cada grupo foram: BD orais - “dispneia expiratéria” (45,0%) e
bronquiolite (32,5%); BD inalados — asma (80,0%); SRO - GEA (91,1%);
anti-histaminicos — varicela (17,1%), urticaria (17,1%), prurigo estréfulo
(11,4%) e outros exantemas (10,0%); corticoides orais — laringite/larin-
gotraqueobronquite (42,1%) e asma (36,8%); corticoides inalados — asma
(84,6%); corticoides topicos — eczema atopico (41,7%) e dermatite de con-
tacto (16,7%). Os descongestionantes nasais foram maioritariamente pres-
critos para rinofaringite. Conclusdes: A prescri¢do no SU foi globalmente
criteriosa e uniforme. Existem, no entanto, alguns pontos onde serd possivel
melhorar, nomeadamente na redugéo da prescri¢ao de broncodilatadores
orais e descongestionantes nasais e na escolha do tipo de anti-histaminicos.
A monitorizagao da prescrigdo farmacoldgica é uma estratégica de melhoria
da qualidade, com claros beneficios para os doentes.

Palavras-chave: urgéncia pediatrica, prescrigdo, andlise

PAS76 (13SPP-83622) - URGENCIAS EM IDADE
PEDIATRICA - DOIS OLHARES, UMA REALIDADE.

Joana Bordalo'; José Pedro Antunes’ Maria Miguel Almiro’; Joana Sequeira* M. Cata-
rina Sebe*

1- USF Flor de Sal - ACeS Baixo Vouga II; 2- UCSP flhavo 1 - ACeS Baixo Vouga IT; 3- Ser-
vigo de Pediatria do Centro Hospitalar Baixo Vouga; 4- USF Flor de sal - ACeS Baixo Vouga II

Introdugao: Inerente a crianga doente, estd a necessidade de recurso aos
servigos de satide disponiveis, nomeadamente o Servigo de Urgéncia Pedi-
atrica (SUP), o qual tem sido utilizado indiscriminadamente e alvo das
conhecidas “falsas urgéncias”. Em ambiente dos Cuidados de Saude Prima-
rios (CSP), a Consulta de Agudos (CA) recebe situagdes urgentes, algumas
com necessidade de referenciagao. Objetivos: Caraterizar o recurso ao SUP
e CA, conhecer a frequéncia de referenciagio ao SUP e avaliar a qualidade
das cartas de referenciagdo. Metodologia: Estudo observacional, analitico
e transversal decorrido entre dezembro de 2011 e janeiro de 2012. Amos-
tra ndo aleatorizada composta pelas criancas que recorreram ao SUP em 5
dias ndo consecutivos, e 8 CA de uma USF durante um més. Avaliaram-se
aspetos sociodemogrificos, seguimento da crianga, motivos e duragio da
doenga, procedimentos efetuados e destino apos alta. Avaliagdo qualitativa
da carta de referenciagdo segundo critérios predefinidos. Estatistica em
Excel®. Resultados: Recorreram ao SUP 504 criangas, 53,8% sexo masculino
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e idade média de 3,46anos, 57,6% seguidas pelo médico de familia (MF).
Os motivos mais frequentes foram febre (22,1%) e tosse (21,4%), e em
44,5% com menos de 24h de evolugao da doenga. A patologia respiratéria
foi a mais prevalente e a maioria teve alta para o domicilio (94,6%), sem
qualquer medicagéo (55,6%). Foram referenciadas pelos CSP 3,6%, e cujas
cartas foram classificadas como: muito boas (22%), boas (27,8%), aceitdveis
(38,9%), més (11,1%). As CA recorreram 220 criangas, das quais 53 foram
estudadas. Maioria rapazes (62,3%), idade média 4,95 anos. Seguidas no MF
69,8%. A maioria acompanhada pela mée (69,8%), referindo em média 2,2
motivos/consulta, como a febre (62,3%) e a tosse (60,4%) e, geralmente com
mais de 2 dias de evolugdo (41,5%). Foram submetidas a tratamento na USF
5,7%, sendo a patologia respiratéria a mais frequente (62,3%). Tiveram alta
para o domicilio sem qualquer medicagao 43,4% e, 11,3% foram referencia-
das ao SUP, em 83,3% por davida diagndstica. Conclusdo: As populagdes
que recorram ao SUP e ao CA parecem ser semelhantes, quanto ao motivo,
duragdo da doenga e patologia. A USF apresentou uma taxa de referencia-
¢do de 11,3%, superior a observada pelo SUP (3,6%). A comunicagio entre
profissionais parece ser de qualidade, uma vez que apenas 11,1% das cartas
foram mas. Esta articulagdo deve ser encorajada, maximizando os recursos
e rentabilizando a sinergia dos servigos.

Palavras-chave: urgéncia pediatria, referenciagao

PAS77 (13SPP-87773) - (*) PRESCRICAO ANTIBIOTICA
NUM SERVICO DE URGENCIA PEDIATRICO -
PODEMOS MELHORAR?

Mariana Domingues'; Patricia Cardoso'; Pedro Epifanio’; Telma Ormonde’; Lia Gata';
Gustavo Janudrio'; Fernanda Rodrigues'; Luis Januario’
1- Hospital Pediatrico Carmona da Mota - Centro Hospitalar e Universitério de Coimbra

Introdugéo: Os servigos de urgéncia (SU) em Portugal recebem um fluxo
indiferenciado de doentes, onde predominam as situagdes infecciosas agudas,
sendo um local onde é frequentemente iniciada antibioterapia, por vezes
inapropriada ou injustificada. Objetivos: Avaliar a prescri¢do de antibioti-
cos no SU, as razdes da sua utilizagdo e comparar com estudo semelhante
efetuado em 2008. Material e Métodos: Analise retrospetiva de todos os
episddios de urgéncia de pediatria médica, um dia por més selecionado
aleatoriamente, de fevereiro de 2011 a janeiro de 2012. Foram registados
o diagnoéstico final e o antibi6tico prescrito e analisadas as atitudes tera-
péuticas nas situagdes clinicas de antibioterapia controversa. Excluiram-se
o0s casos com internamento. Compararam-se os resultados com os de um
estudo semelhante realizado em 2008. Resultados: Nos 12 meses do estudo
houve 45652 episodios de urgéncia de pediatria médica, tendo sido inclui-
das 1224 criangas. Houve 209 (17,1%) prescri¢des de antibiético sistémico:
amoxicilina (61%), amoxicilina-clavulanato (amoxiclav - 19%), macrdélidos
(7%), cefuroxime (7%), flucloxacilina (4%), ceftriaxone (1,8%) e ampicilina
(0,5%). As razdes da prescrigdo foram: para a amoxicilina sobretudo infec-
¢des respiratdrias, predominando a amigdalite bacteriana (34,4%); para a
amoxiclav as infec¢oes da pele e tecidos moles (IPTM) e adenite (53,8%),
seguidas de cistite (12,8%); para os macrolidos a pneumonia (73,3%), para
o cefuroxime as infecgdes urinarias (92,9%) e para a flucloxacilina as IPTM
(100%). O grupo etario dos 5-10A foi o mais medicado. Na patologia infec-
ciosa em que a antibioterapia é controversa, a prescri¢gio ocorreu em 83,7%
dos casos de otite média aguda (OMA), 86,2% das conjuntivites, 5,4% das
febres sem foco, 0,6% das rinofaringites e em 0% das asmas, bronquiolites ou
gastrenterites. Comparando com o estudo anterior, apesar de ligeiro aumento
da prescri¢do antibidtica (14 para 16,4%), manteve-se estavel o padrao de
escolha antibidtica por patologia. Foram exce¢do o aumento da amoxiclav
(13 para 18,7%) e a redugdo da flucloxacilina (18 para 3,8%), justificados
pela auséncia de flucloxacilina em suspensao durante o periodo do estudo.
Conclusées: O padrio de prescrigdo antibiotica foi adequado. Foi possivel
tratar a grande maioria das situagoes infecciosas apenas com 4 antibiéticos,
sendo a amoxicilina o mais utilizado. Na OMA houve elevada percentagem
de prescrigdo, que poderd ser melhorada.

Palavras-chave: prescri¢ao, antibioticos, idade pediatrica, servico de
urgéncia
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PAS78 (13SPP-75516) - (*) AVALIACAO DE LINGUAGEM
VERBAL E RELACAO COM MATURIDADE
INTELECTUAL EM CRIANCAS EM IDADE PRE-
-ESCOLAR EM CUIDADOS DE SAUDE PRIMARIOS

Liane Correia-Costa'; Vania Gongalves'; Helena Silva? Rita Jorge'; Rita Santos Silva';
Claudia Aguiar'; Fitima Pinto®

1- Servigo de Pediatria, UAG - MC, Centro Hospitalar Sdo Jodo, EPE - Porto; 2- Servigo de
Pediatria, Centro Hospitalar do Porto, EPE - Porto; 3- Departamento de Pediatria, ACES Porto
Ocidental; ELI Porto Ocidental

Introdugéo/objectivos: As perturbagdes de linguagem tém diversas causas e
estima-se que atinjam 3-15% das criangas em idade pré-escolar. A identifica-
¢ao de falhas na aquisi¢do da linguagem é muito importante, podendo estas
constituir indicadores precoces de alteragdes do desenvolvimento psicomotor.
Os autores pretenderam avaliar a linguagem verbal, nas componentes Com-
preensdo e Expressao, através da aplicagio duma escala formal, padronizada
e aferida para a populagio portuguesa (TALC, 5%digdo, 2008) e relacionar os
resultados com uma avaliagdo cognitiva efectuada através do Teste do Dese-
nho da Figura Humana de Goodenough (TDFHG), frequentemente utilizado
na avaliagdo cognitiva infantil. Métodos: Foram convocadas aleatoriamente,
entre Julho-Setembro/2011, criangas seguidas em Centros de Satide do ACES
Porto Ocidental, com idades entre os 4 e os 5 anos e 11 meses, a quem foram
aplicadas os testes referidos. Resultados: Foram avaliadas 66 criangas (56%
sexo feminino, idade média 59 meses). Todas as criangas eram de nacionalidade
Portuguesa e frequentavam infantario/pré-escola. Na area da Compreensio,
8% (n=>5) das criangas obtiveram resultados inferiores ao percentil 50 (P50)
para a idade e 45% (n=30) 2P90. Na drea da Expressdo, 20% (n=13) obtiveram
resultados <P50 e 53% (n=35) 2P90. Trés criangas apresentaram resultados <P5
em ambas as dreas. Criangas cujas maes apresentavam escolaridade secundaria/
superior apresentaram resultados superiores na Expressao (p<0.05), o mesmo
néo se verificando na Compreensdo ou com a escolaridade do pai. Relativa-
mente & avaliacdo cognitiva, nenhuma crianga obteve resultado abaixo de 80;
9% obtiveram resultado Normal Lento, 52% obtiveram Normal, 9% obtive-
ram Normal Brilhante e 30% obtiveram Superior ou Muito Superior. O grupo
de criangas que obteve resultados >P75 na Compreensao apresentou um QI
médio significativamente superior (97 vs 115, p<0.05). Discussdo: Os autores
reforcam a importancia dos testes de desenvolvimento direcionados a drea da
linguagem. Neste estudo foi possivel, de forma rapida e simples, identificar um
namero significativo de criangas com desempenhos inferiores a mediana para
aidade, possibilitando intervengao atempada em criangas em risco de dificul-
dades futuras na aquisi¢ao da leitura e noutras capacidades de socializagdo.
O TDFHG pode complementar a avaliagdo de linguagem, sendo necesséarios
mais estudos que mostrem que o desempenho neste teste se relaciona com as
capacidades linguisticas das criangas.

Palavras-chave: Linguagem, Desenvolvimento, Idade pré-escolar

PAS79 (13SPP-78216) - (*) AVALIACAO DO
DESENVOLVIMENTO PSICOMOTOR DE CRIANCAS
EM IDADE PRE-ESCOLAR

Inés Ferreira'; Vasco Lavrador’; Juliana Oliveira? Claudia Aguiar? Rita Santos Silva?
Fatima Pinto®

1- Servigo de Pediatria do Centro Hospitalar do Porto; 2- Servigo de Pediatria do Centro Hospi-
talar Sao Jodo; 3- Consulta Pediatria do ACeS Porto Ocidental

Introdugdo: O Sistema Nacional de Intervencdo Precoce na Infancia indica como
principais sinalizadores os servigos de satide o que prioriza a identificagao de
atraso, ou risco de atraso, do desenvolvimento na idade pré-escolar, implicando
a importancia da sua avaliago sistematizada com recurso a instrumentos de
rastreio estandardizados precisos, exatos e fiaveis. Objetivos: Avaliar o desen-
volvimento psicomotor (DPM) de criancas em idade pré-escolar. Identificar
precocemente atraso ou sinais de alarme do desenvolvimento para acionar
mecanismos de agoes de apoio integrado, de carater preventivo ou reabilitativo
com promogao de competéncias. Métodos: Estudo transversal desenvolvido
num Centro de Satde urbano do Porto. Avaliagdo do DPM de criangas em
idade pré-escolar, entre Abril e Julho de 2012, através da aplicagdo da escala
Schedule of Growing Skills IT°. Resultados: Avaliadas 78 criangas, 52,6% (N=41)
do sexo masculino, com idade média 53,96 + 3,23 meses (minimo 49 e maximo
60 meses). Frequentavam o infantério 92,3% (N=72), 35,9% (N=28) pertenciam
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a0 nivel socioeconémico V e 85,9% (N=67) a uma familia nuclear. Verificou-
-se que 14,1% (N=11) apresentavam altera¢des em pelo menos uma das areas
avaliadas, sendo mais frequentes no sexo masculino (p=0,036). O atraso do
desenvolvimento foi mais frequente em criangas do nivel socioeconémico IV e
V, mas sem significancia estatistica. Os piores resultados foram observados nas
areas da motricidade fina - manipulagao (7,7%, N=6) e visdo (5,1%, N=4), e na
interagao social (6,4%, N=5). As criangas que apresentavam um desvio-padrdo
em pelo menos umas das areas (10,2% N=8) foram orientadas para reavaliagdo
com a mesma escala dentro de 6 meses, com exce¢do de uma crianga que foi
submetida a avaliacdo funcional com Escala de Desenvolvimento Psicomotor e
Mental Ruth Griffiths® por no¢do de mé qualidade de realizagdo. Trés criangas
(3,8%) apresentaram pelo menos dois desvios-padrdo em pelo menos uma das
areas, tendo sido orientadas para Equipas Locais de Intervengdo Precoce para
mais extensa avaliacdo do desenvolvimento, orientagdo e acompanhamento
multidisciplinar. Conclusdes: A avaliagdio do DPM mais precoce permitiu a
sinaliza¢do de criangas com atraso ou em risco de vir a desenvolver dificuldades
de aprendizagem. Desta forma, é de salientar o papel do Pediatra no diagnos-
tico precoce e orientagdo atempadas dos distirbios do desenvolvimento, sendo
insubstituivel na coordenagao da assisténcia multidisciplinar.

Palavras-chave: rastreio do desenvolvimento, Schedule of Growing Skills
II, Intervengdo Precoce

PAS80 (13SPP-21988) - (*) INTERNAMENTOS
NA PEDIATRIA MEDICA: ESTATISTICAS E
INCONGRUENCIAS.

Manuel Ferreira-Magalhies'; Ana Azevedo?; Susana Tavares?; Cristina Rocha’, MRG
Carrapato®

1- Servigo de Pediatria do Hospital Pediatrico Integrado, C.H.S.Jodo; 2- Servio de Pediatria,
C.H. Entre Douro e Vouga

Introdugdo: A medicina ha muito que deixou de ser uma atividade exclusi-
vamente clinica. Atualmente, e tendo em conta o panorama nacional e inter-
nacional, os médicos tém, necessariamente, que estar atentos a eficiéncia dos
servicos de satide onde estao integrados, sendo dos principais responsaveis pelo
seu progresso. Objectivos: Estudar a atividade de um internamento de pedia-
tria médica. Metodologia: Estudo retrospectivo das bases de dados estatisticas
hospitalares oficiais, nomeadamente, indicadores de atividade e eficiéncia do
internamento de pediatria médica entre 2007 e 2011. Estudo individual dos
processos dos doentes referidos como tendo tido reinternamentos (5 dias apos
a 1 alta) ou altas precoces (<24 horas), no 1° trimestre de 2012. Resultados:
O internamento de pediatria médica em estudo tem 22 camas. O niimero de
doentes internados tem aumentado anualmente, atingindo os 1207 doentes em
2011. A taxa de ocupagdo apresenta uma progressao oscilante entre os 65% e
0s 73%, nos tltimos 3 anos. O tempo de demora média de internamento teve
um aumento progressivo desde 2007, mas em 2011 teve uma queda acentuada
de 4,9 (2010) para 4,4 dias (2011). A origem dos doentes internados ¢, cada
vez mais, o SU, representando 62% dos mesmos em 2007 e 88% em 2011. Os
reinternamentos tém diminuido percentualmente, tendo representado 5% dos
internamentos em 2008 e apenas 3% em 2011. Ja o numero de altas precoces teve
um minimo de 9% em 2008, e atingiu 0 maximo de 13% em 2011. No primeiro
trimestre de 2012 estdo registados, oficialmente, 8 reinternamentos e 25 altas
precoces. Apos consulta pormenorizada dos processos dos doentes envolvidos
verificou-se a existéncia de apenas 2 reinternamentos reais, sendo que, dos res-
tantes, 5 eram recém-nascidos internados na 12 semana de vida (com alta do
bergario recentemente) e 1 foi um internamento por causas diferentes. As altas
precoces reais revelaram-se nulas, com 22 codifica¢des erradas (apresentavam
duragdo > 24 horas), 2 transferéncias por necessidade de cuidados especializa-
dos e 1 que ndo pertencia a pediatria médica. Discussao: Este estudo evidencia
o esforgo realizado no ultimo ano para melhorar os indicadores de eficiéncia.
Além disso, e sendo que estes dados sao disponibilizados & ACSS como forma
de avaliagdo dos servigos, pretende-se alertar para as incongruéncias demons-
tradas na codificagao de indicadores importantes nesta avaliacdo da atividade
médica, podendo interferir com alocagio de custos e com decisdes de gestdo.

Palavras-chave: internamentos, indicadores, eficiéncia, pediatria médica
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PASS81 (13SPP-21641) - INQUERITO DE PREVALENCIA
DE PRESCRICAO - QUE INFORMACOES NOS PODE
DAR?

Ana Brett'; Ann Vesporten’ Mike Sharland’; Fernanda Rodrigues’

1- Servigo de Urgéncia e Unidade de Infecciologia, Hospital Pediatrico Carmona da Mota, Centro
Hospitalar e Universitario de Coimbra; 2- Project ARPEC (Antimicrobial Resistance and Prescri-
bing in European Children), Laboratory of Medical Microbiology, Vaccine & Infectious Disease
Institute (VAXINFECTIO), University of Antwerp, Antwerp, Belgium; 3- Project ARPEC, Pae-
diatric Infectious Diseases Unit, St George’s Healthcare NHS Trust, Tooting, London

Introdugéo: O uso inadequado de antimicrobianos em meio hospitalar tem
contribuido para o aumento das resisténcias. Os inquéritos pontuais de
prevaléncia da prescrigdo de antimicrobianos (“Point Prevalence Survey”
- PPS) tém sido usados como ferramenta epidemioldgica para avaliagdo do
consumo dos mesmos em adultos. Objectivo: Realizagio de um PPS num
hospital pediétrico de nivel 3, avaliando os seus resultados. Métodos: Estudo
descritivo, baseado em inquérito, realizado durante o periodo de um dia em
Setembro/2011, a todas as criangas internadas num hospital pediatrico de
nivel 3. Varidveis analisadas: tipo de enfermaria, idade, sexo, diagnéstico, tra-
tamento antimicrobiano e sua indicagéo clinica. Os dados foram submetidos
online no programa WebPPS criado pela European Surveillance of Antimi-
crobial Consumption (ESAC) para um projecto de resisténcias e prescrigao
em criangas europeias. Resultados: No dia do estudo a taxa de ocupagdo
das enfermarias foi de 64% (60 doentes). Destes, 18 (30%) encontravam-se
medicados com antimicrobianos. A taxa de utilizagdo por enfermaria foi:
44% Oncologia, 43% Unidade de Cuidados Intensivos, 37% Cirurgia, 29%
Pediatria Geral e 16% Ortopedia/Neurocirurgia. A mediana de idade foi 6A
(2D - 17A), sendo 56% do sexo masculino. Doze (67%) tinham antecedentes
patoldgicos. Encontravam-se prescritos 30 antimicrobianos, em 5 criangas
mais do que um: 20 antibiéticos (14 B-lactamicos, 4 glicopeptideos, 1 ami-
noglicosideo, 1 sulfonamida), 7 antifungicos (4 fluconazol, 3 nistatina), 3
antiviricos (aciclovir). Os motivos de prescri¢ao foram: profilaxia cirtrgica
(5), febre em doente oncoldgico (4), profilaxia médica (4), infecgdo da pele
e tecidos moles (2), sépsis, sinusite e pneumonia (1 cada). Nas criangas sob
tratamento, 7 tinham infec¢des adquiridas na comunidade e 2 nosocomiais.
O tratamento foi empirico em 94%. Discussdo: A realizagdo do PPS permitiu
obter informagao 1til: a taxa de prescrigdo antimicrobiana foi semelhante a de
outros hospitais europeus, sendo os B-lactamicos o principal antimicrobiano
prescrito. Apesar das limitagdes de um estudo efectuado num dia, sendo o
PPS um inquérito simples, pode ser realizado em diferentes épocas do ano,
sensibilizando e motivando os profissionais para a utilizagido adequada de
antimicrobianos. Permite ainda, pela uniformidade da metodologia utilizada,
comparar padrdes de prescrigao ao longo do tempo na mesma instituigdo bem
como comparar resultados entre diferentes hospitais.

Palavras-chave: Inquérito Prevaléncia Prescri¢do, antimicrobianos

PASS82 (13SPP-31242) - UMA INFECCAO URINARIA
E UM NOVO DIAGNOSTICO - SINDROME DE
BECKWITH-WIEDEMANN COM REFLUXO VESICO-
-URETERAL GRAVE

Liane Correia-Costa'; Mariana Matos Martins'; Vania Gongalves'; Marco Pereira'; Geor-
geta Oliveira'; Patricia Santos'; Eduarda Cruz'
1- Servigo de Pediatria, Departamento MCJ, Hospital Pedro Hispano, ULS Matosinhos

Introdugao: O Sindrome de Beckwith-Wiedemann (SBW) é um distirbio de
hipercrescimento que envolve a predisposi¢do ao desenvolvimento de diver-
sos tumores (sobretudo hepatoblastoma e T. Wilms) em idade pediatrica,
com uma incidéncia de cerca de 1/13.700. A apresentagdo clinica ¢ altamente
varidvel e, na grande maioria dos casos, ocorre espontaneamente, sem trans-
missdo familiar. Caso clinico: Apresenta-se o caso clinico de lactente de 1
meés, internado no nosso hospital com o diagnéstico de pielonefrite aguda
a E. coli ndo complicada. Como antecedentes pessoais destacavam-se uma
prematuridade de 34 semanas por pré-eclampsia, ecocardiograma fetal com
insuficiéncia adrtica ligeira, tendo nascido grande para a idade gestacional
(peso 3.025g, P90-97), com internamento na UCIN por prematuridade e risco
infeccioso, com registo de alguns episédios de hipoglicemia neste periodo. A
admissdo do lactente, foram evidentes alteragdes fenotipicas que, juntamente
com a histéria prévia levantaram a suspeita clinica de SBW (macrossomia,
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macroglossia com fcies grosseiro, hipoglicemia neonatal, presenca de pequena
hérnia umbilical e didstase dos rectos, depressdes lineares do 16bulo da ore-
lha, hemangiomas cavernosos dos membros (2) e escroto (1), angioma plano
da face). Estudo genético revelou padrao de hipometilagdo em IC2 da regido
11p15, confirmando a suspeita clinica de SBW. Durante o internamento foi
efectuada ecografia abdominal e pélvica que revelou 6rgaos intra-abdominais
normodimensionados, 2 quistos hepaticos simples e pequena dilatagdo pielo-
-calicial. Em seguimento em consulta efectuou, aos 3 meses, nova ecografia que
revelou ligeiras caliectasias na regido sinusal média inferior do rim esquerdo,
com alguns focos microlitidsicos associados, observando-se também algumas
hiperecogenicidades piramidais a esquerda sugerindo nefrocalcinose e cistou-
reterografia retrograda que revelou refluxo vesico-ureteral (RVU) grau IV/V
a direita com acentuado refluxo intra-renal difuso associado. Doseamentos de
a-fetoproteina seriados tém demonstrado niveis em descrescendo (1° dose-
amento aos 2 meses - 936 ng/mL). Discussdo: A associagdo deste sindrome
com a ocorréncia de anomalias estruturais renais e nefrocalcinose é conhecida,
no entanto, ndo é comum ocorrer uma evolugdo complicada destas anoma-
lias tdo precocemente na infincia. O lactente foi orientado para consulta de
Nefrologia Pediatrica em centro de reférencia e discute-se a necessidade de
intervengao cirdrgica urgente por Urologia para correc¢ao de RVU, dado o
risco de evolugdo para insuficiéncia renal.

Palavras-chave: Sindrome de Beckwith-Wiedemann; Refluxo vesico-
-ureteral; Nefrocalcinose

PAS83 (13SPP-31555) - (*) SINDROME DA TRISSOMIA
PARCIAL DO 1/3 DISTAL DO 10Q - UM SINDROME
POLIMALFORMATIVO RARO

Cl4udia Loureiro Gomes'; Joana Faleiro’ Rosalina Barroso?
1- Centro Hospitalar Lisboa Norte,EPE.Hospital de Santa Maria; 2- Hospital Prof.Doutor Fer-
nando Fonseca,EPE

Introdugdo: A trissomia parcial do (1/3 distal) brago longo do cromossoma
10 é um sindrome bem definido, mas raro na sua incidéncia. A maioria dos
casos resulta de translocagdes nao balanceadas. Caracteriza-se pela existéncia
de multiplas anomalias congénitas, tais como dismorfia facial (fronte alta, face
plana, hipertelorismo, blefarofimose, nariz pequeno), microcefalia, microre-
trognatismo, malformacées do palato, cardiopatia congénita e anomalias dos
membros. O atraso global do desenvolvimento psicomotor e a ma progressao
estaturo-ponderal sdo também caracteristicos deste sindrome. Caso clinico:
Recém nascido, sexo feminino, caucasiana. Pais saudaveis, ndo consangui-
neos. Antecedentes pessoais: gestagao de termo, vigiada, serologias maternas
negativas, ecografias obstétricas descritas como normais até as 38 semanas,
altura em que ¢ detectado oligodmnios e restri¢ao de crescimento intrauterino
assimétrico. Cesariana electiva as 38 semanas. Indice de Apgar 6/8. Soma-
tometria ao nascer: peso <p5 (2075g), comprimento <p5 (42cm), perimetro
cefélico <p5 (30cm). Recém nascido com sindrome polimalformativo carac-
terizado por dismorfia facial, blefarofimose, fenda palatina, microretrogna-
tismo, laringomaldcia, sindactilia do pé direito, cifoescoliose grave, luxagao
bilateral dos joelhos e subluxagio bilateral da anca. Ressonancia magnética
cranio-encefalica e medular em D5 de vida: microcefalia primadria; focos de
mielomalacia periventricular; curvatura raquidiana andmala, ndo associada a
anomalias do eixo medular. Avaliagdo cardiolégica sem alteragoes. Caridtipo:
46,XX,der(15)t(10;15)(q24;p11.2)dn.ish der(15)t(10;15)(10qter+;15qter+).
Cariétipos dos progenitores de constituigdo normal. Actualmente tem 17
meses de idade e verifica-se atraso grave do desenvolvimento psicomotor e
ma progressdo estaturo-ponderal, encontrando-se integrada em programa de
intervengdo precoce e mantendo acompanhamento multidisciplinar. Comen-
tarios: A maioria das caracteristicas fenotipicas identificadas nesta doente
estdo descritas nos casos de trissomia 10q publicados. As alteragdes esquelé-
ticas, nomeadamente a luxagéo bilateral dos joelhos, ndo descrita anterior-
mente, poderd estar associada a propria cromossomopatia ou ter resultado
de processo deformativo intrauterino. Os autores salientam a importancia
do diagnéstico pré-natal na detecgdo de anomalias congénitas major e do
aconselhamento genético futuro.

Palavras-chave: sindrome trissomia 10q, diagndstico pré-natal
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PAS84 (13SPP-84403) - (*) CARDIOPATIA SEPTAL
CONGENITA, CATARATAS E HIPOTIROIDISMO
ASSOCIADOS A ANOMALIA DO CROMOSSOMA XP21
- UM NOVO SINDROME NEONATAL?

Joana Miranda'; Gustavo Rocha? Patricia Costa'; Claudia Moura'; Henrique Soares?;
Manuela Rodrigues? Maria Jodo Baptista'; José Carlos Areias'; Hercilia Guimaraes?

1- Servigo de Cardiologia Pediatrica, Departamento de Pediatria, Centro Hospitalar de Sao Joao,
Porto; 2- Servigo de Neonatologia, Departamento de Pediatria, Centro Hospitalar de Sdo Jodo,
Porto; Faculdade de Medicina da Universidade do Porto

Introdugio: Os autores descrevem o caso clinico de um recém-nascido (RN) com
cardiopatia septal congénita, cataratas e hipotiroidismo, associados a anomalia
do cromossoma Xp21. Caso clinico: RN de termo, do sexo feminino, admitido
na UCIN no terceiro dia de vida por suspeita de cardiopatia congénita. Primeira
filha de um casal jovem, saudavel, ndo consanguineo. Na admissao o ecocardio-
grama confirmou a existéncia de uma comunicagao interauricular (CIA), uma
comunicagio interventricular (CIV) perimembranosa grande, dilatagio das cavi-
dades cardiacas direitas, canal arterial patente e hipertensido pulmonar severa.
Na segunda semana de vida iniciou tratamento anticongestivo com furosemida,
espironolactona e captopril por desenvolver insuficiéncia cardiaca e derrame
pericardico. No 15° dia de vida foi detetada uma elevagio dos niveis séricos de
TSH, ndo presente no Cartdo de Guthrie, tendo iniciado levotiroxina. A ecografia
tiroidea, niveis séricos de testosterona, DHEA-S e anticorpos antitiroideus foram
normais. Adicionalmente foram também diagnosticadas cataratas congénitas
bilaterais, tendo sido realizada facoemulsificacdo e aspiragdo das mesmas. No
segundo més de vida foi submetida a cirurgia cardiaca de corregéo da CIA, CIV
e encerramento do canal arterial. Atualmente a doente tem quatro meses, esta
clinicamente estavel. Mantém uma CIV residual, sem hipertensio pulmonar.
O estudo infecioso foi negativo, nomeadamente o estudo de PCR (Polimerase
Chain Reaction) para a Rubéola, bem como o estudo metabdlico inicial. O teste
de array de hibridizagdo genémica comparativa revelou a anomalia cromosso-
mica Xp21.2-p11.4(31,428,834-40,214,999)x1. Discussio: A associagdo clinica
descrita ndo parece corresponder a nenhum sindrome ja descrito na literatura.
A alteragdo cromossomica identificada no Xp21 é provavelmente a anomalia
responsavel pelo fendtipo da doenga. Esta alteragdo cromossémica resulta na
delegdo em hemizigotia de 29 genes envolvidos na etiologia de diversas doen-
cas conhecidas e ndo se encontra descrita em nenhuma das bases de dados de
CNV (Copy Number Variations), pelo que consideramos muito provavel que
a anomalia identificada seja efetivamente causadora do fenétipo observado.
Assim, os autores propdem a existéncia de um novo sindrome neonatal carate-
rizado por cardiopatia septal congénita, cataratas e hipotiroidismo, associados
a anomalia do cromossoma Xp21.

Palavras-chave: Cardiopatia congénita; cataratas congénitas;
hipotiroidismo

PAS85 (13SPP-51792) - INSECURE-ATTACHMENT
AND PHYSIOLOGICAL VULNERABILITY IN OBESE
CHILDREN

Inés Pinto'; Simon Wilkinson? Concei¢ao Calhau’; Rui Coelho®
1- Hospital Dona Estefania; 2- Oslo University Hospital; 3- Faculdade Medicina Porto

Background Quality of the parent—infant attachment relationship influences
physiological stress regulation. Objective: The aim of the present study was to
describe the associations between HPA-axis function as measured by cortisol
levels and attachment patterns in obese children. Methods: This study is part of
the Roots of Early Obesity project, a study of Portuguese obese children aged 8-13
years. HPA-axis measures were assessed; parent- and self-report questionnaires
(Inventory of Attachment in Childhood and Adolescence (IACA) were used to
assess child attachment security.) Linear regression analyses were performed for
individuals that scored low versus high on familial vulnerability problems, and
for boys and girls separately. Results: In this obese population based sample,
insecure attachment was related to cortisol levels, (p=0.028, B=-.317, R2=0.101),
negative association. For individuals with high familial vulnerability problems,
there is a significant effect of the association between cortisol and insecure-
-attachment in boys, (p=0.045, B=-.564, R2=0.318), negative association. There
is also a significant main effect of the association between cortisol and insecure-
-avoidant attachment (p=0.043, B=-.293, R2=-.086), negative association. For
individuals with high familial vulnerability problems, there is a significant effect
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of the association between cortisol and insecure-avoidant attachment in boys,
(p=0.038, B=-.580, R2=0.336), negative association. Conclusions: Insecure
Attachment was associated with cortisol levels in obese children. Apparently,
associations between physiological risk factors and insecure attachment are more
evident in boys with a high familial vulnerability. Therefore, it is important to
take into account attachment patterns, familial vulnerability and gender when
investigating putative physiological risk factors in obese children. Poor qua-
lity of the early maternal-child relationship have been shown to be associated
with subsequent higher prevalence in childhood obesity (1). Before interven-
tions targeting child obesity are introduced which aim to improve the quality
of maternal-child interactions, we need to know about potential mechanisms
involving for example stress response and emotion regulation.

Palavras-chave: obesity, cortisol,stress, attachment

PAS86 (13SPP-25634) - DIABETES INSIPIDA
NEFROGENICA: UMA DOENCA RARA A NAO
ESQUECER

Ana Brett'; Ana Teresa Gil'; Carolina Cordinha'; Clara Gomes'; A. Jorge Correia'
1- Unidade de Nefrologia Pediatrica - Hospital Pediatrico Carmona da Mota, Centro Hospitalar
e Universitério de Coimbra

Introdugdo: A diabetes insipida nefrogénica (DIN) congénita ¢ uma doenga
hereditaria, mais frequentemente ligada ao X, que se traduz pela incapacidade
do tbulo renal concentrar urina, apesar de niveis normais ou aumentados de
hormona anti-diurética (HAD). Objectivos: Caracterizar os doentes com DIN
seguidos em consulta de Nefrologia Pediatrica. Material e métodos: Analise
retrospectiva das criangas seguidas por DIN na consulta de Nefrologia de um
hospital pediatrico nivel 3, nos tltimos 21 anos. Resultados: Seguidas 5 criangas
do sexo masculino, dois dos quais gémeos dizigoticos, durante uma mediana
de 15 anos (min. 10, méx. 17). Idade de diagndstico mediana de 9 meses (min.
6, méx. 18). Quadro tipico em 4 criangas: ma progressio ponderal (MPP;
mediana de inicio 4 meses), polidipsia e politria (diurese mediana 9,5 mL/kg/h);
hipernatrémia, densidade e osmolalidade urindria baixas e hiper-osmolalidade
plasmatica (mediana de 161,5 mmol/L, 1003, 108,5 mOsm/L e 333 mOsm/L,
respectivamente). Mediana de relagio osmolalidade urindria/plasmatica 0,32 (N
>1,5). Prova com HAD negativa nos quatro. Avaliagdo ecografica renal normal.
A crianga diagnosticada aos 18 meses tinha MPP desde os 2 meses. Teste de suor
positivo aos 6 e 8 meses. Sem diarreia crénica ou intercorréncias respiratorias.
Por antecedentes familiares suspeitos de fibrose quistica, assumido este diag-
néstico como provavel. Em contexto de gastrenterite detectada hipernatrémia
(167 mmol/L), ureia (20 mmol/L) e creatinina (80 umol/L) elevadas, e densi-
dade urindria baixa (1005). Constatada poliuria e polidipsia. Colocada hipé-
tese diagnostica de DIN, confirmada pela prova com HAD. Atingida natrémia
normal, repetiu teste de suor (22 meses) que foi negativo. Todos iniciaram dieta
hipossalina com aporte hidrico ajustado e terapéutica com hidroclorotiazida e
amilorida. Associada indometacina entre 1,5 a 5 meses ap6s o diagndstico. Difi-
culdade inicial na estabilizagdo clinica, com necessidade de ajustes terapéuticos
frequentes. No seguimento, todos apresentaram dificuldades de aprendizagem.
Os gémeos foram diagnosticados com patologia do espectro autista. Conclusao:
Embora a DIN seja rara, a MPP que ocorre classicamente pelos 4 meses, como
neste estudo, deve evocar o diagndstico. A politria e polidipsia podem nao ser
evidentes. A hipernatrémia pode ser uma causa de falsos positivos no teste de
suor. O diagndstico precoce e a monitorizagao clinica e analitica regular sio
importantes para evitar as complicagdes da DIN.

Palavras-chave: diabetes insipida nefrogénica congénita

PAS87 (13SPP-44959) - SINDROME NEFROTICA
CORTICORRESISTENTE: ONZE ANOS DE
EXPERIENCIA DE UM CENTRO

Catia Pégo'; Aida Sa '; Alexandre Fernandes'; Marta Nascimento'; Maria do Sameiro
Faria'; Teresa Costa'; Conceigao Mota'
1- Centro Hospitalar do Porto

Introdugéo: A sindrome nefrética (SN) na infincia deve-se maioritariamente
a doenga de lesdes minimas e, habitualmente, entra em remissao ap6s a insti-
tuigdo de corticoides. Contudo, em cerca de 10% dos casos verifica-se resistén-
cia a corticoterapia e, nesses doentes, em até 1/3 existe uma mutagio genética
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subjacente. Populagio e métodos: Andlise retrospectiva dos doentes com SN
corticorresistente com idade superior a 12 meses (SN de inicio tardio) seguidos
no Hospital Maria Pia entre 1 de Janeiro de 2000 e 31 de Dezembro de 2011.
Objectivos: caracterizagao clinica, genética e histopatologica da populagdo;
descricao dos tratamentos e dos resultados obtidos. Resultados: No periodo
de tempo selecionado foram diagnosticados 15 casos de SN corticorresistente:
9 do sexo feminino e 6 do sexo masculino. Caracterizagio clinico-laboratorial
no momento do diagnostico: idade média 11,3+3,99 anos, albuminemia média
2,23+0,4 mg/dl, creatininemia média 0,56+0,35 mg/dl, sedimento urinario
activo em 5 doentes, hipertensao arterial em 3 doentes. Histologicamente:
glomerulosclerose focal e segmentar em 47%, doenga de lesbes minimas em
33%, nefropatia de IgM em 20%. Mutagio do gene NPHS2 em 47% (7 doentes).
Remissdo da doenga em apenas 20% (3 casos) apds terapéutica com ciclospo-
rina (doentes sem mutagio genética). Tempo médio de seguimento 44+35,5
meses e creatininemia média actual de 0,62+0,37mg/dl. Conclusdes: O estudo
histoldgico e genético das formas corticorresistentes de SN ¢ fundamental,
uma vez que pode permitir minimizar a utilizagao inadequada de terapéutica
imunossupressora. A semelhanga do descrito na literatura, também na nossa
populagdo nao se verificou remissao da doenga em nenhum dos doentes que
apresentava muta¢ao no gene NPHS2.

Palavras-chave: sindrome nefrética, corticorresisténcia, mutagio

PAS88 (13SPP-48899) - SINDROME NEFROTICO
CONGENITO - ESTUDO RETROSPECTIVO NUM
CENTRO DE REFERENCIA DO NORTE DO PAIS

Aida Sa'; Citia Nefro'; Marta Nascimento'; Alexandre Fernandes'; Teresa Costa';
M.Sameiro Faria'; Concei¢ao Mota'
1- Centro Hospitalar do Porto

Introdugéo: O Sindrome Nefrético Congénito (SNC) é uma doenga rara no
nosso pais, que se pode manifestar desde o nascimento até aos trés meses
de idade. A maioria das criangas apresenta uma causa genética. Este tra-
balho pretende a analise retrospectiva dos processos clinicos dos pacientes
com diagndstico de SNC seguidos no servico de Nefrologia Pediatrica do
Centro Hospitalar do Porto entre Janeiro de 2000 e Junho de 2012. Resul-
tados: Foram identificados 7 doentes com diagnéstico de SNC, sendo 5 do
sexo masculino (71%). O episédio inaugural ocorreu, em média, aos 36 dias
de vida. Relativamente aos antecedentes pré-natais a referir antecedentes
obstétricos de um nado morto por patologia renal numa das progenitoras.
Relativamente a antecedentes familiares em dois casos os pais eram consan-
guineos e noutro ocorreu morte de um irmao por IR (esclerose mesangial
difusa). Dois nasceram prematuros (28,5%). Um dos pacientes apresentava
doenga metabdlica associada (aciddria argininossucinica). Na apresentagao
da doenga 100% apresentava proteindria, hipoalbuminémia e hipogamaglo-
bulinémia, estando a fungéo renal alterada em 2 (28,5%). Hipotiroidismo
detectado em 4 (57%). As bidpsias renais revelaram padrao histologico tipico
de S. nefrético de tipo Finlandés em 4 (57%) e, em 3 (43%) de esclerose
mesangial difusa. Trés dos 4 primeiros apresentaram mutag¢io em homo-
zigotia para o gene NPHS1. Quanto ao tratamento, 100% fez IECA, sendo
que 43% (trés) fez, associadamente, AINE (indometacina). Trés (43%) foram
submetidos a transplante renal. Relativamente a complicagdes, infec¢des
recorrentes foram identificadas em 86%, anemia em 86% e osteodistrofia
renal em 14%. Dois (29%) desenvolveram trombose vascular. Relativamente
a progressdo para IRCt, ocorreu em 5 (71%) dos casos, em média aos 44,5
meses nos pacientes com sindrome nefrético de tipo Finlandés e aos 3M nos
casos de esclerose mesangial difusa. Quanto ao estado actual, 2 estao em
estadio de IRCt em didlise peritoneal, 1 apresenta IR ligeira, 2 apresentam
fung¢do renal normal apds transplante e 2 faleceram (1 por sepsis associada
a cateter e outro por insuficiéncia cardiaca congestiva descompensada). A
morte ocorreu em média aos 44,5 meses. Conclusdes: Tal como descrito, é
evidente a evolugado desfavoravel desta patologia. O padrao histoldgico mais
¢ o tipo Finlandés. A idade média de inicio de IRCt corresponde a descrita
na literatura (e é mais precoce na esclerose mesangial difusa), j4 a idade
média do ébito é mais tardia.

Palavras-chave: Sindrome nefrético congénito; finlandés; EMD
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PAS89 (13SPP-54608) - DIALISE PEDIATRICA:
CASUISTICA DE 29 ANOS DE UM SERVICO

Angela Machado'; Luis Ribeiro'; Liliana Rocha'; Paula Pires Matos'; Teresa Costa';
Sameiro Faria'; Conceigao Mota'
1- Servigo de Nefrologia Pediatrica do Centro Hospitalar do Porto

Introdugio: Nos tltimos 30 anos tem havido uma grande melhoria no tra-
tamento de criangas com doenga renal cronica (DRC). A implementagio do
tratamento de substitui¢do da fungdo renal (TSFR) possibilitou uma opgao de
suporte de vida para muitos doentes que de outra forma morreriam. No entanto,
a maioria dos dados epidemioldgicos disponiveis sobre o estadio terminal da
insuficiéncia renal crénica, bem como informacao sobre fases mais precoces da
doenca em idade pediatrica, sao ainda limitados. Objetivo: Andlise retrospetiva
do movimento de doentes com insuficiéncia renal crénica terminal (IRCT) que
iniciaram TSFR nesta Unidade, desde o seu inicio em 3 Outubro de 1983 até 31
de Dezembro de 2011. Métodos: Foi utilizado o registo anual da Unidade, tendo
sido incluidos todos os doentes com IRCT que iniciaram TSFR na Unidade,
no referido periodo. Resultados: Neste periodo, 173 doentes iniciaram TSFR
(59,5% do sexo masculino e 40,5% do sexo feminino), correspondendo a uma
incidéncia média de 5,9 novos casos por ano. A mediana de idade dos doentes
a data de inicio do TSFR foi de 11 anos e 2 meses, tendo o doente mais novo
iniciado dialise com 17 dias de vida e o mais velho com 19 anos. Relativamente
a etiologia da IRCT, as malformagdes uroldgicas e hipoplasia/displasia renal
(60,7%) foram as causas mais frequentes em todos os grupos etérios, seguidas
das glomerulopatias (18,5%), ndo se tendo verificado variagio significativa ao
longo dos anos. A modalidade terapéutica escolhida para o TSFR inicial foi a
hemodidlise (HD) em 48% dos doentes e a didlise peritoneal (DP) em 46,2%,
enquanto que 5,8% dos doentes foram submetidos a transplante renal sem didlise
prévia. A escolha da modalidade dialitica variou conforme a idade, verificando-
-se a DP como 1° op¢do nas criangas com idade <12 anos e a HD nas criangas
mais velhas. Do total de doentes que iniciaram TSFR durante este periodo de
29 anos, 13 (7,5%) morreram em idade pediatrica, sendo a taxa de mortalidade
mais alta (n=7) na 12 década deste periodo. Concluséo: A crianga e o adolescente
tal como os adultos com IRCT, apresentam complica¢des relacionadas com a
doenga em si, mas tém a particularidade de se encontrarem numa fase da vida
em que problemas de crescimento e desenvolvimento merecem particular aten-
¢ao. Deste modo, salienta-se a importéncia da especializagdo e continuidade das
equipas que prestam cuidados aos doentes pedidtricos com IRCT no sentido de
continuarem a melhorar a qualidade dos cuidados prestados.

Palavras-chave: Insuficiéncia renal crénica; didlise pediatrica

PAS90 (13SPP-25368) - IMPORTANCIA DO RASTREIO
OFTALMOLOGICO INFANTIL NA CONSULTA DE
VIGILANCIA DOS 5-6 ANOS EM CUIDADOS DE
SAUDE PRIMARIOS

Susana Santos'; Sofia Figueira’; Joana Azeredo? Catarina Fraga’; Helena Febra’
1- Hospital Dona Estefania, CHLC, EPE; 2- Unidade de Saude Familiar Sao Julido, ACES Oeiras

Introdugéo: A visao é um sentido extremamente importante para o desenvol-
vimento fisico, comportamental e cognitivo da crianga. A prevengao primaria
¢é a medida mais eficaz na reducio da morbilidade, devendo basear-se na rea-
lizagdo de rastreios oportunistas, a efetuar na consulta de vigilancia de saude
infantil. Objetivos: Estudar a prevaléncia de diminuigdo da acuidade visual no
rastreio oftalmoldgico efetuado na consulta dos 5-6 anos numa Unidade de
Saude Familiar. Material e métodos: Analise retrospetiva num periodo de um
ano (Janeiro a Dezembro de 2011) dos processos clinicos relativos a criangas
que efetuaram consulta de vigilancia dos 5-6 anos na Unidade de Satide Fami-
liar Sao Julido. Foram analisados dados demograficos, clinicos (determinagao
da acuidade visual para o longe utilizando a tabela de Snellen) e terapéuticos.
Foram excluidas criangas com doenga oftalmoldgica prévia. Resultados: No ano
2011 foram efetuadas 291 consultas a criangas com 5 ou 6 anos de idade. Dos
processos clinicos analisados, 125 (43%) nao tinham registo da determinagao
da acuidade visual. Sete tinham doenga oftalmolégica prévia pelo que foram
excluidas do estudo. Das 159 consultas com registo da acuidade visual, em 30
criangas (19%) detetou-se alteragdo da acuidade visual, sendo referenciadas a
especialidade de oftalmologia. Dez criangas foram avaliadas em consulta no
hospital publico e 20 em clinicas privadas. Em 16 criangas (53%) confirmou-se
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erro de refragdo com necessidade de utilizagao corre¢do ocular, sendo que em 9
criangas (30%) nao foi confirmada alteragdo da acuidade visual. Em cinco criangas
desconhece-se o resultado (17%). Conclusdo: De acordo com a literatura, cerca
de 25% das criangas em idade escolar tém patologia do foro oftalmolégico. Na
nossa amostra a prevaléncia de criangas em idade pré-escolar com alteragoes
na determinagio da acuidade visual ao longe foi de 19% e destas, em mais de
metade (53%) confirmou-se alteragdes oftalmoldgicas que motivaram tratamento
de erro de refragdo. Reforgamos assim a importéncia do rastreio oftalmoldgico
bem como da referenciagdo atempada para uma consulta da especialidade.

Palavras-chave: visao, rastreio

PAS91 (13SPP-79887) - PERCECAO DA IMAGEM
CORPORAL NA CRIANCA

Claudia Arriaga'; Sara Brito'; Pascoal Moleiro'
1- Servigo de Pediatria do Centro Hospitalar de Leiria-Pombal, EPE

Introdugio: A perce¢io da imagem corporal traduz a forma como criangas e
adolescentes vivenciam as suas caracteristicas fisicas. O Indice de Massa Corporal
(IMC), um parametro antropométrico de avaliagdo nutricional, pode ser usado
para comparar a percegio corporal com a real condigdo da crianga. Objetivo:
Analisar a percegao da imagem corporal em relagdo ao estado nutricional de
criangas. Métodos: Estudo transversal analitico de criangas de uma escola do
ensino primario, no &mbito de uma sessdo formativa sobre alimentagao sauda-
vel. Estudadas varidveis demograficas e calculado o IMC (Peso/Estatura2, kg/
m?2). Perante a escala de silhuetas de Tiggemann e Wilson-Barret (nove silhue-
tas corporais numeradas, da magreza a obesidade), cada crianga identificou a
que melhor traduzia a sua imagem corporal. Avaliou-se a percegdo dos pais em
relagdo aos filhos, repetindo-se o procedimento. Peso normal definido como
IMC P5-P84, sobrepeso P85-P94 e obesidade > P95, segundo as curvas de cres-
cimento do Centers for Disease Control and Prevention. Tratamento de dados
em PASW18°® (a<0.05). Resultados: Foram incluidas no estudo 25 criangas, com
idade média de 6.9+1.9 anos, 52% do sexo feminino. Segundo o IMC, 72% das
criangas tinham peso normal, 12% sobrepeso e 16% obesidade. O valor médio
na escala de silhuetas foi de 4.0+1.6 na auto-percec¢ao e de 3.8+1.5 na avaliacdo
parental. Na autoavaliagdo da imagem corporal obteve-se uma média de 3.4
pelas criangas com peso normal, 4.0 para sobrepeso e 6.3 para obesidade. Na
avaliacdo dos pais, os valores respetivos foram de 3.3, 3.7 e 7. Observou-se uma
correlagio positiva forte entre os valores da escala segundo as proprias criangas
e aqueles segundo os pais (Spearman 0.726; p=0.026). O valor médio de silhueta
para criangas com IMC normal e IMC superior foi significativamente diferente
na autoavaliagdo (3.4+0.3 vs 5.3£0.8; p=0.004) e na percegao dos pais (3.3 vs
5.3; p=0.024). As duas silhuetas do extremo superior nio foram atribuidas por
nenhum dos grupos. Conclusdes: A percegdo corporal, traduzida em termos
numéricos na escala de silhuetas, apresentou resultados idénticos entre criangas
e pais, em todas as classes de IMC. Embora a silhueta corporal nio constitua
um simples reflexo do IMC, tendo subjacentes outras varidveis nomeadamente
psicossociais, houve tendéncia para a subvalorizagao do excesso de peso.

Palavras-chave: Percegao corporal, IMC, crianga

PAS92 (13SPP-85133) - AVALIACAO DE LINGUAGEM
VERBAL E RELACAO COM HABITOS DE LEITURA E
ACTIVIDADES LUDICAS EM CRIANCAS EM IDADE
PRE-ESCOLAR EM CUIDADOS DE SAUDE PRIMARIOS

Vania Gongalves'; Liane Costa'; Rita Jorge'; Ana Filipe Almeida'; Mariana Pinto?
Fitima Pinto’

1- Servigo de Pediatria, UAG - MC, Centro Hospitalar Sao Jodo, EPE - Porto; 2- Centro Hospitalar
de Entre o Douro e Vouga, EPE — Porto; 3- Pediatria - URAP ACES Porto Ocidental

Introdugdo: A comunicagio e a aprendizagem da fala sdo habilidades muito
importantes no processo de desenvolvimento global das criangas. Estas apren-
dem a comunicar interagindo com outras criangas, pais e familia, através de
conversas e brincadeiras didrias. Objectivos: Avaliar a linguagem verbal e rela-
cionar os resultados obtidos com os habitos de leitura e actividades ludicas das
criangas. Métodos: Convocadas, aleatoriamente, de Julho a Setembro de 2011,
120 criangas seguidas nos Centros de Satide do Porto Ocidental, com idades
compreendidas entre os 48 e 71 meses a quem foi aplicado o Teste de Avaliagao
da Linguagem em Criangas, Sua-Kay, E e Tavares, MD, 5.2 Edi¢ao, 2008 (TALC);
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foi aplicado aos pais um questiondrio sobre os habitos de leitura e actividades
ludicas das criangas. Resultados: Avaliadas 62 criangas; 56% do sexo feminino;
idade média de 59 meses. Todas de nacionalidade Portuguesa e frequentavam
infantdrio/ensino pré-escolar. Na drea da Compreenséo, 8% (n=5) obtiveram
resultados inferiores ao percentil 50 (P50) para a idade, 12% (n=8) entre o P50
e P75, 35% (n=23) entre o P75 e P90 e 45% (n=30) acima do P90. Na area da
Expressao, 20% (n=13) obtiveram resultados inferiores ao percentil 50 (P50)
para a idade, 17% (n=11) entre o P50 e P75, 10% (n=7) entre o P75 e P90 e 53%
(n=35) acima do P90. Trés apresentaram resultados inferiores ao P5, tendo sido
referenciadas para reavaliagdo com outras escalas de desenvolvimento mais
abrangentes e orientagdo adequada. As criangas cujas maes apresentavam esco-
laridade secunddria ou superior, apresentaram resultados significativamente
superiores na area da Expressao (p<0.05), o mesmo nio se verificando na drea
da Compreensdo ou quando considerada a escolaridade do pai. Ouvir contar
historias era a atividade lddica preferida de quatro (6,1%) criangas e de 11
(16,7%) pais; destes, nove (13,6%) leram historias aos filhos antes do primeiro
ano de idade; 27 (40,9%) fazem-no uma a duas vezes por semana e 18 (27,3%)
todos os dias. As criangas com habitos de leitura didrios obtiveram resultados
significativamente melhores nas areas de Compreenséao e Expressao (p<0,05).
As diferengas de desempenho no TALC foram estatisticamente significativas
na Expressdo, tendo as criangas estimuladas com “destrava-linguas” apresen-
tado resultados superiores (p<0,05). Conclusdes: Estes resultados vém reforcar
a importéncia das conversas e brincadeiras pais/filhos didrias e dos habitos de
leitura no desenvolvimento da crianga.

Palavras-chave: Linguagem, leitura, praticas parentais

PAS93 (13SPP-45120) - FEBRE Q E AUTO-IMUNIDADE:
UMA OU DUAS DOENCAS?

Susana Santos'; Cristina Henriques'; Marta Conde’; Catarina Gouveia'; Margarida
Paula Ramos!
1- Hospital Dona Estefania, CHLC, EPE

Introdugio: A febre Q é uma doenga provocada por Coxiella burnetti. E pouco
frequente nas criancas e a sua apresentacdo é variavel, desde assintomatica até
doenga aguda ou crénica com vérias manifestagdes possiveis. A presenca de
autoanticorpos na doenca aguda é frequente. Caso clinico: Rapaz, 10 anos, sau-
davel, internado por febre elevada, odinofagia ligeira, anorexia e dor abdominal
inespecifica com 10 dias de evolugdo. A realgar da histdria epidemioldgica, con-
tato com gado, ces e ingestdo de dgua de fonte rural. Ndo existiam antecedentes
pessoais ou familiares relevantes. Exame objetivo sem alteragdes. Analiticamente,
a entrada, apresentava monocitose, elevagao das transaminases (AST 229U/L e
ALT 128U/L), da PCR(144mg/L) e da VS (89mm/h). Efetuou ecocardiograma
que revelou derrame pericardico de pequenas dimensdes e iniciou 4cido acetil-
salicilico (AAS) 100 mg/kg/dia. Da investigagdo etioldgica, destaca-se: anticor-
pos anti-B2GP1 IgG e IgM,anti-cardiolipina(ACA) IgG e IgM e anticoagulante
lupico(LA)positivos titulo elevado;restante estudo auto-imunidade negativa;
hemocultura, urocultura, serologias para EBV, CMV, Rickettsia conorii,reagao
rosa bengala negativas; ecografia abdominal e radiografia toracica normais.Em
D4 de AAS encontrava-se assintomatico e analiticamente com provas hepaticas
e parametros inflamatérios a normalizar. Teve alta referenciado as Consultas de
Cardiologia e Reumatologia Pediatricas. Posteriormente, obteve-se os resultados
da serologia para Coxiella burneti que revelaram anticorpos de fase II positivos
e fase I negativos, compativel com infe¢do aguda. No seguimento ambulatério,
verificou-se remissdo do derrame pericardico e redugdo dos niveis de anticorpos
anti-coxiella fase II. Os anticorpos anti-fosfolipidicos continuaram positivos
decorridas 12 semanas da primeira avaliagio,mas apés um ano do episédio
agudo jd apresentam titulos ndo significativos; nao existiram episodios trombo-
ticos durante todo o seguimento. Discussdo: Deve suspeitar-se do diagndstico
de Febre Q na investigagdo de uma febre de origem indeterminada, quando
existe historia de contacto com animais. O diagnoéstico seroldgico ¢ tardio. A
presenca de auto-anticorpos é frequente e o seu significado clinico é desconhe-
cido, porém, sdo transitorios e desaparecem na fase de convalescenga. No nosso
caso, estes anticorpos persistiram mais tempo do que é descrito na literatura,
podendo assinalar uma maior suscetibilidade para doenga auto-imune, pelo
que é importante manter seguimento e vigilancia adequados.

Palavras-chave: Febre Q, Autoimunidade
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PAS94 (13SPP-84740) - LUPUS ERITEMATOSO
SISTEMICO EM IDADE PEDIATRICA: A PROPOSITO
DE 3 CASOS CLINICOS

Helena Pereira'; Miguel Cunha®
1- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro — Unidade de Vila Real;
2- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro — Unidade de Chaves

Introdugao: O lupus eritematoso sistémico (LES) é uma doenga crénica auto-
-imune, de etiologia multifactorial e atingimento multissistémico. Embora a
apresentagao, sintomatologia, achados imunolégicos e tratamento sejam seme-
lhantes aos adultos, ha quadros de apresentacéo inicial em idade pedidtrica que
devem ser tidos em consideragio. Casos clinicos: Caso 1: Crianga do sexo femi-
nino, com histéria poliartralgias ndo simétricas, abrangendo grandes e peque-
nas articulagdes, desde os 8 anos. Aos 9 anos, na sequéncia de internamento
por dores articulares localizadas a anca esquerda, realizou controlo analitico
que revelou titulos de anticorpos (Ac) anti-DNA 1:4 e Ac anti-nucleares 1:320,
padrdo mosqueado. O doseamento de Ac anti-DNA-ds, por imunofluorescén-
cia, revelou um titulo de 1:20. Foi estabelecido o diagndstico de LES, estando
actualmente medicada com hidroxicloroquina. Caso 2: Crianga do sexo femi-
nino, com quadro inicial de isquémia dos dedos do pé esquerdo aos 11 anos;
estabelecido diagnostico de LES por presenga de Ac anti-fosfolipidico positivo.
Aos 12 anos teve quadro de pericardite e, meses mais tarde, coreia consistindo
em movimentos involuntarios da face e membro superior direito, com resolugao
do quadro ap6s terapéutica com ciclofosfamida e metilprednisolona. Detectada
ainda insuficiéncia adrtica e sindrome de Raynaud. Encontra-se actualmente
medicada com hidroxicloroquina. Caso 3: Crianga do sexo feminino, com diag-
ndstico de anemia hemolitica auto-imune a anticorpos quentes aos 7 anos. Em
controlo analitico evolutivo, detectados Ac anti-fosfolipidico e ANAs positivos,
cumprindo critérios de LES. Internamento recente por lesdes de vasculite com
ulceragdo nos membros. Encontra-se sob corticoterapia, hidroxicloroquina e
azatioprina. Comentdrios: O LES constitui uma entidade clinica que pode ter o
seu inicio em idade pediétrica, com diferentes formas de apresentacio, desde a
forma cléssica com artralgias, como no caso 1, a manifestagdes menos comuns,
como evidenciado nos casos 2 e 3, em que altera¢des hematoldgicas como dis-
turbios da coagulagdo e anemia hemolitica, se revelaram manifestagdes iniciais
da doenga, para as quais os Pediatras devem estar alertados.

Palavras-chave: lupus eritematoso sistémico, disturbios da coagulag¢ao, ane-
mia hemolitica

PAS95 (13SPP-38081) - INFECCAO A MYCOPLASMA
PNEUMONIA - QUE CRIANCAS INTERNAMOS?

Marta Valente Pinto'; Ana Rita Martins? Filipa Nunes’ Margarida Pinto? Paula Azeredo?
1- Departamento de Pediatria do Hospital de Santa Maria - CHLN, Centro Académico de Medi-
cina de Lisboa; 2- Servigo de Pediatria, Hospital Garcia de Orta

Introdugdo: O Mycoplasma pneumonia é um microrganismo responsavel
por um espectro variado de manifestagdes clinicas, sendo as manifestagoes
respiratérias (nomeadamente a pneumonia) as mais frequentes. Acredita-se
que um dos principais mecanismos de doenga associados a este agente, sdo os
fendmenos imunoldgicos. O objectivo deste trabalho foi caracterizar a infecgao
a Mycoplasma pneumonia em criangas internadas num periodo de 18 meses.
Métodos: Estudo retrospectivo, por consulta de processos clinicos, de 1 Janeiro
de 2011 a 30 de Junho de 2012. A infecgéo foi confirmada pela positividade
IgM na serologia. Analisaram-se factores demograficos, epidemioldgicos, cli-
nicos, tratamento e complicag¢oes. Resultados: No periodo de estudo foram
internadas 13 criancas com infec¢do confirmada a Mycoplasma pneumonia,
53,8% do sexo masculino, com uma idade mediana de 4,8 anos [13 meses-17
anos]. Dez dos doentes internados apresentavam co-morbilidades associadas
(salienta-se: drepanocitose (3); cardiopatia congénita (2); sindrome down (1)).
A média de duragio de sintomas antes do internamento foi de 8,7 dias, sendo
os principais: tosse (11), febre (10) e dificuldade respiratéria (7). A admissio
onze doentes tinham repercussao do estado geral. Onze doentes apresentavam
doenca pulmonar caracterizada por alteragdes a auscultagao pulmonar e no
padréo radiolégico (8 com padrao de broncopneumonia). Verificou-se doenga
extra-pulmonar em 6 doentes, das quais: trombocitopénia (2), hemolise a crioa-
glutininas, artrite monoarticular, descamagao palmar e plantar e paralisia flacida
unilateral do membro inferior. Analiticamente a proteina C reactiva média a
admissdo era de 10, 4 mg/dl [0,1-34,9 mg/dl]. O firmaco mais frequentemente
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utilizado para tratamento foi a claritromicina, sendo que a média de dias de
internamento foi de 6,3 dias [2-15 dias]. Comentarios: Este estudo pretendeu
caracterizar uma infec¢do com um espectro variado, alertando para as dife-
rentes formas de apresentagdo e manifestagdes clinicas associadas. Tendo em
conta que a imunidade nao ¢ duradoura, o reconhecimento deste agente em
particular em doentes com co-morbilidades é fundamental, para aplicagao de
um tratamento dirigido e atempado.

Palavras-chave: Mycoplasma pneumonia, internamento, manifestagoes
clinicas

PAS96 (13SPP-42113) - DIARREIA AGUDA
BACTERIANA NUM SERVICO DE URGENCIA
PEDIATRICA: EVOLUCAO EPIDEMIOLOGICA NOS
ULTIMOS 6 ANOS

Patricia Magao'; Lia Gata'; Gustavo Januério'; Henrique Oliveira’ Luis Janudrio'; Fer-
nanda Rodrigues'

1- Unidade de Infecciologia e Servigo de Urgéncia, Hospital Pediatrico de Coimbra, Centro Hos-
pitalar e Universitario de Coimbra, Coimbra; 2- Laboratério de Microbiologia, Hospital Geral,
Centro Hospitalar e Universitério de Coimbra

Introdugdo: A diarreia é uma importante causa de morbilidade nos paises desen-
volvidos. As indica¢des para coprocultura sdo restritas, e na maioria dos casos
a terapéutica sintomatica é a mais adequada. No entanto, o conhecimento da
epidemiologia ¢ orientador para decisdes terapéuticas. Objectivos: Conhecer
a epidemiologia local de infecgdes bacterianas intestinais do ambulatério na
populagio pediatrica. Material e métodos: Andlise retrospectiva de resulta-
dos de coproculturas realizadas em doentes observados no Servigo de Urgén-
cia, entre 2006 e 2011. Foram analisadas: idade, distribui¢do mensal e anual
por bactéria e susceptibilidade antimicrobiana. Resultados: Foram realizadas
3435 coproculturas (mediana 544/ano), das quais 703 (20%) foram positivas
(min 10% em 2010, max 36% em 2007). As idades variaram entre 1 més e 16
anos. As bacterias mais frequentes foram: C. jejuni (45%), S. enteritidis (32%),
S. typhimurium (17%) e Y. enterocolitica (5%). Entre 0-6 meses e 7-12 meses
predominou o C. jejuni (59 e 66% respectivamente); entre 1-5 anos C. jejuni
(44%) e S. enteritidis (33%); entre 5-10 anos S. enteritidis (54%) e acima dos 10
anos S. enteritidis (47%) . Ao longo dos anos tem-se verificado uma diminuigao
da proporgao de S. enteritidis (mediana 5,8%; 2,4% em 2011) e aumento do
C. jejuni (mediana 9,3%; 15,8% em 2011). Em relagao ao C. jejuni nao houve
variagio significativa da distribui¢do mensal. Para S. enteritidis verificou-se
habitualmente um pico nos meses de verdo. A resisténcia da S. enteritidis a
ampicilina (AMP) manteve-se em niveis baixos (mediana 8,9%, 0% em 2011) e
a resisténcia ao cotrimoxazol (CTX) tem aumentado nos tltimos anos (mediana
14,5%, 25% em 2011). A resisténcia da S. typhimurium a AMP tém-se mantido
elevada (mediana 66%) e baixa ao CTX (mediana 12,5%, 0% em 2011). A Y.
enterocolitica tem mantido resisténcias de 100% a AMP e ndo tem resisténcias
ao CTX. Nao foram estudadas susceptibilidades do C. jejuni. Comentarios: O
C. jejuni e S. enteritidis sdo os germens mais frequentes de diarreia aguda do
ambulatério. A semelhanga de paises do norte da europa tem-se verificado nos
ultimos anos um aumento do primeiro, que se distribui ao longo de todo o ano
e predomina nos primeiros anos de vida.

Palavras-chave: coprocultura, pediatria, bactérias, resisténcias

PAS97 (13SPP-53941) - ADMINISTRACAO DE
IMUNOGLOBULINA POR VIA SUBCUTANEA: UM
ANO DE EXPERIENCIA NUMA UNIDADE

Rosario Perry’; Elsa Soeiro’ Margarida Ramos’; Conceigao Neves'; Jodo Farela Neves';
Ana Isabel Cordeiro!
1- Unidade de Imunodeficiéncias Primérias (Hospital Dona Estefania, CHLC-EPE); 2- Hospi-
tal de dia (Hospital Dona Estefania, CHLC-EPE); 3- Unidade de Reumatologia (Hospital Dona
Estefania, CHLC-EPE)

Introdugdo: A administragao de imunoglobulina (Ig) pode ser efectuada no
domicilio por via subcutanea, através do uso de uma bomba de infusdo portatil.
Este método ¢ ja usado ha alguns anos em vérios paises. As suas indicagdes sao
semelhantes as da Ig endovenosa, incluindo terapéutica substitutiva em dife-
rentes imunodeficiéncias e como imunomodulador. Constitui uma via comoda
e muito segura de administragao terapéutica. Objectivos: Comparar e avaliar
a eficacia, seguranga e qualidade de vida dos doentes com imunodeficiéncia
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primaria e patologia reumatologica que realizavam terapéutica de substitui¢do
com Ig endovenosa e que alteraram para subcutanea ou que iniciaram tratamento,
no Hospital Dona Estefania (HDE). Material e métodos: Estudo retrospectivo
e descritivo dos doentes seguidos no HDE que iniciaram terapéutica com Ig
subcutanea durante o dltimo ano (desde Julho 2011). Procedeu-se a consulta
dos processos clinicos dos doentes e analisadas varidveis demograficas, clini-
cas, laboratoriais e terapéuticas. Foi realizado um questiondrio aos doentes e
as familias para avaliar o grau de aceitagdo e de satisfagdo com o tratamento.
Resultados: Foram incluidos nove doentes, dois do sexo feminino, sendo a
mediana de idades 11,5 anos. Os principais diagndsticos foram imunodeficién-
cia comum variavel, agamaglobulinémia e imunodeficiéncia combinada. Dois
doentes realizavam Ig como terapéutica imunomodeladora. A maioria realizava
terapéutica de trés em trés semanas no hospital, tendo o tratamento uma dura-
¢do média de sete horas. A mediana de IgG plasmatica sob terapéutica com Ig
endovenosa foi de 10,5 mg/L. Nos doentes que mantiveram a mesma dose de Ig
amediana de IgG foi de 11,0 mg/L. Um doente fazia episodios urticariformes e
cefaleias com o tratamento endovenoso, necessitando de pré-medicagao. Todos
tiveram reacgdes ligeiras locais no inicio de terapéutica subcutanea, que desapa-
receram apos algumas semanas de administragdo. Nao houve infec¢des graves
em nenhum doente ao longo deste periodo. Todos os doentes e as respectivas
familias referiram uma boa aceitagdo ao ensino da técnica e uma melhoria na
qualidade de vida. Concluséo: A terapéutica com Ig subcutinea foi muito bem
tolerada e permitiu concentragdes plasmaticas adequadas de IgG, tal como
descrito na literatura. Ndo houve necessidade de interromper o tratamento em
nenhum doente. De realgar a melhoria da qualidade de vida destas familias e a
reducio de custos associados a administracéo deste farmaco.

Palavras-chave: imunoglobulina endovenosa, imunoglobulina subcuténea,
imunodeficiéncias, crianca

PAS98 (13SPP-62531) - INTERNAMENTOS POR
VARICELA: CASUISTICA DO SERVICO DE PEDIATRIA
DO HOSPITAL BRAGA

Liliana Abreu'; Carla Garcez'; Manuela Costa Alves'; Ariana Afonso'
1- Servigo de Pediatria do Hospital de Braga

Introdugio: A varicela é uma doenga provocada pelo virus varicela-zoster, alta-
mente contagiosa e muito frequente na infincia. Habitualmente é auto-limitada
e tem curso benigno. No entanto, ainda que pouco frequentes, podem ocorrer
complicagdes graves. Objetivo: Caraterizar, clinica e epidemiologicamente, os
internamentos por varicela e suas complicagoes. Método: Andlise retrospetiva
dos processos clinicos dos doentes internados no Servigo de Pediatria com o
diagnostico de varicela, entre Janeiro de 2008 e Junho de 2012. Resultados:
No periodo a que se refere o estudo, houve um total de 21 internamentos. A
mediana de idade foi de 2.5 anos (minimo 24 dias; méximo 14 anos). A média
anual foi de 4.6 internamentos, sendo os anos de 2009 e 2012 os que tiveram
maior nimero (6 e 7, respetivamente). Os meses de maior incidéncia foram
Margo e Junho, independentemente do ano em causa. Das criangas internadas,
17 eram previamente saudaveis, sendo identificadas co-morbilidades em 4 crian-
cas (atopia, otites de repeti¢do, diabetes mellitus e asma). A maioria (18), ndo
tinha recebido vacina anti-virus varicela-zoster, sendo desconhecido o estado
vacinal nas restantes. O contexto epidemioldgico era conhecido em apenas 13
dos casos, 7 com histdria de contacto familiar e 6 com contacto escolar. A com-
plicagdo mais frequente, detetada em 7 criangas, foi a sobreinfegdo cutanea e/
ou dos tecidos moles, incluindo impétigo (n=4) e celulite (n=3). As complica-
¢oes neuroldgicas incluiram 1 convulséo febril e 1 encefalite pds-infeciosa. De
entre as possiveis complicagdes respiratdrias, foram identificados 2 casos de
pneumonia, sendo as complicagdes hematoldgicas identificadas em 2 criangas
(purpura trombocitipénica idiopdtica e anemia grave). Numa das criangas foi
diagnosticada osteomielite. A duragdo média do internamento foi de 5 dias.
Todas as criangas apresentaram boa evolugéo clinica. Conclusdes: O numero
de internamentos por varicela foi baixo, sendo a complicagao mais frequente a
sobreinfe¢do cutanea/tecidos moles, o que esta de acordo com a literatura. Tal
como descrito por outros autores, a sazonalidade da doenga encontra-se também
patente neste estudo. Esta revisdo nao permite concluir acerca da influéncia do
estado vacinal no aparecimento de complicagdes.

Palavras-chave: Varicela; Complicages; Internamentos
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PAS99 (13SPP-68135) - SARAMPO: DE VOLTA?

Rita Jorge'; Joana Rebelo’; Susana Lima'; Céu Espinheira'; Raquel Sousa'; Inés Azevedo';
Margarida Tavares'; Ana Maia'
1- Servigo de Pediatria do Centro Hospitalar de Sao Jodo, Porto

Introdugdo: O sarampo é uma das cinco doengas exantematicas cldssicas da
infancia. Causado por um virus cujo unico hospedeiro natural é o Homem,
¢ altamente contagioso, transmitindo-se por via aérea. Habitualmente é uma
doenga benigna mas pode ter complicagdes graves e até fatais, como pneumo-
nia e encefalite. A vacina (VASPR) faz parte do Plano Nacional de Vacinagao,
recomendando-se atualmente 1* dose aos 12 meses e 2* dose a0s 5-6 anos. A
profilaxia pds-exposi¢do em individuos suscetiveis pode ser feita através da
vacina ou de imunoglobulina humana normal, 72 horas ou 6 dias apds exposi-
¢do, respetivamente. Caso clinico: JM, sexo feminino, 11 meses, saudavel. Uma
semana apds regresso de viagem a China, o pai da lactente iniciou sintomas e
6 dias depois confirmou-se o diagndstico de sarampo. Nessa altura a lactente
realizou profilaxia antecipando 1* toma de VASPR; 3 dias depois iniciou febre,
exantema e anorexia. Passados 4 dias, por persisténcia da febre, aparecimento
de rinorreia serosa, tosse e congestdo ocular, e progressio do exantema, foi
encaminhada para o SU de pediatria. Apresentava exantema maculo-papular
disperso, coalescente, de predominio no tronco e face, congestdo nasal e ocu-
lar. Analiticamente, discreta leucopenia com predominio de linf6citos, discreta
trombocitopenia e PCR 4 mg/L. Foi internada para vigilancia em isolamento
de via aérea, com evolugio clinica favoravel. A pesquisa do virus do sarampo
por PCR foi positiva e as serologias compativeis com infe¢do aguda, tendo o
caso sido reportado as autoridades de saude. Discussao: A elevada taxa de
vacinagio tornou o sarampo raro em Portugal. No entanto, nos tltimos anos
tém ocorrido surtos de sarampo em toda a Europa, com casos de encefalite e
morte, e a doenga ainda é endémica em paises asiaticos e africanos. A situa-
¢do epidemioldgica mundial acarreta risco de importagio de casos através de
viajantes infetados, com possibilidade de surtos em Portugal, sendo essencial
a prote¢do adequada dos viajantes. Face 4 raridade da doenga no nosso pais,
todo o diagndstico clinico deve ser confirmado laboratorialmente e todos os
casos confirmados devem ser reportados, de forma a serem tomadas medidas
de satde publica para evitar novos surtos. No caso apresentado, se o pai da
lactente tivesse recorrido a consulta do viajante antes da deslocagao teria sido
vacinado e protegido; especula-se se a profilaxia com imunoglobulina teria sido
mais eficaz na protegdo da lactente do que a vacina.

Palavras-chave: Sarampo, vacina, profilaxia pds-exposi¢dao

PAS100 (13SPP-72837) - TOSSE CONVULSA:
EXPERIENCIA DE SETE ANOS

Ema Grilo'; Rodolfo Casaleiro'; Gustavo Janudrio'; Lia Gata'; Fernanda Rodrigues';
Luis Janudrio'
1- Hospital Pediatrico de Coimbra

Introdugéo: Apesar das elevadas taxas de vacinagio na infancia, o nimero de
casos de Tosse Convulsa notificados tem aumentado em todo o mundo, sendo
claramente uma doenga re-emergente. Objectivos: Caracterizar a evolugdo do
nimero de casos de Tosse convulsa num Servigo de Urgéncia Pediatrico ao
longo dos ultimos 7 anos e meio e avaliar parametros demograficos e clinicos.
Métodos: Estudo retrospectivo dos casos de Tosse Convulsa confirmados por
PCR nas secregdes respiratdrias, em doentes dos 0 aos 17 anos, entre Janeiro
de 2005 e Junho de 2012, no Servigo de Urgéncia. Resultados: Foram identi-
ficados 62 casos de Tosse Convulsa, todos por Bordetella pertussis. Os anos
em que ocorreram maior numero de casos foram 2005 (30 casos) e primeiro
semestre de 2012 (13 casos), predominando entre os meses de Fevereiro a
Junho. A maioria dos casos (68%) verificou-se abaixo dos 4 meses (45% dos 0
aos 2 meses; 23% dos 2 aos 4 meses). No grupo etario de 1 a 6 anos de idade
ocorreram 10% dos casos, entre os 6 os 12 anos 8% e entre os 12 e os 17 anos
6%. Os sintomas mais frequentes foram tosse cianosante (76%), tosse rubori-
zante (71%), tosse emetizante (42%) e guincho (32%). A tosse tinha duragédo
>3 semanas em 30%. Registaram-se apneias em 5 criangas, todas com idade
< 4 meses. Foi possivel apurar contacto epidemiolégico (clinica sugestiva) em
37 casos, a maioria familiar, sendo apenas em 2 casos escolar. A maioria eram
adultos (58%) e adolescentes (23%). A percentagem de internamento foi de 61%
maioritariamente no grupo etario dos 0 aos 4 meses (95%), sendo os principais
motivos: hipoxémia (50%), baixa idade (29%), dificuldades alimentares (13%)
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e apneia (8%). A mediana de duragdo do internamento, foi de 5 dias (1 - 47).
Cinco criangas foram internadas na Unidade de Cuidados Intensivos. A percen-
tagem de complicagées (pneumonia, convulsdes) foi de 8%, todos com idade
<2 meses, sendo a pneumonia a complicagdo mais frequente.

Palavras-chave: Tosse Convulsa, Bordetella pertussis

PAS101 (13SPP-75700) - MENINGITE BACTERIANA -
A REALIDADE DA ILHA DA MADEIRA

Filipa Margal'; Joana Oliveira'; Rute Gongalves'; Conceigao Freitas'; Rui Vasconcelos'
1- Servigo de Pediatia, Hospital Dr. Nélio Mendonga

Introdugio: A meningite bacteriana (MB) é uma infecgdo grave associada a ele-
vada taxa de complicagdes e consequente morbilidade. As novas vacinas conju-
gadas anti-pneumocécica e anti-meningocdcica sdo determinantes no controlo
desta infecgdo. Objectivos: Avaliagdo da incidéncia da Meningite Bacteriana
em idade pedidtrica com enfoque particular na semiologia, etiologia, estado
de vacinagao, terapéutica e evolugao clinica. Material e Métodos: Procedeu-se
aum estudo descritivo e retrospectivo de um grupo de criangas internadas,
no servico de pediatria do hospital Dr. Nélio Mendonga, com o diagnéstico
de Meningite Bacteriana. O periodo de estudo decorreu entre 1 de Janeiro de
2004 e 30 de Junho de 2012. Resultados: Foram estudados 34 casos de Menin-
gite Bacteriana, 56% pertencentes ao sexo feminino e 44% ao sexo masculino.
As idades oscilaram entre os 0,13 e os 12 anos, com uma média de 3,2 anos. A
incidéncia anual média foi de 4,5 casos/ano, com o maior numero de casos a
serem registados em 2006 e 2008. A distribui¢do sazonal evidenciou dois picos:
Inverno e Primavera. No momento da admissao, 50% dos doentes tinham ini-
ciado cobertura vacinal para S. Pneumoniae, havendo 97% de cumprimento
do esquema nacional de vacinagio. A febre foi a manifestagao mais prevalente,
seguida pela prostragdo e vomitos. A terapéutica empirica de eleicao baseou-se
na utilizagao de cefalosporinas de 32 geragao. Dos agentes etiologicos isolados
os mais frequentes foram a N.meningitidis (50%), S. pneumoniae (26%), isola-
dos maioritariamente pelo exame cultural do liquido cefalo-raquitidiano. Nos
casos positivos para N. Meningitidis foi possivel identificar o serogrupo B em
13 casos e nos casos de S. Pneumoniae foram isolados os serétipos 19A, 19E7F,
15C e 22F O tempo médio de internamento foi de 11,85 dias. Necessitaram
de internamento em Cuidados Intensivos 24 (70,5%) doentes. A mortalidade
encontrada foi de 5,9% dos doentes. Conclusio: Como se tem verificado nou-
tros estudos, a meningite meningocdcica representa a causa mais frequente de
meningite bacteriana com agente conhecido. O agente etiolégico mais comum
foi N. Meningitidis serogrupo B, o que se justifica pela auséncia de cobertura
vacinal. O pneumococos representou a segunda causa de meningite bacteriana
e com ele se relacionam complicagdes do foro neurolégico e sequelas. E fulcral
o seguimento destas criangas, pela gravidade das sequelas associadas, para
intervir atempadamente e diminuir o seu impacto no futuro.

Palavras-chave: Meningite bacteriana, Streptococcus pneumoniae, Neisse-
ria meningitidis

PAS102 (13SPP-76533) - SINDROME DE CHOQUE
TOXICO ESTREPTOCOCICO: PODERAO AS
CARIES DENTARIAS ESTAR IMPLICADAS NA SUA
ETIOLOGIA?

Manuel Ferreira-Magalhaes'; Joana Rodrigues’ Ricardo Araujo’ Sénia Aires? Cris-
tina Rocha*

1- Servigo de Pediatria do Hospital Pediatrico Integrado, C.H.S.Jodo; 2- Servigo de Pediatria,
C.H. Entre Douro e Vouga

O sindrome de choque t6xico (TSS) pode ser de etiologia estafilocdcica ou
estreptocdcica. O TSS estreptocdcico é classicamente descrito como uma pato-
logia causada pelos estreptococos do grupo A (SGA). Contudo, estdo descritos
agentes estreptocdcicos ndo-SGA como responsaveis por esta entidade. Crianga
de 5 anos, sexo masculino, inserido numa comunidade com condigdes sociais
desfavoraveis. Apresentava febre, cefaleias, abdominalgia e odinofagia com 4
dias de evolucdo, medicado com Amoxicilina hd 3 dias. No dia de recorréncia
ao SU aparecimento de exantema multiforme difuso, hiperemia conjuntival
simétrica, queilite e enantema. De referir mau estado de higiene, principalmente
uma cavidade oral com multiplas céries evoluidas. Durante permanéncia no
SU desenvolveu meningismo. Analiticamente leucograma sem alteragoes, PCR
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125 mg/L, Na 125 mEq/L e LCR sem alteragdes de relevo. Internou-se para
corre¢do de hiponatrémia e vigilancia, tendo ficado com hemocultura e cul-
tura de LCR em curso. Em D2 observou-se aparecimento de edemas das méos.
Por suspeita de sindrome de Kawasaki, foi avaliado por cardiologia pediatrica,
tendo sido detetada insuficiéncia mitral minima e derrame pericérdico minimo,
ambos sem compromisso hemodindmico. No mesmo dia iniciou deterioragao
do estado de consciéncia com agravamento de edemas, hipotenséo e necessi-
dade de suporte inotrépico. Iniciou ceftriaxona e foi transferido para a UCIP.
A hemocultura revelou-se positiva para Streptococcus mitis, coincidente com
a positividade das secre¢des bronquicas para este agente, realizada na UCIP.
Cumpriu 10 dias de ceftriaxona e clindamicina, assim como 5 dias de azitro-
micina, com boa evolugao. Ficou 7 dias na UCIP e completou, no total, 13 dias
de internamento, tendo tido alta com estabilidade clinica. O TSS estreptocdcico
representa uma entidade clinica de grande importancia devido a sua evolugao
clinica, podendo transformar-se num verdadeiro desafio diagndstico, tendo
em conta a semelhanga semioldgica com outras patologias, como sindrome
de Kawasaki. Real¢a-se aqui a hiponatrémia inicial como possivel sinal pre-
coce de sépsis associada a libertagdo de toxinas que induzem tubulopatia renal
transitoria. Os autores pretendem, ainda, alertar para a importancia de outros
agentes na etiologia do TSS. O Streptococcus mitis ¢ um estreptococo do grupo
viridans, estando implicado na formagéo de caries dentarias. A higiene dentéria
bastante deficiente podera ter sido determinante no desenvolvimento deste caso.

Palavras-chave: Streptococcus mitis, choque tdxico, carie, hiponatrémia

PAS103 (13SPP-79957) - INFECOES
OSTEOARTICULARES EM IDADE PEDIATRICA:
CASUISTICA DE 4 ANOS DE INTERNAMENTO

Vera Baptista'; Claudia Patraquim '; Ariana Afonso’; Manuela Costa Alves'
1- Servigo de Pediatria, Hospital de Braga

Introdugio: as infegdes osteoarticulares sdo uma entidade clinica potencial-
mente grave. Os sinais e sintomas sdo escassos e é necessario elevado grau de
suspeigdo. O diagnostico e tratamento atempado sao fundamentais para pre-
venir consequéncias a longo prazo. Objetivo: caraterizar clinica e epidemiolo-
gicamente as infe¢des osteoarticulares numa populagao pediatrica. Métodos:
analise retrospetiva dos processos de doentes internados com diagnéstico de
infe¢do osteoarticular no periodo de Janeiro de 2008 a Junho de 2012. Resul-
tados: no periodo a que se refere o estudo foram diagnosticados 22 casos de
infecdo osteoarticular: 15 artrites séticas, 4 osteomielites, 2 osteoartrites e 1
espondilodiscite. A mediana de idade foi 4 anos (minimo 15 dias, maximo 16
anos). Eram do sexo masculino 17. Foi descrita dor e diminui¢do da mobilidade
em todos os 22 doentes, edema local em 16, febre em 14 e calor local em 8. A
duragio média dos sintomas até ao diagnéstico foi 18 dias. No caso das artrites,
a articulagio preferencialmente atingida foi o joelho (9) e todas eram mono-
articulares. Nos casos de osteomielite, o osso mais atingido foi o calcineo (2).
Foram identificados fatores de risco em 11 casos, 6 dos quais correspondendo
a traumatismo. Constatou-se leucocitose com neutrofilia em 3, velocidade de
sedimentagdo elevada em 16 dos casos (valor médio 57 mm/hora) e proteina
C reativa elevada em 10 (valor médio 54 mg/L). A radiografia inicial mostrou
alteragdes em 5 dos que a realizaram (21) e a ecografia em 4 (7). Dos 10 casos
que realizaram ressonéncia magnética, 8 confirmaram o diagnéstico. Houve
isolamento de agente em 2/16 hemoculturas (1 S. aureus, 1 K. pneumoniae),
3/9 pungdes articulares (1 S. aureus, 1 S. pneumoniae, 1 S. agalactiae) e 1/2
drenagens cirurgicas (S. marcescens). Num caso, o diagndstico presuntivo
foi feito por serologia (reagao de Wright) que foi positiva para B. abortus e B.
mellitensis. Quanto a antibioticoterapia, em 15 foi usada flucloxacilina, isolada
em 5 e em 10 associagdo com ceftriaxone, clindamicina, ampicilina ou vanco-
micina e gentamicina. Nos 18 casos em que foi possivel aferir, a duragdo média
de tratamento foi 4,3 semanas. Foram descritas 3 complicagdes: 1 dismetria e
2 abcessos. Conclusdes: os dados obtidos nesta série foram semelhantes aos
descritos na literatura, exceto no tempo de diagndstico, que foi superior. O
isolamento de agentes foi escasso.

Palavras-chave: Palavras chave: infe¢oes osteoarticulares, diagnéstico, tra-
tamento, morbilidade.
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PAS104 (13SPP-84918) - PNEUMONIA AGUDA DA
COMUNIDADE COM INTERNAMENTO HOSPITALAR
- EXISTEM DIFERENCAS NOS ULTIMOS ANOS?

Miguel Correia'; Carolina Guimaraes? Sara Martins*; Ana Pinheiro? Anabela Brito?
1- Area de Pediatria Médica - Hospital Dona Estefania ; 2- Departamento da Mulher e da Crianga
- Hospital HPP Cascais (Directora: Professora Filomena Nunes; Coordenadora: Dra Anabela Brito)

Introdugao: A pneumonia adquirida na comunidade (PAC) ¢ uma infecgédo
frequente e potencialmente grave na crianga, e permanece responsavel por
uma percentagem significativa dos internamentos em pediatria. Este estudo
teve como objectivo a revisao da apresentagao clinica bem como as atitudes
diagnosticas e terapéuticas na abordagem da pneumonia, em comparagao
com estudo anterior realizado em 2003-2005. Métodos: Estudo retrospectivo
dos processos clinicos das criangas com idade superior a 28 dias internadas
por PAC no Servigo de Pediatria do Hospital de Cascais entre Margo 2010
e Margo 2012. Foram avaliados dados referentes a: clinica, etiologia, exa-
mes complementares de diagnostico, antibioticoterapia e evolugéo clinica.
Resultados: Foram analisados 145 processos de criangas internadas por PAC
no periodo em estudo, o que corresponde a 6% do total de internamentos,
comparativamente a 9% no periodo anterior. 56% do sexo masculino vs 57%
em 2003-2005, idade média de 4,1 anos (3 meses - 16 anos) vs 3,7 anos (5
dias - 15 anos) em 2003-2005. Clinicamente (2010-2012 vs 2003-2005): febre
96% vs 94%, tosse 86% vs 88%, dificuldade respiratéria 45% (igual), vomitos
33% vs 40%, toracalgia 10% vs 8%, dor abdominal 16% vs 6%, hipoxémia
19% vs 9%. O padrio radioldgico era alveolar localizado em 75% dos casos
vs 89% em 2003-2005. Foi realizada hemocultura em 66%, sendo positiva
em 3,2% dos casos, vs 23% pedidos em 2003-2005 com 8,6% positivos. Foi
efectuada pesquisa de virus respiratérios nas secregdes em 8,8% dos casos,
sem nenhum isolamento. A antibioterapia inicial foi ampicilina em 71% vs
54% no periodo anterior. Atingiu-se a apirexia em média aos 1,6 dias vs
1,9 dias. A durag¢ao média de internamento foi de 4,8 dias (1 - 14) vs 6,3
dias (1 - 28). Surgiram complicagdes, nomeadamente derrame pleural em
4% vs 6,5% em 2003-2005 e foram transferidos 1,3% para intervengdo por
subespecialidade vs 3,1%. Conclusdes: Em ambos os periodos mantém-se
o ligeiro predominio do sexo masculino e a mesma distribuigao por grupos
etarios. Verifica-se uma melhoria substancial na realizagdo de hemoculturas
e, apesar da sua baixa rentabilidade diagnostica, esta atitude deve ser refor-
¢ada. Foram efectuados poucos pedidos de pesquisa de virus respiratdrios
nas secre¢des em criangas < 2 anos pelo que deve ser refor¢ado o pedido
do mesmo. A diminuigdo da duragdo média do internamento pode estar
relacionada com a menor taxa de complicagdes, bem como com a adequa-
¢do da antibioticoterapia empirica.

Palavras-chave: Pneumonia Aguda da Comunidade, Internamento

PAS105 (13SPP-87829) - (*) DOENCA
MENINGOCOCICA INVASIVA - EXPERIENCIA DE
DOZE ANOS DE UM SERVICO DE PEDIATRIA

Mario Correia de S&'; Karina Oliveira'; Diana Moreira'; Eduarda Marques'
1- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar V. N. Gaia / Espinho, E. P. E.

Introdugao: A doenga meningocécica invasiva (DMI) é uma importante
causa de morbilidade e mortalidade. Em Portugal a vacina conjugada contra
a doenga invasiva por Neisseria meningitidis do serogrupo (SG) C (MenC)
foi introduzida no Plano Nacional de Vacina¢ao (PNV) em 2006, tendo sido
o seu esquema vacinal recentemente alterado. Objetivo: Caracterizagdo da
populacao pediatrica com DMI admitida num hospital nivel trés e avaliacdo
do impacto da introdugdo da vacina MenC no PNV. Material e métodos:
Estudo observacional retrospetivo realizado num hospital portugués nivel
trés, através da analise dos processos clinicos dos 52 doentes admitidos
com DMI entre 2000 e 2011. Resultados: Mediana de idade de 25.5 (1-159)
meses. Pico de incidéncia anual em 2003 (25%) com incidéncia méxima de
dezembro a abril (69.2%). Tempo de evolu¢ao de doenca & admissao inferior
a 24 horas em 62.7% dos casos. Meningite (76.9%) foi o diagnéstico mais
frequente (23 casos por SGB, onze por C e um por A). Nos restantes doentes
diagnosticou-se meningococemia isolada (oito casos pelo SGB e trés pelo
C). O SGB foi detetado em 59.6% dos casos, 0 SGC em 26.9% e 0 SGA em
1.9%. Em 11.5% dos casos néo foi identificado o SG. O SGC foi isolado num
doente com vacina MenC. No grupo de criangas com idade inferior a doze
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meses diagnosticaram-se dois casos de DMI por SGC (4.3%) e 18 casos por
SG ndo C (32.6%). Detetou-se uma associagdo significativa entre a DMI por
SGC versus nao C e a distribui¢do etaria da populagéo, tendo-se verificado
uma tendéncia para a incidéncia da DMI por SGC ser menos elevada no
grupo de criangas com idade inferior a doze meses (p=0.035; Phi=0.311).
Nao se detetou diferenga de incidéncia anual de DMI por SGB entre o peri-
odo anterior (2.8 casos/ano) e o posterior (2.3 casos/ano) a introdu¢ao da
vacina MenC no PNV. Nio foi detetado nenhum caso de DMI por SGC a
partir de 2006. Faleceu um doente com DMI por SGC (taxa de mortalidade
de 1.9%). De entre os doentes que sobreviveram trés (5.9%) apresentaram
sequelas (dois casos com atraso de desenvolvimento psicomotor e um com
surdez neurossensorial) e onze casos (21.6%) desconhece-se a evolugdo a
longo prazo. Discussdo: Neste estudo detetou-se uma baixa incidéncia de
DMI por SGC no grupo de criangoas com idade inferior a doze meses o que
suporta as ultimas alteragdes efetuadas ao PNV. Confirmou-se a auséncia
de DMI por SGC ou substituigdo de serogrupo pelo SGB apos a introdugao
da vacina MenC no PNV, que comprova a eficicia da vacina.

Palavras-chave: doenga meningocécica invasiva

PAS106 (13SPP-89317) - ABCESSOS FARINGEOS: 16
ANOS DE EXPERIENCIA

Carlos Escobar'; Maria Carlos Janeiro'; Manuela Ferreira'; Paula Correia% Maria Jodo Brito?
1- Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE; 2- Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca

Introdugio: As infec¢oes supurativas do pescogo sdo raras na crianga, mas
pela sua rapida evolugao podem cursar com complicagdes graves. Objec-
tivo: Caracterizar os abcessos faringeos numa populagdo infantil de um
hospital e comparar a sua orientagdo diagndstica e terapéutica em dois
periodos de tempo diferentes. Material e Métodos: Estudo descritivo de 16
anos, comparando dois periodos de tempo, grupo A (1996-2005) e grupo
B (2005-2012). Foram analisados dados clinicos, diagndstico, terapéutica e
evolugdo. A andlise estatistica foi realizada através do software SPSS 17.0.
Resultados: Registaram-se 154 casos (grupo A-57, grupo B-97), média de
9.5 casos/ano, com uma mediana de idade de 8 anos (6M-17A). Em 33.8%
havia antecedentes de amigdalite e 35.1% tinham realizado antibioticote-
rapia prévia. O tipo de abcesso foi semelhante em ambos os grupos: peria-
migdalino (68.4%vs69.1%;p=0.933), retrofaringeo (21.1%vs25.8%;p=0.508)
e parafaringeo (15.8%vs20.6%;p=0.459). A clinica variou com a localizagéo
do abcesso: periamigdalino - trismus (31.1%), sialorreia (24.5%) e disfagia
(22.6%); retrofaringeo - tumefacgéo cervical (62.2%), cervicalgia (45.9%) e
torcicolo (32.4%); e parafaringeo — tumefacgao cervical (55.2%), cervicalgia
(37.9%) e disfagia (34.5%). No grupo B foram efectuados mais exames cul-
turais faringeos (33.3%vs63.9%;plt;0.01), sendo o Streptococcus do grupo
A o agente mais frequente (13/18), e TAC cervical (54.4%vs74.2%;p=0.012).
A maioria (87%) foi medicada com penicilina e clindamicina, com uma
mediana de duragdo maior, mas nio estatisticamente significativa, no grupo
A (10vs7dias;p=0,991). Néo se verificaram diferengas no nimero de casos
submetidos a cirurgia nos dois grupos (43.9%vs49.5%;p=0.50) sendo que
90,6% foram drenados nas primeiras 48 horas, sem diferengas na duragédo
do internamento (p=0.755). No total, registaram-se complicagdes em oito
casos (6vs2): obstrugdo da via aérea (3), choque anafilatico (2), trombose
venosa (2) e fistula do seio piriforme (1); recorréncia em trés casos e em 39%
amigdalectomia electiva. Comentérios: No periodo de tempo mais recente,
verificou-se um maior uso dos meios diagndsticos (exame cultural e TAC)
e uma redugéo, embora nao estatisticamente significativa na mediana de
tempo de antibioticoterapia e internamento. Actualmente as indicagdes para
realizagao de exame de imagem, drenagem e duragdo do tratamento endo-
venoso ndo sio concensuais entre pediatras e ORL, parecendo necessario a
realizagao de um protocolo comum.

Palavras-chave: Abcesso periamigdalino, Abcesso retrofaringeo, Abcesso
parafaringeo
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PD1 (13SPP-23916) - SINDROME DE WAARDENBURG
TIPO I - IDENTIFICACAO DE UMA NOVA MUTACAO
DO GENE PAX 3

Jacinta Fonseca'; Catarina Maia, Ana Luisa Leite, Jorge Sales Marques'
1- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar V.N.Gaia / Espinho, E.P.E

Introdugéo: A Sindrome de Waardenburg (SW), ¢ uma doenga autossémica
dominante, com penetrancia e manifestacdes variaveis. E caracterizada pela
associagdo de surdez com anomalias pigmentares e dos tecidos derivados da
crista neural. Tem uma incidéncia estimada de 1/42.000, e de cerca de 1% entre
os portadores de surdez congénita. A SW pode ser classificada em 4 tipos, sendo
0 mais comum o tipo 1; destes, 90% apresentam mutagdes identificaveis no gene
PAX 3. Caso clinico: Crianga do sexo masculino, segundo filho de um casal
ndo-consanguineo, seguido em consulta desde o periodo neonatal por aplasia
cutis e hipertelorismo. Histdria familiar de mecha de cabelos brancos na regiao
frontal (avé paterna, tia paterna, pai e irma), distopia cantorum (pai) e surdez
neurossensorial unilateral (pai). Aos 13 meses foi avaliado em consulta de gené-
tica constatando-se deslocamento lateral do canto medial ocular e do ponto
lacrimal inferior, base nasal proeminente e alargada e hiperplasia da por¢ao
medial dos supracilios. Pela histéria familiar e achados objetivos sugestivos de
SW realizou avaliagao auditiva que revelou surdez neurossensorial a direita, com
limiar auditivo normal & esquerda. Para confirmagdo do diagnéstico clinico de
SW efetuou estudo molecular, detetando-se a mutagdo c.772C>T (p.Leu258Phe)
em heterozigotia no exdo 5 do gene PAX 3. Os familiares de primeiro grau com
fendtipo compativel com SW (pai e irma) apresentaram estudo molecular com
amesma alteragdo do caso index. Posteriormente, a irma teve um filho (sobri-
nho do caso index) com altera¢des fenotipicas da SW e estudo molecular com
amesma mutagio. Discussdo: O caso index e os familiares estudados apresen-
tam critérios clinicos diagndsticos de SW, pelo que se torna muito provavel
que a nova variante identificada no estudo molecular do gene PAX 3 seja uma
mutagdo causadora da doenga. Os autores pretendem real¢ar a importancia
da identificagdo das alterages fenotipicas da SW, de forma a poder detetar e
intervir precocemente nos casos de surdez congénita associada, assim como
permitir a realizagdo de aconselhamento genético.

Palavras-chave: Sindrome de Waardenburg, mutagiao do gene PAX 3, disto-
pia cantorum, surdez neurossensorial congénita

PD2 (13SPP-31385) - SINDROME DE GORLIN-GOLTZ:
CASO CLINICO

Sara Domingues'; Sandra Pereira'; Angela Machado’; Rui Bezerra’; Fernando Figueira’
Braga da Cunha'; Leonilde Machado'

1- Servigo de Pediatria do Centro Hospitalar Tamega e Sousa, EPE.; 2- Servi¢o de Medicina Den-
taria/Estomatologia do Centro Hospitalar Tamega e Sousa, EPE.

Introdugéo: O Sindrome de Gorlin-Goltz, também conhecido como sindrome
dos basaliomas nevoides multiplos, foi descrito pela primeira vez em 1894 e
descrito como sindrome apenas em 1960 por R] Gorlin e RW Goltz. E uma
doenga rara, com uma prevaléncia estimada de 1:60000, de transmissdo autos-
somica dominante, com elevada penetrancia e expressdo fenotipica variavel.
Foram identificadas como responséveis por este sindrome mutagoes do gene
supressor tumoral PTCH1 no cromossoma 9. As manifestagdes clinicas mais
comuns sdo: carcinomas basocelulares multiplos, queratocistos odontogénicos,
depressoes palmares/plantares, calcificacoes da foice cerebral e malformagdes
esqueléticas. Associadamente podem apresentar dismorfias faciais e défice
cognitivo. Varias neoplasias estdo associadas a este sindrome, como: medulo-
blastomas, meningiomas, fibromas cardiacos e ovaricos. Caso Clinico: Ado-
lescente 11 anos, sexo feminino, com antecedentes de seguimento em consulta
de pediatria geral na infincia por macrocrinia. Sem antecedentes familiares
relevantes. Referenciada a consulta de estomatologia do nosso hospital em
2011 por cistos mandibulares recidivantes (ja submetida a cirurgia excisional
em 2008). O exame anatomo-patoldgico revelou tratarem-se de queratocistos
odontogénicos, pelo que é encaminhada para a consulta de pediatria. Ao exame
objectivo apresentava macrocefalia e peso e estatura acima do percentil 97.
Desenvolvimento psico-motor adequado. Efectuou estudo genético, que detectou
mutagdo do gene PTCHI, confirmando a suspeita clinica. Efectuou ecografia
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abdomino-pélvica normal e a ressonancia magnética cerebral revelou discreta
hipogenesia do corpo caloso. Foi orientada para a consulta de dermatologia
e cardiologia. Discussdo: Os queratocistos odontogénicos sdo o achado mais
representativo do Sindrome de Gorlin-Goltz na primeira e segunda décadas de
vida. Assim, é de extrema importincia um elevado indice de suspeigao para o
diagnostico deste sindrome, que ¢ maioritariamente reconhecido entre dentis-
tas/estomatologistas. Apos o estabelecimento do diagndstico, é necessaria uma
equipa multidisciplinar para um adequado seguimento e tratamento atempado.
O rastreio dos familiares e o aconselhamento genético sdo peremptorios. Estes
doentes sdo extremamente sensiveis a radiagdo ionizante, com propensao ao
desenvolvimento de basaliomas e meningiomas pelo que a exposigdo solar, a
radiagdo X e a radioterapia devem ser evitadas.

Palavras-chave: Sindrome de Gorlin-Goltz; basaliomas; queratocistos
odontogénicos

PD3 (13SPP-35275) - UM CASO DE SINDROME DE “CRI
DU CHAT”

Catarina Carrusca'; Inés Vaz Silva'; Carolina Albuquerque'; Alexandra Neto de Carva-
lho'; Ana Peres'; Florbela Cunha’
1- Hospital de Vila Franca de Xira

Introdugio: A sindrome Cri du Chat é uma doenga rara causada por uma dele-
¢ao parcial no brago curto do cromossoma 5. A maioria dos casos resulta de
uma mutagao de novo, associada a baixo risco de recorréncia. Entre as princi-
pais caracteristicas destaca-se um choro agudo semelhante ao miado do gato,
associado a baixo peso ao nascer, hipotonia, microcefalia, dismorfias faciais
evoluindo com atraso no desenvolvimento psico-motor e estaturo-ponderal.
Apresentamos o caso de um lactente no qual algumas caracteristicas clinicas
tipicas no periodo neonatal conduziram a suspeita da sindrome, posteriormente
confirmada mediante testes genéticos. Caso clinico: Menino nascido de uma
2@ gestagdo vigiada com ecografias pré-natais sem alteragoes, de casal jovem
ndo consanguineo. Parto eutdcico as 34 semanas, IA 9/10, com baixo peso ao
nascer (1740 g), hospitalizado nos primeiros 20 dias de vida, por dificuldades
alimentares e hipotonia axial. Registou-se hipoglicémia assintomatica em D1,
tendo adquirido autonomia alimentar e recuperado o peso de nascimento em
D14. Durante o internamento objectivou-se um choro “miado” caracteristico,
hipotonia axial, facies peculiar, micrognatismo e sindactilia parcial entre o 2°
e 3° dedos de ambas as maos. A ecografia transfontanelar e a ressonincia mag-
nética cerebral no periodo neonatal evidenciaram hemorragia subependimaria
bilateral grau I, redugdo difusa da espessura do corpo caloso e colpocefalia da
prematuridade. A avaliagao cardioldgica excluiu cardiopatia estrutural. O estudo
citogenético confirmou a delegdo parcial do brago curto de um dos cromosso-
mas 5. O lactente tem hoje 17 meses, evidenciando atraso no desenvolvimento
psico-motor moderado com algumas aquisi¢des, evolugdo estaturo-ponderal
abaixo do P5 no peso, no P5 de estatura, microcefalia, estrabismo divergente
alternante, défice auditivo a direita. Mantém seguimento multidisciplinar em
consultas de Neonatologia, Medicina-Fisica e Reabilitagao, Desenvolvimento,
Neuropediatria, Oftalmologia e Otorrinologia e apoio da equipa de intervengao
precoce. Comentarios: Este caso destaca-se pela raridade da Sindrome Cri du
Chat, que habitualmente surge de forma esporadica. Sao as caracteristicas cli-
nicas tipicas do recém-nascido/lactente que continuam a ser a base da suspeita
diagnoéstica. No futuro esperamos que possam ser identificados marcadores
ecograficos que conduzam a suspeita pré-natal desta sindrome.
Palavras-chave: Sindrome Cri du chat, atraso do desenvolvimento psico-
motor, estudo cito-genético

PD4 (13SPP-47329) - SINDROME DE CORNELIA DE
LANGE, CASO CLINICO

Ana Luisa Rodrigues'; Ana Carvalho'; Ana Raquel Ramalho'; Paula Maciel'; Fernanda
Gomes'; Carlos Pereira Duarte’
1- Hospital Divino Espirito Santo, EPE, Ponta Delgada

Introdugao: A sindrome de Cornelia de Lange é uma doenga genética rara, com
uma incidéncia estimada de 1/10000 a 1/30000. Caracteriza-se classicamente
por dismorfismos faciais tipicos associados a atraso de crescimento pré-natal
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e pos-natal, atraso cognitivo e anomalias nos membros. Podem ocorrer ainda
malformagdes cardiacas, gastro-intestinais e genito-urinarias. O exame gené-
tico pode ndo apontar qualquer alteragio. Objectivo: Com este caso clinico os
autores pretendem fazer uma revisdo dos sinais e sintomas que caracterizam este
sindrome com uma apresentagao iconografica do caso. Para além de se eviden-
ciar a importancia de uma abordagem multidisciplinar e de uma intervengio
precoce. Caso Clinico: Recém-nascido do sexo feminino, fruto de gestagdo
vigiada, GIII/PI, com serologias inocentes e ecografias pré-natais revelando oli-
goamnios. Parto eutdcico as 40 semanas de gestagao, com boa adaptagao a vida
extrauterina, leve para a idade gestacional. Ao exame objectivo facies peculiar
caracterizada por microcefalia, hirsutismo, pestanas longas, nariz pequeno e
narinas antevertidas, ldbios finos em V invertido, filtro longo, implantago baixa
de cabelos e orelhas, retrognatismo e pescogo curto. Apresenta ainda artrogri-
pose e sopro cardiaco (grau II/VI) a auscultagdo e em avaliagdo complementar
duas comunicagdes interventriculares. Ecografias transfontanelar e renal sem
evidéncia de outras malformagoes. Rastreio auditivo na 1* semana de vida
normal. Reavaliado com 1 més de vida apresentando desenvolvimento psico-
motor adequado, com ténus normal e crescimento de cerca de 18g/dia. Ainda
sem referéncia a refluxo gastro-esofagico. Programada avaliagio e seguimento
multidisciplinar em que se inclui desenvolvimento, ortopedia, cardiologia, oftal-
mologia, otorrinolaringologia e medicina-fisica e reabilitagdo. Conclusdo: Com
este classico caso de Sindrome de Cornélia de Lange os autores destacam os
sinais e sintomas clinicos que permitem o diagndstico precoce e a importancia
de uma abordagem multidisciplinar nao s6 no diagnéstico como em termos
de intervengao no desenvolvimento da crianga.

Palavras-chave: sindrome Cornelia de Lange

PD5 (13SPP-58169) - BAIXA ESTATURA E OBESIDADE
NUMA CRIANCA DE 5 ANOS

Claudia Almeida'; Sonia Regina Silva'; Jorge Sales Marques'
1- Servigo de Pediatria do Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/ Espinho

Introdugao: A sindrome de Prader-Willi (SPW) descrita pela primeira vez em
1956 por Prader et al consiste numa sindrome genética, que ocorre de forma
esporadica, por dele¢do no cromossoma 15 de origem paterna, em aproxima-
damente 70% dos doentes. O periodo neonatal caracteriza-se por hipotonia,
dificuldades alimentares e ma evolugdo ponderal que podem persistir durante
o primeiro ano de vida. Mais tarde, as criangas afetadas iniciam comportamen-
tos de hiperfagia que, em conjunto com atraso do crescimento, conduzem ao
desenvolvimento progressivo de obesidade. Caso clinico: Crianga de 7 anos, do
sexo feminino e etnia cigana, fruto de gravidez mal vigiada, sem complica¢des
aparentes. Pais saudaveis, primos em 3° grau. Parto as 40 semanas por cesariana
em contexto de sofrimento fetal. Ao nascimento apesentava facies peculiar,
com retrognatia, fendas palpebrais estreitas, filtro longo, hipotonia axilar, pé
boto e reflexos débeis. Teve acompanhamento multidisciplinar, nomeadamente
vigilancia em consulta de Genética, onde realizou RM cerebral que foi normal,
estudo metabolico, caridtipo por FISH para SPW/Angelman, rastreio molecular
de distrofia miotdnica de Steinert e estudo molecular do DNA mitocondrial,
todos eles negativos. A avaliagdo do crescimento demonstrou peso no P<5 até
aos 12 meses, altura em que comegou a cruzar percentis, estando no P>95 a
partir dos 4 anos; a estatura manteve-se no P10-25 até aos 8 meses, e a partir dos
12 meses com valores proximos do P5. Apresentou sempre um atraso global do
desenvolvimento, com aquisi¢des motoras tardias. Atendendo a evolugao clinica,
aos 5 anos, foi repetido cariétipo por FISH e estudo molecular para a SPW, o
primeiro com resultados inconclusivos, mas o segundo claramente positivo.
Discussdo: A baixa estatura e a obesidade progressiva, associadas a atraso do
desenvolvimento psicomotor, sdo caracteristicas da SPW, no entanto, o diagnds-
tico no primeiro ano de vida, nem sempre ¢é facil atendendo ao curso bifasico
da doenga. A prevencgao da obesidade e suas complicagdes, como a diabetes,
hipertensao e problemas respiratorios, ¢ uma das prioridades no seguimento
destes doentes. O tratamento com hormona de crescimento pode beneficiar a
estatura final e a massa corporal do doente. Estd contraindicada em criangas
com histdria de apneia de sono e deve realizar-se polissonografia previamente a
qualquer tratamento, pois a elevagao dos niveis de IgF1 condiciona hipertrofia
das adenoides, aumentando o risco de morte stbita.

Palavras-chave: Prader-Willi, baixa estatura, obesidade
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PD6 (13SPP-67151) - SINDROME DE KABUKI- RELATO
DE CASO

Joana Meireles'; Daniel Gongalves? Ruben Rocha’ Mafalda Sampaio? Miguel Ledo?
1- Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Sao Jodo, Porto; 2- Unidade de Neuropediatria
do Hospital Pediatrico Integrado - Centro Hospitalar de Sao Joao

Introdugéo: A sindrome de Kabuki (SK, OMIM 147920) foi descrita pela pri-
meira vez em 1981 por Kuroki e Niikawa. E caracterizada clinicamente por
caracteristicas faciais tipicas (fendas palpebrais alongadas com eversao do ter¢o
lateral da palpebra inferior, sobrancelhas arqueadas, fenda labial ou palatina e
palato arqueado), atraso do desenvolvimento pés-natal, atraso cognitivo ligeiro
a moderado, baixa estatura, polpas dos dedos tipo fetal, e anomalias esqueléticas.
O espectro clinico inclui um espectro de alteragdes noutros drgaos e sistemas,
incluindo susceptibilidade a infecgdes e telarca precoce. Caso Clinico: Crianga
actualmente com 3 anos, filho de pais ndo consanguineos, sem historia familiar
relevante, nascido as 39 semanas, com o diagnéstico pré-natal de fenda palatina
e labio leporino. Ao nascimento apresentava labio leporino com fenda palatina
completa, fossetas do ldbio inferior, fendas palpebrais horizontais, hipertelo-
rismo, micrognatia, pescogo curto, implantagao baixa do cabelo, micropénis e
sindrome de Dandy-Walker. Apresentou intercorréncia respiratéria na 1* semana
de vida. No estudo complementar realizado foi identificado défice de hormona
de crescimento, sem qualquer malformagao cardiaca, (nomeadamente coarcta-
¢do da aorta), pulmonar ou renal associada. O caridtipo era normal, tendo sido
excluido Sindrome de Wolf-Hirschhorn (sindrome 4p-). Perante a existéncia de
fenda palatina e fossetas do labio inferior, por suspeita de sindrome de van der
Woude (SVAW)), foi realizada a pesquisa de mutagdes pontuais e delecgdes da
regido codificante (exdes 2 a 6) do gene IRF6, igualmente negativa. Finalmente,
tendo em conta a evolugdo da morfologia facial, particularmente, a progressiva
eversdo do terco lateral das palpebras inferiores, conduziu a suspeita de SK.
O estudo molecular confirmou a suspeita clinica, tendo sido identificada, em
heterozigotia, a mutagdo c.6595delT (p.Tyr21991lefsX65) no exdo 31 do gene
MLL2. Conclusio: A SK é rara (1,16 casos/100.000) e pouco conhecida. As
caracteristicas fenotipicas sao habitualmente variaveis e pouco evidentes no
recém-nascido, tornando o seu diagndstico precoce um desafio. A evolugdo do
fendtipo, particularmente a eversao do terco lateral das palpebras inferiores e a
manutengio de palpas digitais do tipo fetal, constituem elementos com especi-
ficidade diagndstica relevante, particularmente quando associados a fossetas
do labio inferior, sinal dismorfico quase exclusivo da SVAW.

Palavras-chave: sindrome de Kabuki

PD7 (13SPP-76051) - SARCOGLICANOPATIA: A
IMPORTANCIA DA HISTORIA FAMILIAR PARA UMA
MELHOR QUALIDADE DE VIDA

Margarida Rafael’; Sofia Silva'; Joana Extreia'; Susana Correia'; Cristina Esteves'; Susana
Rocha’; Nilze Batista'
1- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar Barreiro-Montijo, EPE

Introdugao: As distrofias musculares sio um grupo muito heterogéneo de
doengas hereditdrias, caracterizado por uma afetagdo miopatica progressiva,
resultante de defeitos em varios genes, cujo principal sintoma ¢é a fraqueza
muscular. Nas distrofias musculares de cinturas, a fraqueza muscular tem uma
distribui¢do predominantemente proximal, variando desde formas graves de
progressao rapida a formas moderadas de diagndstico tardio. Caso Clinico:
Crianga do sexo feminino, 9 anos e 6 meses de idade, etnia cigana, que recorre
ao SU referenciada do laboratério por valores analiticos alterados. Segunda filha
de pais consanguineos e historia familiar de doenga neuromuscular hereditaria
- dois tios paternos da méae em 1° grau, dois primos paternos em 2° grau, prima
materna em 1° grau realizou interrupgao terapéutica da gravidez apos realizagao
de amniocentese que detetou patologia fetal. Desenvolvimento estaturo-ponderal
e psico-motor adequados, com bom aproveitamento escolar. Quadro de marcha
alterada com 6 meses de evolugao, agravando-se progressivamente, com quedas
frequentes, dificuldade em levantar-se e subir escadas. Estas queixas motivaram
consulta com médica assistente que pediu avaliaao analitica da qual se destaca:
TGO 284 UI/L, LDH 1449 UI/L e CK 9860 UI/L. A observagio objectivou-se
hipertonia generalizada com hiperlordose, atrofia dos muisculos intercostais,
escapulas aladas, atrofia das cinturas com hipertrofia gemelar bilateral. Dimi-
nuigao da forga muscular proximal de predominio crural, com dificuldade para
se levantar da posi¢ao de “cdcoras”. Marcha miopatica. Dados os antecedentes
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familiares marcados, pediu-se estudo genético que revelou mutagao c. 848G> A
(c.Cys283Tyr) no gene SGCG, compativel com sarcoglicanopatia. Conclusao: A
sarcoglicanopatia é uma distrofia muscular de cinturas autossémica recessiva,
de aparecimento precoce e rdpida progressdo com valores muito elevados da
proteina CK. Afecta sobretudo a cintura escapular, a cintura pélvica ou ambas.
O coragao e a cognigdo raramente sao afectados, porém a rapida progressao
leva a dependéncia precoce para as actividades da vida diaria e esperanca média
de vida curta. E assim importante oferecer a maxima qualidade de vida possi-
vel, através de um plano de intervengido multidisciplinar precoce, cuja adesao
familiar é essencial, e para a qual se torna imprescindivel uma histéria familiar
bem documentada e diagndstico precoce.

Palavras-chave: Sarcoglicanopatia, Fraqueza muscular, Autossémica
Recessiva

PD8 (13SPP-14656) - HIPERTENSAO ARTERIAL
INFANTIL - O QUE MUDOU EM 10 ANOS?

Catarina Pires'; Ana Margarida Correia'; Inés Coelho'; Liliana da Silva Correia'
1- USF Grao Vasco

Introdugdo: Um dos objectivos primordiais das Consultas de Satide Infantil
(CSI) é a identificagdo e a abordagem precoce de doengas, como é o caso da
Hipertensao Arterial (HTA) e Pressdo Arterial (PA) elevada. Apesar da HTA
ser mais prevalente na populacao adulta, estudos demonstram que os niveis
elevados de PA medidos na infancia estdo associados a valores futuros de PA
elevada. Representando este facto, por sua vez, o inicio precoce de HTA essen-
cial observada nos adultos.Objectivos: Comparar os valores da PA de criangas
nascidas em 1995 e 2005, seguidas numa Unidade de Satide Familiar (USF), na
consulta do exame global de satide (CEGS) dos 5 anos. Métodos: Trata-se de
um estudo observacional, retrospectivo. A populagio estudada foi a dos utentes
nascidos no ano de 1995 e no ano de 2005, inscritos numa USE, num total de
138 criancas. Foram excluidas as criangas que ndo compareceram a CEGS dos
5 anos. Considerou-se PA elevada (PAE) para valores de PA sistdlica ou dias-
tolica entre os percentis 90 e 95; para valores superiores ou iguais ao percentil
95, foi considerada HTA, utilizando as tabelas da Direcgdo Geral de Satde de
2005. A colheita de dados foi realizada durante o més de Junho de 2012, atra-
vés da consulta dos processos clinicos. Os dados foram inseridos numa base
de dados do Microsoft Excel 2010° e analisados através do programa estatistico
SPSS, versao 18.0°. Resultados: O estudo abrangeu 57 criangas nascidas em 1995
(61.4% do género feminino) e 57 criancas nascidas em 2005 (54.4% do género
feminino). Na CEGS dos 5 anos, 8.8% das criancas nascidas em 1995 tinham
PAE e 7% tinham HTA. Em relagdo as criangas nascidas em 2005, obtivemos
3.5% de criangas com PAE e 1.8% de criangas com HTA. A prevaléncia da PAE
e da HTA, aos 5 anos, foi superior nas criangas do género masculino (31.8% dos
meninos nascidos 1995 e 7.7% dos meninos nascidos em 2005). Conclusdes: Em
10 anos, verificou-se uma diminui¢ao dos casos de HTA aos 5 anos, de 5.2%, ao
contrario de estudos ja realizados, que demonstram um aumento da prevalén-
cia da HTA em idade pediatrica. No entanto, é necessaria a realizagdo de mais
estudos, com amostras maiores. A prevaléncia de HTA, na literatura, é variavel.
Contudo, estudos referem uma prevaléncia de HTA infantil de 2 a 5%, indo
a0 encontro dos nossos resultados (1.8%). Sendo a HTA infantil uma doenca
crénica prevalente, assintomatica e subdiagnosticada, é fundamental o papel
do Médico, nas CSI, para uma correcta avaliagdo e diagndstico desta doenga.

Palavras-chave: Hipertensio Arterial infantil

PD9 (13SPP-55307) - AS CRIANCAS ESTAO A
ENGORDAR? - ESTUDO COMPARATIVO DE
PERCENTIS DE IMC

Ana Margarida Correia'; Catarina Pires’; Inés Coelho'; Liliana da Silva Correia’
1- USF Grao Vasco

Introdugio: A avaliagao do indice de massa corporal (IMC) ¢é indispensavel nas
consultas de Satde Infantil (SI). A prevaléncia de obesidade infantil (OI) - per-
centil (P) de IMC>95, bem como de excesso de peso (EP) - P IMC entre 85 e 95,
duplicou nos tltimos 30 anos. Sendo uma doenga com importantes implica¢des
na saude fisica e mental das criangas, pode acarretar repercussoes na vida adulta.
Objectivos: Comparar os valores de P do IMC de criangas nascidas em 1995
com os das nascidas em 2005, calculados na consulta do exame global de saude
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(CEGS) dos 5 anos. Verificar se existem diferengas entre os géneros. Métodos:
Trata-se de um estudo observacional, retrospectivo. A populagdo estudada foi
a dos utentes nascidos no ano de 1995 e no ano de 2005, inscritos numa Uni-
dade de Satide Familiar (USF), num total de 138 criangas. Foram excluidas as
criangas que ndo compareceram & CEGS dos 5 anos. A colheita de dados foi
realizada durante o més de Junho de 2012, através da consulta dos processos
clinicos. Para o calculo do P do IMC foram utilizadas as Curvas de Percentis
da Direc¢do Geral de Saude de 2005. Os dados foram inseridos numa base de
dados do Microsoft Excel 2010° e analisados através do programa estatistico
SPSS versao 18.0°. Resultados: O estudo abrangeu 69 criangas nascidas em 1995
(59.4% do género feminino) e 57 criangas nascidas em 2005 (54.4% do género
feminino). Na CEGS dos 5 anos, 2.9% das criancas nascidas em 1995 tinham
baixo peso (BP) e 36.4% tinham EP e OI. Em relagéo as criangas nascidas em
2005, obtivemos 5.2% de criangas com BP e 24.6% de criangas com EP e OL.
A prevaléncia da OI aos 5 anos foi superior nas criangas do género feminino
(21.9% das nascidas 1995 e 11.5% das nascidas em 2005), tal como a do EP (cerca
de 19.5% nos dois grupos). Pelo contrario, a prevaléncia de BP aos 5 anos foi
superior nas criangas do género masculino (3.6% das nascidas em 1995 ¢ 7.7%
das nascidas em 2005). Conclusdes: Existem evidéncias emergentes de que
as taxas de prevaléncia de OI podem ter atingido um patamar, sendo que no
nosso estudo se verificou mesmo uma diminuigio. Contudo, verificimos um
aumento da prevaléncia do BP, que também esta relacionado com o aumento
da morbi-mortalidade. Assim, é imprescindivel avaliar o IMC das criangas nas
Consultas de SI, de forma a promover habitos de vida saudaveis atempadamente.
Palavras-chave: obesidade infantil, IMC

PD10 (13SPP-88166) - ESTUDO COMPARATIVO DE
DOENCAS ASSOCIADAS AOS ESTILOS DE VIDA

Inés Coelho'; Catarina Pires'; Ana Margarida Correia’; Liliana da Silva Correia '; Anto-
nio Lemos'; Maria José Barradas'; Dora Alves'
1- USF Grao Vasco

Introdugao: A prevaléncia do estilo de vida sedentédrio encontra-se a aumen-
tar. A redugdo da pratica de exercicio fisico e uma alimentagao desequilibrada
contribuem para o aumento da obesidade infantil. O tempo passado em frente
a televisdo esta associado ao desenvolvimento de patologias oftalmoldgicas.
Comportamentos de satde oral desadequados ainda sdo muito prevalentes
e encontram-se relacionados com o aumento de doengas orais. Objectivo:
Determinar a evolugdo da prevaléncia de obesidade, caries dentarias e erros
de refracgdo em 2 amostras de criancas de 5 anos, nascidas em 1995 e 2005,
pertencentes a uma Unidade de Saide Familiar (USF). Metodologia: Estudo
epidemioldgico observacional retrospectivo. Os dados foram obtidos através
da consulta de ficheiros de quatro médicos da USE, correspondentes a consulta
do exame global de satide dos 5 anos das criangas nascidas em 1995 e 2005.
Avaliou-se o género, percentil de Indice de Massa Corporal (IMC), céries e seu
nuamero, acuidade visual. A analise estatistica foi realizada através do programa
SPSS versdo 18.0. Resultados: Obteve-se uma amostra de 81 utentes nascidos
em 1995 e 57 utentes em 2005. Relativamente ao IMC, 29.6% apresentavam
aumento ponderal (obesidade e excesso de peso). Relativamente as criangas
nascidas em 2005, o aumento ponderal correspondia a 17.3%, demonstrando
um decréscimo de 12.3% em 10 anos, embora este decréscimo nao seja estatisti-
camente significativo. Excluidos os utentes sem registo do estado de saude oral,
a prevaléncia da presencga de céries em criangas nascidas em 1995 constituia
26.6% da amostra. As criangas nascidas em 2005 apresentam uma prevaléncia
de céries de 23.2%, encontrando-se uma tendéncia de melhoria de 3,4% numa
década. Néo foram encontradas diferencas estatisticamente significativas. O
nimero médio de dentes cariados por crianga correspondia a 2.3 nas crian-
gas nascidas em 1995 e a 2 nas de 2005. A acuidade visual entre os 2 grupos
estudados demonstrou uma melhoria de 5,2%: 17.9% das criangas nascidas
em 1995 tinham registo de alteragdes visuais comparativamente aos 12.7% das
criancas nascidas em 2005. Conclusdes: Surpreendentemente todos os para-
metros analisados apresentam melhoria. Este facto podera ser justificado pelas
sucessivas campanhas comunitarias em prole de estilos de vida saudaveis, sen-
sibilizagdo dos profissionais de satde, pais e comunidade para a importancia
do controlo destas patologias. Sugerem-se mais estudos epidemioldgicos para
verificar esta tendéncia.

Palavras-chave: Obesidade, acuidade visual, carie
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PD11 (13SPP-10645) - DIABETES INSIPIDA CENTRAL -
PRIMEIRA MANIFESTAGCAO DE TUMOR DO SNC

Filipa Mar¢al’; Joana Oliveira'; Conceigao Freitas'; Manuel Ascengao'; A. Gomes Fer-
reira'; Rui Vasconcelos'
1- Servigo de Pediatia, Hospital Dr. Nélio Mendonga

Introdugio: A diabetes insipida central (DIC) é uma condigdo heterogénea
caracterizada por poliuria e polidipsia devido a deficiéncia de hormona anti-
diurética causada por um vasto niimero de diferentes patologias que afectam
o eixo hipotalamo-neurohipofisario. Caso clinico: Adolescente de 14 anos de
idade, sexo masculino, 9° ano de escolaridade com excelente rendimento esco-
lar, antecedentes pessoais irrelevantes, foi encaminhado ao servigo de urgéncia
de pediatria, por tonturas, nauseas, alteracdes visuais e perda da consciéncia,
com recuperagdo imediata e esponténea. A histéria clinica revelava politria,
podipsia e nocturia de instalagdo insidiosa, com cerca de 2 anos de evolugao.
Referéncia a agravamento dos sintomas nos ultimos 6 meses, surgimento de
novo de cefaleias de predominio nocturno sem despertares. No ultimo més
registaram-se alteracdes campimétricas com limitagdo do campo visual (visdo
tubular). Exame neurolégico revelou-se dentro da normalidade a excepgdo de
alteracdes campimétricas, nomeadamente hemiandpsia bitemporal. Perante a
clinica apresentada o doente foi submetido a um teste de restri¢do hidrica e esti-
mulo com desmopressina (DDAVP) e foi obtido o diagnéstico de DIC, sendo
iniciada terapéutica com DDAVP. A terapéutica com DDAVP (na dose de 0.12
mg de 12/ 12 horas) resultou na regressao dos sintomas e na normalizagdo dos
achados laboratoriais (densidade e osmolalidade urinaria). A tomografia com-
putorizada e a ressondncia magnética do SNC mostraram 2 lesdes hiperdensas,
com caracteristicas imagiologicas semelhantes, a primeira situada na sela turca
e acometendo a regido supra-selar, a desviar superiormente o quiasma dptico e
a segunda lesdo localizada na regido da glandula pineal, ndo exercendo efeito
de massa sobre as estruturas adjacentes. Diante dos achados clinicos e radio-
légicos, a hipdtese diagndstica mais provavel foi de tumor da linha média. Foi
solicitada complementagdo propedéutica com dosagens séricas e de liquor de
gonadotrofina coridnica humana e alfa-fetoproteina, que se mostraram normais.
Aguarda intervengio cirtirgica da lesdo hipofisaria. Discussdo: Frequentemente
a DIC é erroneamente considerada “idiopatica”, contudo pode ser uma mani-
festagdo inicial isolada de tumor do SNC, e uma abordagem clinica adequada
pode contribuir para o diagnéstico mais precoce desses tumores. Os sintomas
enddcrinos sdo frequentes e podem manifestar-se muito antes de lesdes tumo-
rais serem visualizadas nas neuroimagens.

Palavras-chave: Diabetes insipida central; polidipsia; politria; tumor SNC

PD12 (13SPP-12028) - A PROPOSITO DE UM CASO DE
HIPOGLICEMIA...

Maria Miguel Gomes'; Helena Silva'; Angela Pereira'; Ariana Afonso'; Sofia Martins?
Olinda Marques? Ana Antunes’

1- Servigo de Pediatria do Hospital de Braga; 2- Grupo Endocrinolégico Pediétrico do Hospi-
tal de Braga

Introdugio: O hipopituitarismo é uma patologia rara, caraterizada por insufi-
ciéncia parcial ou completa da secre¢iao hormonal hipéfisaria. A apresentagao
clinica é varidvel e depende da etiologia, evolucdo temporal e défices hormonais
envolvidos. Descri¢ao do caso: Menino, 24 meses, internado por alteragdo do
estado da consciéncia associada a hipoglicemia severa, em contexto de infegdo
respiratdria. Antecedentes neonatais de hipoglicemia persistente, trombocito-
penia, ictericia colestatica e sépsis sem agente identificado. Boa evolugao esta-
turo-ponderal e macrocefalia desde os 6 meses. Estrabismo divergente, atraso
do desenvolvimento psicomotor ligeiro e genitais externos adequados. Ante-
cedentes familiares irrelevantes. A admissdo na urgéncia: escala de glasgow 10,
prostrado, hipoténico e hemodinamicamente estavel. Analiticamente: glicemia
capilar indosedvel; glicemia central 30mg/dL; sem acidose (pH 7,389, pCO2
32,4 mmHg e HCO3- 19,1 mmol/L); TSH normal (1.360UI/mL), T4 livre baixo
(0,76ng/mL), cortisol normal (12,70ug/dL), IGF-1 e insulina indoseaveis. Iono-
grama sem alteragdes, urina II, urocultura, pesquisa de drogas, TC-CE, radio-
grafia de térax e ecografia abdominal sem alteragdes. Sem traumatismo, acesso
a toxicos ou farmacos. Apos correcdo da glicemia, normalizagdo progressiva
do estado da consciéncia. No internamento com perfil glicémico estavel (sem
aporte suplementar). RMN-Cerebral: ectopia da neuro-hipéfise, hipoplasia da
adeno-hipdfise e do infundibulo e corpo caloso curto. Prova do jejum: cortisol
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4,34ug/dL e GH 1,07ng/mL em hipoglicemia. Diagnosticado entdo hipopituita-
rismo com défices de ACTH, GH e TSH (confirmado ap6s suplementagao com
hidrocortisona). Atualmente, sob terapia de substitui¢ao com hidrocortisona e
levotiroxina tendo apresentado crescimento regular. Discussao: O diagnostico
de hipopituitarismo exige elevado grau de suspeigdo! No periodo neonatal a
ocorréncia de hipoglicemia persistente e ictericia colestética deveria ter levan-
tado esta hipdtese de diagnostico. A ocorréncia dos défices hormonais habitu-
almente é progressiva, obrigando a avaliagdo clinica e/ou laboratorial regular de
todos os eixos hormonais. A neuroimagem é fulcral para a dete¢io de anomalias
estruturais associadas. Nesta crianga, previamente saudével, a descompensagio
surgiu no decurso de uma infe¢io, como é expetavel na insuficiéncia adrenal.
Perante uma hipoglicemia, deve ser sempre investigada a etiologia o que deve
incluir estudo de fungéo hipofisaria.

Palavras-chave: hipopituitarismo, hipoglicemia

PD13 (13SPP-34302) - DIABETES MELLITUS TIPO I
INAUGURAL: CARACTERIZACAO DAS ADMISSOES
NUMA URGENCIA DE PEDIATRIA NOS ULTIMOS
CINCO ANOS

Marta Valente Pinto'; Teresa Martins?; Madalena Sasseti?; Joao Franco? Paulo Calhau?
1- Departamento de Pediatria, Hospital de Santa Maria, CHLN; 2- Servi¢o de Pediatria, Hos-
pital Garcia de Orta

Introdugéo: A Diabetes Mellitus (DM) tipo I é uma das doengcas cronicas mais
comuns na infincia, verificando-se um aumento da sua incidéncia a nivel
mundial. A identificacdo de factores de risco e o reconhecimento de sintomas
de apresentagdo comuns pode permitir um diagnéstico mais precoce minimi-
zando as complicagdes associadas.Objectivos: Caracterizagao dos episodios
inaugurais de DM tipo I e determinagéo da correlagio entre a gravidade da
doenga, a idade e duragao da sintomatologia antes da admissao na populagao
em estudo. Métodos: Estudo retrospectivo descritivo, de 1 Janeiro de 2007 a 31
de Dezembro de 2011. Avaliagdo de dados demograficos, tempo evolugédo da
doenga, sintomatologia, gravidade de apresentagio e evolugao durante inter-
namento. Resultados: No periodo de estudo foram admitidas na urgéncia 41
criangas com diagnéstico de DM tipo 1 inaugural, 61% do sexo masculino,
com idade mediana de 9,6 anos [1,5 -15,8]. Sete tinham antecedentes familia-
res de DM tipo 1. A manifestagio clinica mais frequente foi a polidipsia (95%),
seguida de politria (93%) e perda ponderal (93%). O tempo médio de evolugio
de sintomas até 2 admissio foi de 4,5 semanas [0,4-24]. A chegada a urgéncia, 2
apresentavam alteragdo do estado de consciéncia, e 11 vomitos e dor abdominal.
A glicémia capilar média & admissdo era de 513 mg/dl [253-1231]. Cerca de
66% ndo apresentavam critérios de cetoacidose, 14,6% tinha cetoacidose ligeira
e 17,1% cetoacidose grave. Néo se verificou correlagio entre o tempo de evo-
lugdo da doenga, idade e gravidade da cetoacidose & admissdo (coeficiente de
correlagdo de Spearman 0,019 e -0,146 respectivamente). Quando analisados
apenas os casos de cetoacidose, verificou-se uma correlagdo inversa entre tempo
de evolugéo e o valor de pH, no limiar da significancia (coef. -0,479, p=0,083).
Foi administrada insulina endovenosa regular em 53,7%.

As 12h de internamento, dos 16 doentes avaliados, 5 apresentavam cetoacidose
ligeira. O tempo médio de internamento foi de 4-43 dias [2-24 dias]. Discussio:
Nesta revisio verificamos que os sintomas classicos de polidipsia, politria e perda
ponderal estavam presentes em mais de 90% dos doentes, com uma evolugio
meédia de 4,5 semanas. Cerca de 80% nao apresentava cetoacidose ou tinha quadro
ligeiro, demonstrando a importéancia de detecgao precoce dos sintomas classicos.
Identificamos histdria familiar de DM tipo 1 em 17% dos doentes, demonstrando
a importéncia de identificagdo de um dos principais factores de risco.

Palavras-chave: Diabetes Mellitus tipo 1, inaugural, cetoacidose

PD14 (13SPP-35675) - CONTROLO METABOLICO NA
DIABETES MELLITUS TIPO 1

Sara Ferreira'; Joana Serra Caetano'; Ester Pereira'; Helena Lourengo'; Lina Aveiro'; Nanci
Batista? Filomena Freitas'; Luisa Simio'; Rita Cardoso? Isabel Dinis? Alice Mirante?
1- Hospital Pediatrico Carmona da Mota - CHUG; 2- Unidade de Endocrinologia Pediatrica -
Hospital Pediatrico Carmona da Mota - CHUC

Introdugio: O objectivo do tratamento da diabetes mellitus tipo 1 (DM1) é a
normoglicémia. O controlo metabdlico depende do tipo de terapéutica, mas
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também de factores educacionais e psico-sociais. Objectivo: Determinar os
factores susceptiveis de influenciar o controlo metabélico de criangas e jovens
com DM1. Métodos: Estudo retrospectivo das criancas e adolescentes com DM1
seguidas na Unidade de Endocrinologia Pedidtrica. Foram critérios de inclu-
sdo: duragdo de doenga superior a dois anos e tempo de evolugio na primeira
consulta inferior a seis meses. Varidveis analisadas: sexo, idade actual, idade do
diagndstico, terapia do ultimo ano, idade de inicio das multiplas administra-
¢des de insulina (MAI), idade de inicio da terapia com perfusdo sub-cutanea
continua de insulina (PSCI), niimero de sessoes de educagdo em grupo, dose
didria de insulina (DDI) e HbA1c média do dltimo ano. Para avaliar a influén-
cia dos diferentes factores no controlo metabdélico, foram criados trés grupos
de estudo: Grupo 1: HbA1¢<7,5%, Grupo 2: HbAlc 7,5-9%, Grupo 3: HbAlc
> 9%). A andlise estatistica foi efectuada no programa SPSS17°. Resultados:
Foram incluidas 136 criangas/jovens com DM (63 sexo feminino e 73 sexo
masculino). A idade média actual é de 12.8+3.4 anos. A idade de diagndstico
foi 6.6 £3.6 anos e a duragdo da doenca de 6.2+3.3 anos. No tltimo ano, 75%
faziam terapéutica com MAI e 25% com PSCI. A idade de inicio da MAI foi
de 8.8+3.2 anos e de PCSI de 10.48+3.55 anos. Todas as criangas assistiram a
sessoes de educagdo em grupo (n° médio 4+2). Em 37 criangas (27.2%) foi efec-
tuada monitorizagao continua de glicose retrospectiva. No tltimo ano, a DDI
média foi 0.91+0.22 U/Kg/dia e a HbAlc média foi 7.7+1.0%. De acordo com
o valor da HbA1c, 47.1% das criangas pertencem ao Grupo 1, 45.6% ao Grupo
2 e 7.4% ao Grupo 3. O grupo 1 iniciou mais precocemente as MAI (p=0.04),
e com DDI média mais baixas (p=0.02); teve maior n° sessdes de educagio
(p=0.04) e maior percentagem de criangas com PSCI (p<0.001). O grupo 3
tinha idade significativamente superior (p=0.04). Nas restantes varidveis nao
houve diferenga significativa. Conclusées: O melhor controlo metabdlico estd
associado ao inicio precoce das MAI, idealmente desde o diagndstico, e ao uso
da BII Relativamente as variaveis analisadas verificamos ainda que o melhor
controlo metabdlico esteve associado a maior numero de sessdes de educagao,
doses de insulina mais baixas e menor idade actual.

Palavras-chave: Diabetes, controlo metabolico

PD15 (13SPP-39353) - A PROPOSITO DE UM CASO DE
HIRSUTISMO SUBITO E EXUBERANTE...

Vénia Gongalves'; Liane Costa'; Mariana Martins'; Filipa Espada’ Marcelo da Fonseca’
1- Servigo de Pediatria, UAG - MC, Unidade Local de Saude de Matosinhos, Hospital Pedro His-
pano, E.P.E.; 2- Servi¢o de Pediatria, UAG — MC/Unidade de Endocrinologia Pediatrica, Unidade
Local de Satide de Matosinhos, Hospital Pedro Hispano, E.P.E.

Introdugio: O hirsutismo é definido como o excesso de pélos terminais na
mulher, em dreas anatomicas de distribui¢do masculina. Pode surgir isolada-
mente ou acompanhado por outros sinais de hiperandrogenismo. As causas mais
frequentes de hirsutismo sdo a sindrome do ovario policistico e a hiperplasia
congénita da supra-renal forma nao classica (HCSR-NC), por deficiéncia da
21-hidroxilase (aproximadamente, 95% dos casos). Outras causas, menos fre-
quentes, devem ser investigadas na avaliagdo diagndstica de hirsutismo como:
tumores virilizantes, ovéricos ou adrenais e, ainda, sindrome de Cushing, acro-
megalia, hiperprolactinemia e hirsutismo idiopatico. Descri¢ao do Caso Cli-
nico: Crianga de 11 anos referenciada a consulta de Endocrinologia do Hospital
Pedro Hispano em Fevereiro de 2012 por hirsutismo subito e exuberante com 6
meses de evolugdo. Menarca aos 10 anos e 11 meses. Ao exame fisico: peso de
67Kg (>P95) e estatura de 157cm (>P95); hirsutismo exuberante (32 pontos na
escala de Ferriman e Gallwey), acne facial e dorsal papulopustulosa moderada,
estddio 5 de Tanner, assimetria dos pequenos ldbios e clitorimegalia (Prader 2).
Exames auxiliares de diagnosticos realizados: estudo analitico alargado, fungdo
tiroideia, marcadores tumorais, doseamento de hormona foliculoestimulante,
hormona luteinica, estradiol, testosterona, progesterona, cortisol, aldosterona,
renina e 17-hidroxiprogesterona (17-OHP); idade dssea, ecografia abdominal,
renal e pélvica e ressondncia magnética das supra-renais. Os exames efetuados
revelaram: idade dssea 15 anos, testosterona 195ng/dL, 17-OHP basal 10,87ng/
mL e, apds estimulagao, 100,12ng/mL, confirmando o diagndstico de HCSR-NC.
Foi realizado estudo genético que identificou um gendtipo complexo: mutagao,
em homozigotia, no exdo 7 do gene CYP21A2 e delecgdo, em heterozigotia,
do mesmo gene, do exdo 1 ao exdo 3. Iniciou espironolactona, hidrocortisona
e contraceptivo oral composto por acetato de ciproterona e etinilestradiol e
medicagdo tépica - cloridrato de eflornitina, eritromicina e isotretinoina.Cinco
meses depois, apresentava melhoria significativa do acne (ligeiro) e melhoria
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ligeira do hirsutismo. Discussao/Concluséo: Os autores decidiram apresentar
este caso clinico para relembrar que o diagndstico de HCSR-NC deve ser sempre
considerado em pacientes do sexo feminino com hirsutismo de novo e grave,
principalmente, quando associado a outros sinais de hiperandrogenismo, tais
como virilizagdo e acne.

Palavras-chave: hirsutismo, hiperplasia supra-renal

PD16 (13SPP-40606) - FORMAS CLASSICAS DE
HIPERPLASIA CONGENITA DA SUPRARENAL - DO
DIAGNOSTICO MOLECULAR AO FENOTIPO

Maristela Margatho; Filipa Cunha? Vivian Gongalves®; Sara Ferreira'; Rita Cardoso’;
Isabel Dinis'; Alice Mirante'
1- Hospital Pediatrico Carmona da Mota; 2- Hospital Infante D.Pedro; 3- Hospital S.Francisco Xavier

Introdugao: A Hiperplasia Congénita da Suprarenal (HCSR) engloba um conjunto
de disttirbios autossémicos recessivos envolvidos na estereidogénese suprarenal.
A grande maioria deve-se ao défice da 21-Hidroxilase, causado por mutagdes no
gene CYP21A2. A variabilidade de fenétipos explica-se pelos diferentes graus
de actividade da enzima. A HCSR classica é dividida nas formas perdedora de
sal (PS) e virilizante simples (VS). A forma PS pode levar a deficiéncia mine-
ralocorticéide grave nas primeiras semanas apds o nascimento, com incapaci-
dade de conservar sodio urindrio, desidrata¢do, hiponatrémia e hipercaliémia.
Na forma VS, a virilizagdo comega no periodo prenatal e as recém-nascidas
apresentam ambiguidade sexual. Objetivos: Avaliar pardmetros demograficos,
clinicos e laboratoriais, atitudes diagnésticas e terapéuticas das formas cléssicas
de HCSR. Métodos: Estudo retrospetivo analitico dos processos clinicos dos
recém-nascidos (RN) com HCSR admitidos numa Unidade de Endocrinologia
Pediatrica nos altimos seis anos (janeiro de 2006 a maio de 2012). Resultados:
Foram incluidos 9 RN, 6 sexo masculino e 3 sexo feminino. A forma PS foi
diagnosticada em todos. Seis desenvolveram crise perdedora de sal com dese-
quilibrio hidroeletrolitico grave em D17 de vida (mediana). Duas RN apresen-
taram virilizagdo dos genitais externos (IIl e V pontuagio Prader). Os valores
séricos medianos foram: 17-hidroxiprogesterona 614ng/ml, renina 500pUI/ml,
ACTH 197pg/ml, cortisol 10,3ug/dl, androstenediona 15,7ng/ml, testosterona
431ng/dl, DHEA-SO4 58,5ug/dl, Na+ 123,5 mmol/l (min. 103), K+ 8,2 mmol/l
(maéx. 10,6). A terapéutica instituida foi hidrocortisona e 9a-fludrocortisona.
A dose necessaria inicial de hidrocortisona foi 40mg/m2/dia (mediana), com
maximo de 50 mg/m2/dia. Além da delegao/conversao CYP21A2>CYP21A1P,
a mutagdo mais frequente foi IVS2-13A/C>G, comummente associada a for-
mas graves de HCSR PS. Trés doentes tinham histéria familiar positiva, embora
apenas 2 obtivessem diagnostico e tratamento prenatal. Conclusdes: Embora
os RN masculinos com HCSR cléssica sejam mais propensos a complicagdes
potencialmente fatais, devido & auséncia de ambiguidade sexual a alertar para
o diagnostico, a virilizagdo das RN do sexo feminino implica uma abordagem
mais complexa e multidisciplinar. Assim, perante uma histéria familiar posi-
tiva, ¢ mandatério o despiste prenatal desta patologia, com inicio precoce do
tratamento na gravidez, quando indicado.

Palavras-chave: HCSR Classica, fenotipo, genotipo

PD17 (13SPP-43055) - VOMITOS COM HIPONATREMIA
- UM CASO RARO EM PEDIATRIA

Elisa Galo'; Ana Serrio Neto'; Pedro Flores'
1- Centro da Crianga - Hospital Cuf Descobertas ( Coordenador: Prof* Dra* Ana Serrdo Neto)

Introdugao: A insuficiéncia supra-renal define-se pela sintese e libertacao inade-
quadas de hormonas adrenocorticais. Na insuficiéncia de causa primdria (doenga
de Addison) existe lesdo intrinseca do cortex da supra-renal. Esta patologia é rara
na idade pediatrica, com uma incidéncia inferior 4 do adulto. Caso clinico: Os
autores apresentam o caso clinico de um adolescente do sexo masculino, 12 anos
de idade, caucasiano, previamente saudavel, internado por vomitos, desidratagao
e prostragao marcada. Da histdria clinica, salienta-se anorexia, perda ponderal
de 3 Kg, adinamia importante e hiperpigmentagao generalizada, com 4 meses
de evolugao, agravadas na semana prévia ao internamento e acompanhadas por
vomitos. De referir que, em anterior consulta de urgéncia, a hiperpigmentagio
foi interpretada como variante étnica. O exame objectivo revelou uma crianga
emagrecida com prostracdo incapacitante, mucosas desidratadas e hiperpig-
mentagdo cutidnea homogénea generalizada. Restante exame sem alteragdes.
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Analiticamente apresentava hiponatrémia (Na-126 mE/L), sem hipercaliémia,
glicemia normal e gasimetria sem alteragdes. Durante o internamento iniciou
hidratacao endovenosa, mantendo hiponatrémia persistente. Foi pedido estudo
hormonal, com valores de ACTH e renina elevados e cortisol baixo. Realizou
prova do Synacthen, durante a qual manteve niveis persistentemente baixos de
cortisol. Deste modo foi confirmado o diagndstico de insuficiéncia primdria
da supra-renal, tendo iniciado terapéutica com hidrocortisona na dose de 10
mg/m2/dia. Actualmente é seguido em Consulta de Endocrinologia Pediatrica.
Registou-se uma diminuigdo progressiva de hiperpigmentagéo cutdnea com
melhoria gradual do apetite, da for¢a, recuperagdo ponderal e normalizagdo
dos valores laboratoriais. A presenca de anticorpos anti-cOrtex supra-renal e
anti-21-hidroxilase positivos confirmou a etiologia auto-imune da doenga de
Addison. Discussdo e Conclusdes: Numa crianga com vomitos e desidrata-
¢do hiponatrémica, e quadro clinico tio exuberante, é importante pensar em
diagnoésticos menos habituais. Neste caso clinico, a presenga de sinais de desi-
dratacio ndo correspondente as perdas estimadas, associados a uma adinamia
extrema e hiperpigmentagao cutinea, com hiponatrémia, mesmo sem hiper-
caliémia, fizeram pensar no diagnostico. A raridade da doenga de Addison na
idade pediatrica implica uma elevada suspeigdo clinica, tendo em conta que a
apresentagdo da doenga pode ser fatal.

Palavras-chave: Addison; hiponatrémia; hiperpigmentagio

PD18 (13SPP-44839) - PROVAS DE ESTIMULACAO
FARMACOLOGICAS NO DIAGNOSTICO DA
DEFICIENCIA DE HORMONA DO CRESCIMENTO EM
CRIANCAS/ADOLESCENTES: CARACTERIZACAO E
PREDICAO

Jean-Pierre Gongalves'; Filipa Correia’ Helena Cardoso®; Maria Joao Oliveira’; Teresa
Borges®

1- Hospital de Braga; 2- Hospital do Alto Ave, Guimaraes; 3- Unidade de Endocrinologia Pedi-
atrica, Centro Hospitalar do Porto, Porto

Introdugdo: A incidéncia de baixa estatura associada a deficiéncia de hormona
do crescimento (DHC) é de 1:4000 a 1:10000, sendo a principal indicagdo para
tratamento com hormona do crescimento (HC) recombinante. Os objectivos
do estudo foram avaliar os resultados das provas de estimulagdo da secre¢do da
HC e identificar os factores preditivos para o diagnéstico da DHC. Métodos:
Estudo observacional, analitico e transversal. Foram analisados dados clini-
cos e auxoldgicos e resultados de exames complementares de diagnostico de
criangas/adolescentes submetidos a provas de estimulagio farmacoldgica da
secregdao da HC, no periodo de Janeiro de 2008 a Maio de 2012. O diagndstico
de DHC foi efectuado através de duas provas negativas (pico da HC <7 ng/
mL). Na andlise estatistica foram utilizados os testes t-student, qui-quadrado,
correlagdo de Pearson e regressio logistica. Considerada significincia esta-
tistica para p<0,05. Resultados: Realizaram-se provas de estimulagdo em 89
doentes, com mediana de idade igual a 10 [3-17] anos, 67% do sexo masculino
e 77% com estadio pubertdrio I. Utilizou-se como 1° prova de estimulagdo a
clonidina (n=85) e a hipoglicemia-insulinica (n=4). Confirmada a DHC em
22 casos. Nos casos submetidos a duas provas, os picos de HC apresentavam
uma correlagdo moderada (r=0,593, p=0,01). Através do modelo de regressao
logistica verificou-se que as variaveis estatura (z-score) e pico de HC na 1? prova
tém valor preditivo no diagnéstico de DHC. Conclusao: As provas de estimu-
lagdo, como todos os métodos de diagnostico, sao complementares, devendo a
abordagem da baixa estatura e o diagnéstico da DHC basear-se nas avaliagdes
clinica, analitica e auxologica.

Palavras-chave: deficiéncia da hormona de crescimento; prova de estimula-
¢a0; Gold standard

PD19 (13SPP-47701) - (*) DIABETES MELLITUS
NEONATAL CAUSADA POR MUTACAO NO GENE INS

Victor Miranda'; Ana Maria Mateus?; Juliette Dupont’; Carla Pereira’; Maria de Lur-
des Sampaio*

1- Servigo de Pediatria Médica, Hospital de Santo Espirito de Angra do Heroismo; 2- Servigo
de Pediatria Médica, Hospital do Espirito Santo de Evora; 3- Servigo de Genética, Centro Hos-

pitalar Lisboa Norte; 4- Unidade de Endocrinologia Pediatrica, Centro Hospitalar Lisboa Norte
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Introdugdo: A diabetes mellitus neonatal (DMN) é uma patologia rara, com
uma incidéncia de 1:500000 nascimentos. Caracteriza-se por hiperglicémia
que surge nos primeiros meses de vida, com duragéo superior a duas semanas,
necessitando de terapéutica com insulina e com consequéncias potencialmente
graves para o lactente. Foram identificadas varias mutagdes em genes regula-
dores da fung¢ao das células beta do pancreas como causa de DMN. O curso da
doenga é variavel, com formas transitdrias e permanentes que tém implicagdes
diferentes no tratamento e prognéstico. Os autores apresentam o caso clinico
de uma crian¢a com diagndstico de DMN, causado por uma mutagéo rara no
gene da insulina, seguido em consulta de Endocrinologia Pediatrica. Caso
Clinico: Crianga do sexo masculino, fruto de gravidez nao vigiada, antece-
dentes maternos de hepatite C e habitos toxifilicos, parto no termo, distécico
(ventosa) e periodo neonatal sem intercorréncias. Por contexto socio-familiar
desestruturado foi institucionalizado desde o 1° més de vida. Aos 2 meses e
27 dias de vida recorre ao Hospital de Santa Maria com quadro de prostragio,
polipneia e gemido, com sinais de desidratagdo grave. Apresentava glicémia
capilar de 900 mg/dL e cetoacidose. Foi internado na Unidade de Cuidados
Intensivos Pediétricos, iniciando terapéutica com insulina, com dificil con-
trolo metabdlico. O estudo genético revelou uma mutagdo de novo do gene
INS em heterozigotia, no intrdo 2, ¢.188-31G>A, confirmando o diagnético
de DMN permanente e sem possibilidade de mudanga para terapéutica oral.
Mantém seguimento no Hospital de Santa Maria, com estabilidade clinica.
Discussao: Nas criangas com DMN ¢ dificil alcangar um bom controlo meta-
bélico, sendo necessario um acompanhamento muito préximo, com esquema
alimentar e de insulinoterapia individualizados e adequados as diferentes
fases de crescimento. A crianga apresentada tem tido uma evolugao clinica
favoravel, com 6timo desenvolvimento psicomotor e estaturo-ponderal. O
envolvimento dos pais foi fulcral, motivados para o cumprimento da vigilan-
cia e terapéutica. Na ultima avaliagdo, com 14 meses de idade, apresenta bom
estado geral mas grande dificuldade no controle glicémico, com HbAlc de
9,5%. Programa-se a colocagao de bomba infusora de insulina, que constitui
uma opgao terapéutica otimizada neste grupo etario, em que se pretendem
evitar as variagoes glicémicas e as hipoglicémias recorrentes.
Palavras-chave: diabetes neonatal; mutagio; insulina

PD20 (13SPP-50736) - BAIXA ESTATURA E DEFICE
DE HORMONA DE CRESCIMENTO: PISTAS PARA O
DIAGNOSTICO DE ANEMIA DE FANCONI

Luisa Martins’; Rita Lourengo '; Ana L. Rodrigues’; Ana Carvalho'; M. Rita Soares
!; Jodo Anselmo? Ana Raposo'; Juan Gongalves'; Rui César % Carlos Pereira Duarte!

1- Servigo de Pediatria do Hospital do Divino Espirito Santo de Ponta Delgada, Sao Miguel,
Agores; 2- Servigo de Endocrinologia do Hospital do Divino Espirito Santo de Ponta Delgada,
Sao Miguel, Agores

Introdugdo: Anemia de Fanconi (AF) é uma doenga autossémica recessiva, ou
mais raramente ligada ao cromossoma X, com elevada heterogeneidade fenotipica
e genética. Caracteriza-se por multiplas malformagoes congénitas, pancitopenia
progressiva, e susceptibilidade aumentada para doenga hematoldgica maligna e
tumores solidos. A baixa estatura é também caracteristica da doenga. O atraso
de crescimento precede habitualmente as alteracdes hematoldgicas, como no
caso clinico que se apresenta. Caso clinico: Crianca de 10 anos, sexo masculino,
fruto de uma gestagdo de termo, vigiada e sem intercorréncias. Somatometria ao
nascimento adequada a idade gestacional, proporcionada e sem dismorfia. Evo-
lugdo estatural no p5 até aos 3 meses, com posterior diminuigao da velocidade
de crescimento, passando a progredir abaixo do p5. Aos dois anos, a Ressonan-
cia Magnética revelou displasia da hipofise com encastoamento selar, sem outras
alteragoes craneoencefélicas. Apos a realizagdo de provas de estimulagao hipofi-
saria, que revelaram uma faléncia somatotrofica isolada, iniciou terapéutica com
hormona de crescimento (HC). Aos oito anos foi detectada trombocitopenia e
macrocitose, com leucdcitos no limite inferior da normalidade. O esfregago de
sangue periférico foi compativel com aplasia medular; o mielograma e a bidpsia
osteomedular sugestivas de AF, posteriormente confirmada por pesquisa de fra-
gilidade cromossémica apds incubagio das células com diepoxibutano. O estudo
genético revelou que a crianga é homozigdtica para a mutagao do gene FANCA
(delecgao do exdo 15-17). Tem mantido crescimento ao longo do p25-p50, a fazer
HC sintética. Parametros hematoldgicos estaveis sem necessidade de terapéutica
especifica até a data, a aguardar transplante de medula. Concluséo: As criangas
com AF tém susceptibilidade aumentada para patologia enddcrina, nomeadamente
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défice de HC, hipogonadismo, intolerancia a glucose, hipotiroidismo, dislipidemia
e osteopenia. Apesar da baixa estatura ser uma caracteristica da AF, quando ha
um défice hormonal subjacente o impacto no crescimento ¢ maior. O défice de
HC ¢é uma das principais causas de baixa estatura nestes doentes. E de extrema
importancia proceder a uma avaliagdo enddcrina periédica de forma a optimizar
intervengdes preventivas e terapéuticas. Este caso ilustra ainda a variabilidade
fenotipica desta doenga, uma vez que a crianga ndo apresenta malformagoes
congénitas major, presentes em cerca de 2/3 dos doentes com AF.
Palavras-chave: Anemia de Fanconi, baixa estatura, hormona de
crescimento

PD21 (13SPP-51828) - QUANDO A PUBERDADE VEM
REVELAR MAIS QUE O ESPERADO - CASO CLINICO.

Sonia Regina Silva'; Claudia Almeida’; Jorge Sales Marques'; Rosa Arménia Campos';
Sandra Borges? Pinho de Sousa’; Andreia Teles'

1- Unidade de Endocrinologia Pediétrica, Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar de Vila Nova
de Gaia/Espinho (CHVNG/E); 2- Servigo de Pedopsiquiatria, CHVNG/E; 3- Servigo de Cirur-
gia Pedidtrica, CHVNG/E

Introdugio: Os estados intersexuais tém uma prevaléncia estimada de 1 para
25000 nados vivos na Europa. A sua classificacdo fundamenta-se no caridtipo e
tipo de gonadas. No disturbio do desenvolvimento sexual 46XY, os individuos
tém cari6tipo 46XY, testiculos e diferentes graus de fenétipo feminino.Caso cli-
nico: Descrevemos o caso clinico de uma adolescente orientada & consulta de
Endocrinologia Pediatrica do CHVNG/E aos treze anos de idade, altura em que
iniciou virilizagdo progressiva, com hipercrescimento e hirsutismo. Da inves-
tigagdo realizada pelo médico assistente, realgcam-se um estudo analitico com
androstenediona e testosterona séricas elevadas, ecografia ginecoldgica supra-
pubica com ttero e ovarios visualizados e sem alteragdes e tomografia compu-
torizada crinio-encefalica normal. Ao exame fisico apresentava faceis grosseiro,
178cm de estatura (P>95, estatura alvo familiar 164,5cm + 8,5), 97,7Kg de peso
(P>95), IMC=30,8Kg/m2 (P>97), voz grave, hirsutismo (indice de Ferriman 17),
adipomastia e falus de 2x1,5cm com meato uretral oculto no dorso. A relagao
testosterona/dihidrotestosterona e resposta da testosterona a estimulagio com
beta-hCG foram normais. O estudo genético revelou um cariétipo 46XY. A res-
sonancia magnética pélvica mostrou a presenga de testiculos criptorquidicos no
canal inguinal, vesiculas seminais de pequenas dimensdes e tecido prostatico
rodeando a uretra proximal, ndo havendo evidéncia de ttero, ovérios ou vagina.
Realizada orquidectomia bilateral. O estudo anatomo-patoldgico foi compativel com
tecido testicular constituido por tubos seminiferos revestidos por células de Sertoli,
sem células germinativas e com hiperplasia das células de Leydig. Iniciou tratamento
com estrogénios, com boa evolugio clinica. Comentarios finais: O diagnéstico
precoce destas situagdes, idealmente nos primeiros meses de vida, permite o trata-
mento e orientagdo adequados com a atribuigao do género e substituigdo hormonal/
gonadectomia. Embora seja uma patologia rara, os sinais de androgenizagio numa
adolescente devem alertar para a possibilidade de um distirbio do desenvolvimento
sexual. No presente caso, o diagnostico tardio e o grau de masculinizagdo avangada
colocaram multiplas dificuldades na decisdo de atribui¢do do género. Apesar do
sexo cromossomico, considerando a identidade e orientagdo sexual da jovem e a
aceitacdo familiar e social, foi decidido a manutengao do sexo feminino em reuniao
multidisciplinar, de acordo com a vontade da jovem e da familia.

Palavras-chave: disturbio do desenvolvimento sexual, puberdade

PD22 (13SPP-56937) - PEQUENOS PARA A IDADE
GESTACIONAL: CASUISTICA DO TRATAMENTO COM
HORMONA DE CRESCIMENTO EM 2011

Victor Miranda'; Ana Maria Mateus?; Inés Girbal® Carla Pereira‘*; Maria de Lurdes
Sampaio’

1- Servigo de Pediatria Médica, Hospital de Santo Espirito de Angra do Heroismo; 2- Servigo de
Pediatria Médica, Hospital do Espirito Santo de Evora; 3- Servico de Pediatria Médica, Centro
Hospitalar Lisboa Norte; 4- Unidade de Endocrinologia Pediétrica, Servigo de Pediatria Médica,
Centro Hospitalar Lisboa Norte

Introdugio: As criangas que nascem pequenas para a idade gestacional (PIG),
com peso e/ou comprimento 2 ou mais desvios-padrao (SD) abaixo da média
geralmente apresentam um padrao de recuperagéo (“catch-up growth”) nos pri-
meiros anos de vida. Cerca de 10% permanece com estatura abaixo de 2 SD. A
terapéutica com hormona de crescimento (HC), nos casos indicados, permite
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acelerar o crescimento linear precocemente, de modo a manter o crescimento
dentro da normalidade na infancia e adolescéncia e alcangar uma altura adequada
a estatura alvo familiar. Desde 2010 este tratamento ¢ possivel de comparticipa-
¢40 nos casos seleccionados pela Comissao Nacional para a Normalizagdo da
Hormona do Crescimento. Objectivo:Os autores propdem-se avaliar a popu-
lagdo de criangas que nasceram PIG seguidas na Unidade de Endocrinologia
Pediatrica do Hospital Santa Maria (HSM), que cumpriram terapéutica com
HC no ano 2011, com énfase nas indica¢des para terapéutica e resultados do
tratamento. Métodos: Revisdo dos processos clinicos dos doentes PIG tratados
no HSM em 2011, comparando dados pré e pos terapéutica (entre 6 e 12 meses),
recorrendo a avaliacdes somatométricas e auxoldgicas. Resultados: Em 2011
estiveram em tratamento com HC 10 criangas (6 do sexo feminino, 4 do sexo
masculino), 7 com antecedentes de prematuridade, com idades compreendi-
das entre os 4 e os 15 anos. Apresentavam uma média de -3,3 SD de estatura
pré tratamento e -1,12 SD relativamente a estatura familiar. 70% dos doentes
tinha uma velocidade de crescimento abaixo do percentil 25. Ap6s o tratamento
(entre 6 meses e 1 ano) verificou-se um aumento da velocidade de crescimento,
condicionando um menor desvio-padrao da estatura. Discussdo: Os resulta-
dos da terapéutica com HC nos PIG dependem de varios factores, incluindo
idade da crianga, défice relativo a estatura familiar e dose terapéutica. Alguns
estudos relatam efeitos significativos na estatura final. Na experiéncia da Uni-
dade de Endocrinologia Pediatrica do HSM, os resultados tém sido favoraveis.
No entanto, o tratamento com HC deve ser ponderado criteriosamente, sendo
fundamental uma monitorizacao atenta da somatometria e efeitos metabdlicos.
Palavras-chave: hormona de crescimento; pequenos para a idade
gestacional

PD23 (13SPP-64920) - NECROSE PSEUDOLAMINAR...
QUE RELACAO COM DIABETES MELLITUS?

Claudia Aguiar'; Susana Corujeira'; Joana Rebelo'; Céu Espinheira'; Cintia Castro-
Correia'; Margarida Ayres-Basto’; Raquel Sousa'; Ana Maia'

1- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar de Sao Jodo; 2- Servigo de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar de Sao Jodao

Introdugio: A necrose pseudolaminar resulta da deplecgdo de energia cerebral,
que conduz & necrose de determinadas camadas corticais. E causada por diversas
condigdes, como hipdxia, distarbios metabolicos, intoxicagio e estado de mal
epiléptico. Existem poucas descrigdes na literatura sobre as alteragoes eviden-
ciadas na neuroimagem. Caso clinico: Sexo feminino, 7 anos, sem antecedentes
pessoais ou familiares relevantes. Recorreu ao servi¢o de urgéncia por convul-
sao tonica dos membros esquerdos, em apirexia, sem perda de consciéncia,
durante cerca de 30 minutos. Referéncia a parestesias dos membros esquerdos
desde hé 2 dias. Apresentava, a esquerda, hemiparesia, reflexos osteotendinosos
diminuidos, Barré e Mingazzini positivos e dismetria na prova dedo-nariz. A
Tomografia Axial Computorizada Cerebral foi normal. A Ressonancia Mag-
nética Cerebral revelou forma de necrose pseudolaminar subcortical fronto-
parietal direita, com padrao de captagdo sugestivo de alteragio inflamatdria ou
inflamatéria/infecciosa. O Electroencefalograma mostrou frequentes surtos de
actividade lenta e epileptiforme em localizagio méaxima central direita. Pun¢ao
lombar traumatica. Estudo analitico com glicemia de 411 mg/dL, hemoglobina
glicada 8.5%, anticorpos anti-insulina e anti-GAD positivos. Serologias, pes-
quisas por biologia molecular e estudo de auto-imunidade negativos. Ecografia
abdominal e avaliagio oftalmoldgica sem alteragdes. Apds iniciar terapéutica
com carbamazepina constatou-se resolugao das crises a partir do 7° dia de
internamento. Iniciou, também, esquema de insulina com normalizaqéo da
glicemia. A data da alta encontrava-se sem défices neurolégicos. Actualmente,
mantém clinica e imagem sobreponiveis. Conclusao: Perante este caso varias
hipoéteses se colocam na tentativa de relacionar a necrose pseudolaminar e a
Diabetes Mellitus (DM). A hiperglicemia terd levado & ocorréncia de convulsdes
que, por sua vez, conduziram a lesdo cerebral? Apesar de a necrose pseudola-
minar estar habitualmente associada a hipoglicemia, sera que a hiperglicemia
originou directamente a lesdo cerebral, e esta manifestou-se com convulsdes?
Sera que perante um episddio de isquemia, de causa ainda indeterminada, a
hiperglicemia tera exacerbado a ocorréncia de lesao cerebral que, por sua vez,
conduziu as convulsdes? Sao necessarios mais estudos que revelem os meca-
nismos exactos pelos quais ocorrem as alteragdes cerebrais na DM, de modo a
prevenir as lesoes que dela advém.

Palavras-chave: necrose pseudo-laminar; diabetes mellitus; convulsio
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PD24 (13SPP-71393) - BAIXO HOJE E ATE QUANDO?

Catarina Mendes'; Alexandre Fernandes'; Susana Lopes'; Joaquim S&%* Susana Gama
Sousa'; Clara Vieira'
1- Centro Hospitalar do Médio Ave - Unidade de Famalicao; 2- Centro de Genética Clinica do Porto

Introdugao: O sindrome 47 XYY caracteriza-se por estatura elevada, alteragdes
do desenvolvimento motor e da linguagem. Apesar de uma incidéncia de cerca
de 1 em 1000 recém-nascidos, raramente é detetado na infincia ou mesmo na
idade adulta. Descrigdo do caso: Rapaz com 9 anos, filho de pais saudéveis, com
antecedentes perinatais irrelevantes e somatometria ao nascimento adequada
a idade gestacional. No primeiro ano de vida no percentil 10 de comprimento,
apresentou cruzamento de canais de percentis até aos 4 anos de idade; cresci-
mento posterior abaixo do percentil 5, com velocidade de crescimento normal
(estatura-alvo familiar no P10). Apresentou atraso da linguagem, com neces-
sidade de recurso a terapia da fala e atualmente dificuldades de aprendizagem.
Referenciado & consulta de Pediatria aos 9 anos por baixa estatura. Ao exame
objectivo apresentava comportamento adequado, sem alteragdes fenotipicas
major peculiares, ametropia no exame oftalmoldgico, altura 119,5cm (P 1.63,
SDS=-2.14) e estadio de maturagao Tanner 1. Analiticamente, hemograma, bio-
quimica, fungdo tiroideia, cortisol, IGF-1 e IGF-BP3 sem alteragdes, rastreio de
celiaca negativo. A radiografia da idade 6ssea (I0) era compativel com idade
32-36 meses (atraso de 6 anos relativamente a idade cronoldgica). A analise
cromossdmica revelou sindrome 47 XYY, pelo que foi orientado para consulta
de genética. Discussdo: Os rapazes XYY sdo geralmente altos mas, neste caso, a
crianga apresenta baixa estatura, ndo sendo encontradas, para além do cariétipo,
alteragdes que justifiquem o grande atraso de idade dssea que apresenta. Este,
por sua vez, ¢ um achado comum em varios sindromes genéticos, pelo que nao
pode excluir-se a presenca de outro sindrome concomitante. Por outro lado, a
evolugdo estatural das criangas 47 XYY na idade pediatrica ¢ desconhecida, uma
vez que o diagndstico surge geralmente apenas apds o surto de crescimento.
Resta saber qual a evolugéo estatural desta crianga, que apresenta eixo HC-IGF
aparentemente normal com potencial de crescimento.

Palavras-chave: 47 XYY, baixa estatura

PD25 (13SPP-73845) - DIABETES MELLITUS TIPO I:
CARACTERIZACAO CLINICA E LABORATORIAL NA
APRESENTACAO INAUGURAL

Raquel Firme'; Sofia Moura Antunes'; Catarina Figueiredo'; Ana Teresa Maria'; Silvia
Jorge'; Margarida Chaves'; Sara Martins'
1- HPP Hospital de Cascais

Introdugao: A diabetes mellitus tipo I (DM I) é uma das doengas crénicas mais
comuns na idade pediatrica. Tem-se assistido a aumento da sua incidéncia nas
criangas e adolescentes, sobretudo em criangas mais novas. A incidéncia em
Portugal praticamente duplicou na tltima década, estimando-se uma preva-
léncia de 0,1% na populagdo portuguesa. Objectivo: Caracterizagdo epidemio-
légica, clinica e laboratorial dos episddios inaugurais de DM I em criangas e
adolescentes, dos 0 aos 14 anos num hospital de nivel II. Material e métodos:
Estudo descritivo retrospectivo dos processos clinicos de criangas e adolescen-
tes internados na nossa unidade, de janeiro de 2000 a dezembro de 2011 com
DM I inaugural. Avaliaram-se dados demograficos e epidemioldgicos: idade,
sexo, sazonalidade, antecedentes pessoais e familiares, quadro clinico e dura-
¢do dos sintomas até ao diagndstico, parametros bioquimicos na apresentagio
e tempo e evolugdo do internamento. Resultados: Foram registados 45 casos
de DM I inaugural (69% nos tltimos 6 anos); 67% eram do sexo masculino, e
60% ocorreram na Primavera e Verdo. A idade média no episédio inaugural
foi de 7,9 +/-3,8 anos; 47% dos casos tinham entre 10 e 14 anos. Os sintomas
mais frequentes na apresentagdo foram polidipsia (97,8%), politria (82,2%) e
perda ponderal (80%). A duragdo média dos sintomas foi de 26,3 dias, mediana
15 dias (5-180 dias), sendo maior nas criangas com 10 a 14 anos (média 29,6
dias, mediana 20 dias; 5-180 dias). A cetose foi a forma de apresentacdo mais
comum nas criangas com mais de 4 anos (5-9 anos: 46%; 10-14 anos: 62%) e a
cetoacidose foi mais comum dos 0 aos 4 anos (64%). A cetoacidose era ligeira
em 63% e grave em 21% dos casos. Duas criangas foram transferidas para outro
hospital (4,4%). A hipoglicémia (20%) foi a intercorréncia mais frequente
durante o internamento. A duragiao média do internamento foi de 6,7 +/- 3,7
dias, com diminuigéo ao longo do periodo de tempo estudado (2000-2005:
7,8 dias; 2006-2011: 6,2 dias). Comentarios: Na nossa populagio, a cetose foi
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a principal forma de apresentagio excepto no grupo etdrio mais jovem, o que
podera estar em relagiao com a maior dificuldade diagndstica nestas idades.
A diminuigdo da duragdo do internamento que se verificou nos ultimos anos
pode traduzir o investimento na formag¢do em Diabetes da equipa de profis-
sionais de satide do Servico.

Palavras-chave: diabetes inaugural cetoacidose

PD26 (13SPP-83004) - GALACTORREIA
ISOLADA COMO MANIFESTACAO CLINICA DE
HIPOTIROIDISMO ADQUIRIDO

Ana Brett'; Dora Gomes'; Sofia Teixeira'; Sofia Gouveia'; Rita Cardoso’; Isabel Dinis';
Alice Mirante'

1- Unidade de Endocrinologia Pediétrica, Diabetes e Crescimento, Hospital Pediatrico Carmona
da Mota, Centro Hospitalar e Universitério de Coimbra

Introdugio: A hiperprolactinémia pode ser o sinal de apresentagio de varias
patologias, sendo conhecida a sua associagio com doenga tiroideia, em particu-
lar com o hipotiroidismo congénito. No entanto, sdo escassos os casos clinicos
de galactorreia isolada com hipotiroidismo subclinico adquirido descritos na
literatura. Descri¢ao do caso: Rapariga de 8 anos, referenciada a consulta de
Endocrinologia Pediatrica por galactorreia com 2 meses de evolugdo, sem outros
sinais de desenvolvimento pubertdrio presentes. Apresentava desaceleracdo
estatural nos ultimos 3 anos. Sem outras queixas associadas. O exame objec-
tivo, & excepgao da presenga de galactorreia, ndo apresentava outras alteragoes,
sendo o estadio pubertério de Tanner M1P1. Da investigacdo prévia, a salientar
LH e FSH normais, prolactina 24,1 ng/mL (N<15), estradiol indetectavel e eco-
grafia pélvica normal. A investiga¢do analitica realizada na primeira consulta
evidenciou TSH >75,0 pUI/mL (N:0,40 - 4,00), T4 Livre 0,50 ng/dL (N:0,8 —
1,9), anti-tiroglobulina <20 UI/mL (N<40), anticorpos anti-peroxidase 370 UI/
mL (N<35). A restante investigacdo foi negativa (doenga celiaca, hormona de
crescimento, IGF-1, IGF-BP3, leptina, cortisol e hormonas sexuais). Realizou
ecografia tiroideia que mostrou textura difusamente heterogénea da tiréide,
mais hipoecogénica que o habitual, sugestiva de tiroidite. Foi diagnosticada
com tiroidite de Hashimoto com hipotiroidismo adquirido e iniciou terapéutica
com levotiroxina 3,1 mcg/kg/dia. Sob terapéutica houve recuperagio estatural,
desaparecimento da galactorreia e normalizagdo da fungdo tiroideia. Conclu-
sao: Perante uma crianga com galactorreia isolada, ¢ importante o despiste de
patologia tiroideia. O hipotiroidismo desencadeia um aumento compensatério
dalibertagdo de TRH que estimula a secregio, além da TSH, de prolactina, bem
como uma redugédo na sua eliminagédo. O tratamento com levotiroxina leva a
resolucdo da galactorreia, como evidenciado neste caso clinico.

Palavras-chave: Galactorreia, hipotiroidismo adquirido

PD27 (13SPP-13492) - HEPATITE AUTO-IMUNE TIPO 1
EM ADOLESCENTE

Rosério Perry da Camara'; Carolina Guimaraes’ Liliana Gomes®; Marta Conde’; Inés P6°
1- Hospital Dona Estefania, CHLC-EPE; 2- HPP Hospital de Cascais; 3- Hospital Curry Cabral,
CHLC-EPE; 4- Unidade de Reumatologia - Hospital Dona Estefania, CHLC-EPE; 5- Unidade de
Gastrenterologia - Hospital Dona Estefania, CHLC-EPE

Introdugéo: A hepatite auto-imune (HAI) é uma patologia rara (incidéncia
de 0.1 a1.9 casos/100.000/ano) de etiologia desconhecida, caracterizada pela
presenga de hipergamaglobulinémia, autoanticorpos circulantes e, histologi-
camente, por hepatite de interface com infiltrados inflamatérios peri-portais.
Esta doenga, tem uma forma de apresentagio varidvel, com um inicio insidioso
podendo levar a insuficiéncia hepatica aguda. Para o seu diagndstico é neces-
sario excluir outras causas de hepatopatia: infecciosas, toxicas e hereditdrias.
Caso clinico: Adolescente do sexo masculino, 16 anos, raca negra, sem ante-
cedentes relevantes, observado por diarreia, dor abdominal, astenia e anorexia
com uma semana de evolugéo e aparecimento de ictericia das escleréticas e
coluria na véspera. A observagdo apresentava ictericia das esclerdticas, sem
outras alteragdes. Negava viagens, habitos alcodlicos, toxicofilicos ou medi-
camentosos, e ingestdo de cogumelos selvagens. Analiticamente com altera-
¢oes da fungao hepdtica: INR 1.90, Bilirrubina total 3.80mg/dL, Albumina
2.6g/dL, AST 691U/L, ALT 883U/L, bilirrubinuria, serologias para Hepatite
A, B e C, VIH negativas, CMV e EBV imune. Reavaliado 10 dias depois por
agravamento da diarreia e astenia, manutencao da ictericia das esclerdticas
e coluria foi internado para vigilancia e esclarecimento do quadro. Durante
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o internamento realizou ecografia abdominal (sem alteragdes), electroforese
de proteinas com hipergamaglobulinémia e ANA positivo. No entanto, em
D5 por agravamento da hepatite (AST 810U/L, ALT 951U/L) com critérios
laboratorais de faléncia hepatica (INR 1.80, TP 20.6seg, Bilirrubina total
6.6mg/dL, Albumina 2.4g/dL), foi transferido para a Unidade de Cuidados
Intensivos. 4 dias depois foi transferido para a Unidade de Adolescentes onde
o diagnostico de hepatite auto-imune tipo I foi confirmado por biopsia hepa-
tica, ANA positivo com padrao homogéneo citoplasmatico, ASMA positivo
e Anti-LKM negativo. Restante avalia¢do auto-imune negativa. Apds inicio
de terapéutica com prednisolona 60 mg/dia, o doente teve alta em D21 com
melhoria clinica e analitica.

Discussao: Este caso ilustra a importéncia do diagndstico atempado de hepatite
auto-imune. O inicio precoce da terapéutica imunossupressora, é a chave para
um prognostico favoravel.

Palavras-chave: hepatite auto-imune tipo 1, ictericia, adolescente

PD28 (13SPP-21792) - DOENCA INFLAMATORIA
INTESTINAL EM IDADE PEDIATRICA - A REALIDADE
NA ILHA DA MADEIRA

Joana Oliveira'; Filipa Marcal'; Rute Gongalves'; Concei¢ao Freitas'; Rui Vasconcelos'
1- Servigo de Pediatria, Hospital Dr. Nélio Mendonga

Introdugéo: A doenga inflamatéria intestinal (DII) é uma causa importante
de patologia gastrointestinal na crianga e no adolescente, sendo diagnosticada
antes dos 20 anos de idade em 20-30% dos casos. Material e métodos: Estudo
retrospectivo e descritivo, através da analise dos processos dos doentes seguidos
na consulta de Gastrenterologia pediatrica do Hospital Dr. Nélio Mendonga.
Foram estudados dados clinicos e analiticos, tendo-se ainda calculado o indice
de actividade da doenga 4 altura do diagndstico e no presente momento, através
do Pediatric Crohn’s disease Activity Index (PCDAI) e do Pediatric Ulcerative
Colitis Activity Index (PUCAI). Resultados: Foram estudados 14 doentes, 12
com Doenga de Crohn (DC) e 2 com Colite ulcerosa (CU); 9 dos quais do sexo
masculino (64%). Os doentes apresentaram idades compreendidas entre os 11
e 0s 19 anos com idade média de 15,6 anos. A idade média de apresentagio da
doenga foi aos 11 anos, com uma duragio média de sintomatologia antes do
diagnostico de 3,5 meses. A sintomatologia mais frequente foi dor abdominal
(85%), perda ponderal (78%), diarreia (64%) e rectorragia (42%). Na DC o atin-
gimento foi ileocdlico em 8 (66%) dos doentes e em 3 doentes havia envolvi-
mento gastroduodenal. Apenas dois doentes apresentaram doenga perianal. Dos
4 doentes com manifestacdes extra-intestinais, 3 apresentaram eritema nodoso
e 1 artrite. Todos os doentes foram tratados inicialmente com corticoterapia e
5-ASA. Actualmente 5 doentes fazem azatioprina (2 deles desde a indugdo da
1* remissao) e em 5 doentes houve indicagdo para terapéutica bioldgica (4 com
infliximab e 1 com adalimumab). Necessitaram de tratamento cirurgico 4 (8%)
destes doentes. Para os doentes com DC verificou-se uma redu¢do em média
de 30,5 valores no indice de actividade da doenga desde o diagndstico, sendo
que actualmente 7 doentes se apresentam em remissdo, 3 em recidiva ligeira e
2 em recidiva moderada. Dos 2 doentes com CU, 1 apresenta-se em recidiva
grave e 0 outro em remissao. Discussao: Os autores verificaram que os dados
clinicos e analiticos obtidos néo diferiram dos encontrados em outros estudos
semelhantes publicados. A terapéutica inicial com 5-ASA e corticoterapia rara-
mente é responsavel por remissdo prolongada. Constatou-se que a doenga teve
uma evolugio heterogénea neste grupo de doentes, verificando-se no entanto
um resultado favoravel na sua maioria, uma vez que 8 (57%) dos doentes se
apresentam em remissao completa.

Palavras-chave: Doenca inflamatoria intestinal, Pediatria, PDCAI, PUCAIL

PD29 (13SPP-32650) - GASTRITE FLEIMONOSA - UMA
CAUSA RARA DE DOR ABDOMINAL

Filipa Flor-de-Lima'; Daniel Gongalves'; Rita Marques'; Roberto Silva’; Marta Tavares';
Eunice Trindade'; Fatima Carneiro’; Jorge Amil-Dias'

1- Unidade de Gastrenterologia Pedidtrica, Hospital Pediétrico Integrado, Centro Hospitalar de
Sao Jodo, Porto; 2- Servi¢o de Anatomia Patolégica, Centro Hospitalar de Sao Jodo, Porto; 3-
Servigo de Anatomia Patoldgica, Centro Hospitalar de Sdo Jodo, Porto; Faculdade de Medicina
da Universidade do Porto

Introdugao: a gastrite fleimonosa é uma causa rara de infe¢io bacteriana que
atinge a parede géstrica e associa-se a elevada mortalidade. Caso clinico: crianga
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do sexo masculino com 7 anos de idade, de raga negra, com antecedentes de
epilepsia, medicado com valproato de sddio e com antecedentes familiares irre-
levantes. Foi trazido ao Servigo de Urgéncia por vomitos e epigastralgias com 2
semanas de evolugédo e de agravamento progressivo associados a temperatura
subfebril, prostragio e obstipagao. Ao exame objetivo apresentava razoavel estado
geral com sinais de desidratagao e dor abdominal generalizada & palpagdo mais
intensa na regido epigéstrica e periumbilical. Sem outras alteragoes de relevo. O
estudo analitico revelou leucocitose com neutrofilia, velocidade de sedimentagio
e proteina C reativa elevadas. Na ecografia abdominal observou-se adenomega-
lia com aspeto heterogéneo necrético lateroadrtica confirmada por tomografia
axial computorizada que ainda evidenciou espessamento das paredes géstricas.
Foi efetuada endoscopia digestiva alta que mostrou placas punctiformes, naca-
radas, ndo destacaveis com mucosa adjacente normal e tlceras lineares no es6-
fago e mucosa géstrica com hipertrofia das pregas, inflamagao e ulceragdes. No
exame histologico observaram-se lesdes de gastrite aguda com atividade muito
intensa e abcessos cripticos e a analise de biologia molecular foi positiva para o
virus Epstein-Barr e Streptococcus pneumoniae nos fragmentos de bidpsia da
mucosa géstrica. Efetuou terapéutica antifungica, antibioticoterapia endovenosa
de largo espetro e inibidor da bomba de protdes com resposta clinica, analitica
e imagiolodgica favoraveis. O controlo endoscépico e histolégico confirmou a
remissdo das lesoes. Discussio: O diagnostico de gastrite fleimonosa ¢ dificil e
tardio sendo, muitas vezes, efetuado apds laparotomia ou autépsia. O presente
caso realga a importéancia do estudo histoldgico e tratamento anti-infecioso
enérgico numa doenga de reconhecida gravidade.

Palavras-chave: gastrite fleimonosa, mortalidade, histologia

PD30 (13SPP-35850) - UMA CAUSA RARA DE
ACOLIA...

Ana Luisa Rodrigues'; Ana Carvalho? Raquel Amaral’; Marta Mendonga? Marina Rita
Soares?; José Cabral’; Carlos Pereira Duarte’

1- Hospital Divino Espirito Santo, EPE, Ponta Delgada, ; 2- Hospital Divino Espirito Santo, EPE,
Ponta Delgada; 3- Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE (HDE)

Introdugao: O estabelecimento do diagnéstico de colestase neonatal, através da
detecgdo de hiperbilirrubinémia directa num recém-nascido ictérico apds os
14 dias de vida, torna mandatéria uma investigagao etioldgica. O diagnostico
diferencial envolve uma lista longa e heterogénea de patologias com diferentes
prognosticos. Caso Clinico: Lactente do sexo masculino de 1 més e 28 dias
com antecedentes de sépsis neonatal precoce com necessidade de antibiote-
rapia (ampicilina, gentamicina) e nutrigao parentérica parcial. Recorre ao SU
por ictericia com 10 dias de evolugdo, com progressao cefalo-caudal associada
a acolia fecal e vomitos alimentares. Sem coldria, mé progressao ponderal, febre
ou irritabilidade. Ao exame objectivo com coloragio ictérica da face, escleroticas
e tronco; sem hepatomegalia, sinais de discrasia sanguinea ou ascite. Analitica-
mente com hiperbilirrubinémia directa (BT/Bd 4,22/3,31mg/dl); aumento da
gama-GT (457U/1), fosfatase alcalina (697U/1) e transaminases (AST 78U/l e ALT
77U/1). Pardmetros de infecgdo negativos. Estudo de coagulagdo normal, fungio
renal, tiroideia, ionograma e glicémia dentro dos pardmetros normais. Ecografia
abdominal revelava figado de dimensdes normais, vias intra-hepéticas de cali-
bre normal, via biliar principal (VBP) visualizada apenas no seu ter¢o superior
com didmetro aumentado (6,6mm). Iniciou 4cido ursodesoxicélico 50mg 2id,
v.0. e vitamina K i.m. e foi transferido para o HDE. Ecografia abdominal reve-
lou presenga de lama biliar e dilatagio de toda a via biliar e provavel presenca
de calculo intra-papilas (ndo visualizavel por meio de imagem), excluindo-se
atrésia das vias biliares extra-hepaticas. Excluiu-se patologia infecciosa, doengas
metabolicas como galactosémia, doengas do metabolismo dos 4cidos biliares,
deficiéncia de alfa-1-antitripsina e fibrose quistica, malformacoes cardiacas
e oftalmolégicas. Apos 3 semanas ocorreu total regressao abrupta da clinica,
analitica e ecografica, admitindo-se provavel passagem/dissolugao do calculo.
Mantém acido ursodesoxiolico 30mg/kg/dia. Conclusdo: A sindrome de bilis
espessa/litiase biliar ¢ uma causa rara de ictericia neonatal. Normalmente esta
associada a factores de risco como hemolise, anomalias congénitas da arvore
biliar e nutrigao parentérica total. A ecografia é de extrema importancia nio
s6 como diagndstico mas também para seguimento. Evidencia-se o facto de
que em 50% dos casos hé resolu¢do expontanea sem haver necessidade de uma
abordagem agressiva.

Palavras-chave: colestase neonatal, litiase biliar
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PD31 (13SPP-41165) - HEPATOPATIA GLICOGENICA -
ENTIDADE RARA MAS RECONHECIDA

Joana Jardim'; Eunice Trindade'; Fatima Carneiro’ Jorge Amil'
1- Unidade de Gastroenterologia Pedidtrica, Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar Sio Jodo,
Porto; 2- Servigo de Anatomia Patoldgica, Centro Hospitalar Sio Jodo, Porto

Introdugdo: A hepatopatia glicogénica resulta de acumulagio de glicogénio no
figado e tipicamente estd associada a diabetes mellitus tipo 1 (DMT1) com mau
controlo glicémico. Foi inicialmente descrita em associagdo com a sindrome
de Mauriac, mas actualmente é reconhecida a sua presenca associada a outras
patologias. Caso clinico: Adolescente de 14 anos, sexo feminino, foi referenciada
a consulta de Gastroenterologia Pedidtrica por dor abdominal crénica e hepato-
megalia intermitente. Tinha antecedentes de DMT1 desde os 11 anos com mau
controlo glicémico, hemoglobina Alc variando entre 8-13%. Queixava-se de
dor abdominal no quadrante superior direito, associada a nauseas; sem ictericia,
prurido, perda de peso ou perdas hematicas; crescia nos percentis 10-25 para
0 peso e 25-50 para a altura. As analises revelaram aumento das transaminases
TGO 226 U/L, TGP 109 U/L, Gama GT 117 U/L, e do perfil lipidico (colesterol
total 2.52 g/L e LDL 1.74 g/L); o hemograma, fungdo tiroidea, cinética do ferro
e sintese hepatica eram normais; as serologias VIH, hepatite A, B e C, CMV
e EBV eram negativas. A ecografia abdominal demonstrou hepatomegalia
heterogénea, sem esplenomegalia ou ascite. Foram excluidas outras causas de
doenga hepatica imune e metabdlica: ceruloplasmina, cobre, alfa-1 antitripsina
e valor de imunoglobulina A normais; anticorpos anti-transglutaminase, anti-
nucleares, anti-LKM e anti-musculo liso negativos. Durante 2 anos manteve
mau controlo glicémico com elevagdo dos valores de transaminases sem nor-
malizagdo. Realizou-se bidpsia hepatica que revelou arquitectura preservada,
sem inflamagao, fibrose ou necrose, hepatdcitos com evidéncia de acumula-
¢do de glicogénio no citoplasma. Explicou-se 4 adolescente a importancia e a
necessidade de correta aderéncia a terapéutica para controlo da doenga hepa-
tica secunddria, e verificou-se melhoria clinica e analitica. Discussdo: Apesar
de rara, a hepatopatia glicogénica é uma causa major de hepatomegalia na
DMT1. Deve ser distinguida de esteatohepatite nao alcodlica (NASH), mais
frequente na diabetes mellitus tipo 2, uma vez que nao evolui para fibrose e é
reversivel com adequado controlo glicémico. E importante o reconhecimento
desta entidade como uma complicagio da DMT1 mal controlada, e insisténcia
nas medidas de tratamento da doenga primaria.

Palavras-chave: hepatopatia glicogénica, diabetes mellitus

PD32 (13SPP-44701) - COMPLICACOES DA NUTRICAO
PARENTERICA NO DOMICILIO - EXPERIENCIA DO
HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA

Miguel Correia'; Rute Neves'; Raul Silva'; Paollo Casella'; Gongalo Cordeiro Ferreira'
1- Hospital de Dona Estefania

Introdu¢ao: A Nutrigdo Parentérica no Domicilio (NPD) é um método tera-
péutico que permite uma melhor qualidade de vida aos familiares e as criangas
com insuficiéncia intestinal. Comporta, no entanto, algumas complicagdes,
designadamente as infec¢des associadas ao cateter venoso central(CVC). Objec-
tivo: Avaliar as complicagdes associadas a NPD em doentes com o diagndstico
de insuficiéncia intestinal, no periodo de Dezembro de 2005 a Junho de 2012,
seguidos no Hospital de Dona Estefania. Material e métodos: Estudo retros-
pectivo dos doentes em NPD entre Dezembro de 2005 e Junho de 2012. Foram
analisados os seguintes pardmetros: idade, diagndstico, duragdo de NPD, nimero
de internamentos, CVC colocados, episddios de infecges locais e sepsis asso-
ciadas aos CVC, complica¢des mecanicas e tromboticas, colestase e mortali-
dade. Resultados: Durante este periodo foram incluidas no programa de NPD
12 criangas, mantendo-se atualmente nove. A mediana de idade de entrada no
programa foi de 8,9 meses (3,7 meses-10,6 anos) e a indicagado mais frequente
foi o sindrome de intestino curto (10/12). O numero total de dias em NPD foi
de 5826, com uma mediana de 372,5 (38-1673 dias). A mediana do nimero
de internamentos por ano foi de 1,9 (0-14,6), com 2,6 infec¢des (0-40) e 2,2
sepsis por cada 1000 dias de NPD. Ocorreram 0,86 complicagdes mecanicas
por 1000 dia de cateter e nenhum episodio trombético, tendo sido recolocados
1,37 cateteres por cada 1000 dias. Nao houve casos de colestase persistente ou
6bitos. Nenhuma crianga foi submetida a transplante. Conclusées: O niumero
de complicagdes foi reduzido, o que estd associado a existéncia de uma equipe
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multidisciplinar, focada nesta patologia, responsavel por todos os cuidados
hospitalares e de ambulatério.

Palavras-chave: nutri¢io parentérica cateter infec¢io

PD33 (13SPP-45694) - DOENCA HEPATICA EM DEFICE
DE ALFA-1 ANTITRIPSINA

Bruno Mendes Simdes'; Ana Pereira'; Luisa Gaspar'; Ana Mariano'; Maria Joao Virtuoso!
1- Servigo de Pediatria Médica, Hospital de Faro E.P.E.

O défice de alfa-1 antitripsina ¢ uma doenga autossomica recessiva que afeta
primariamente o pulmao e o figado. Apesar de uma prevaléncia estimada entre
1/2000-5000 individuos, é considerada uma doenga subdiagnosticada muito
como consequéncia da sua histdria natural. Descreve-se o caso de uma crianga
de 20 meses, sexo masculino, com antecedentes familiares e pessoais irrele-
vantes, referenciado por mé progressio ponderal e distensio abdominal, sem
outra sintomatologia associada. A observagio apresentava bom estado geral
e de nutri¢ao, mucosas coradas, anictéricas, com abdémen distendido, bordo
hepitico palpével trés centimetros abaixo do rebordo costal direito, pélo infe-
rior do bago palpével quatro centimetros abaixo do rebordo costal esquerdo,
sem sinais de ascite ou adenomegalias. Do estudo efetuado destaca-se ecogra-
fia com hepatoesplenomegalia homogénea, aumento das transaminases (AST
265UI/L, ALT 111UI/L), gama-glutamil-transferase 519UI/L, bilirrubina total
0,4 mg/dL, doseamento de alfa-1 antitripsina 44mg/dL (78-200mg/dL), e sero-
logias compativeis com infe¢do recente por virus Epstein-Barr. Nas avaliagdes
seguintes apresentava situagio clinica sobreponivel, com persisténcia da elevagdo
das enzimas hepiticas e alfa-1 antitripsina 48mg/dL, pelo que se pediu estudo
genético para défice de alfa-1 antitripsina que revelou homozigotia PiZZ. Este
caso ilustra uma das formas de apresentagdo da doenga, cuja clinica e alteragdes
laboratoriais sdo pouco especificas e comuns a outras doengas mais prevalentes
para a idade, o que pode ser preponderante no atraso diagnostico. Para além
disso, vem reforgar a importancia do estudo genético, quer na detegio de por-
tadores na familia, quer na identifica¢do do fendtipo como fator de risco para
o desenvolvimento de doenga hepatica crénica.

Palavras-chave: Défice de alfa-1 antitripsina, fenétipo, doenga hepatica

PD34 (13SPP-56626) - HEMORRAGIA DIGESTIVA COM
FORMA DE APRESENTACAO SEVERA

Helena Pereira'; Ana Margarida Costa'; Cristina Candido'; Eurico Gaspar'
1- Servigo de Pediatria do CHTMAD, Unidade de Vila Real

Introdugio: A hemorragia digestiva em idade pediatrica possui um amplo
espectro de etiologias e de gravidade. O volume das perdas sanguineas e/ou
a alteragdo do estado geral da crianca podem obrigar a medidas urgentes de
suporte hemodindmico e hematoldgico, com necessidade de investigacdo diag-
ndstica e terapéutica de urgéncia. Caso clinico: Crian¢a do sexo masculino, 2
anos, admitida no Servigo de Urgéncia por dejegdo de pequena quantidade com
sangue. Mantinha desde ha cinco dias quadro clinico sugestivo de gastroente-
rite em fase resolutiva. A admissdo, apresentou dejecdo macica de sangue nao
digerido, com codgulos e muco, volume de 200ml e sem aparente visualizagdo
de fezes. Evidenciava palidez mucocutinea marcada, m4 perfusio periférica,
taquicardia e hipotensao. Fez bélus de soro fisioldgico e reposi¢ao de sangue,
com estabilizagao hemodinamica. Do estudo efetuado, salientam-se: leucocitose
de 29400uL com 60% neutréfilos, trombocitose 541000uL, hipoproteinémia com
hipoalbuminémia e PCR de 4,5mg/dL. Por apresentar anemia aguda (com valor
minimo de hemoglobina de 6,2 g/dL), realizou transfusiao com concentrado de
eritrocitos. Decidido inicio de antibioterapia com ceftriaxone. Manteve periodos
de dor abdominal tipo c6lica; boa diurese, com balango hidrico positivo. Apre-
sentou trés pequenas dejegdes com muco e sangue e uma deje¢do abundante de
sangue semi-digerido misturado com fezes e com muco abundante. Pesquisa
viral nas fezes, coprocultura e hemocultura revelaram-se posteriormente nega-
tivas. Realizou radiografia abdominal simples em pé sem evidéncia de niveis
hidroaéreos e ecografia abdominal com discreto liquido inter-ansas. Colocadas
as hipdteses diagnosticas de enterocolite infecciosa, pélipo intestinal sangrante
ou diverticulo de Meckel, tendo sido transferido para Hospital Central, onde se
confirmou presenga de diverticulo de Meckel através de realizagdo de cintigrafia
com Tc99m, tendo sido submetido a correcgio cirdrgica, com boa evolugio cli-
nica e laboratorial. Comentdrios: O diverticulo de Meckel constitui a anomalia
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gastrointestinal congénita mais frequente em idade pediétrica, ocorrendo em
2-3% da populagéo. A sua forma de apresentagdo ¢é variavel, podendo cursar
com sintomatologia ligeira até quadros clinicos severos. Um elevado indice de
suspei¢do, bem como o reconhecimento e intervengao atempados, sdo funda-
mentais na abordagem destes pacientes.

Palavras-chave: hemorragia digestiva, choque hipovolémico, diverticulo de
Meckel

PD35 (13SPP-71648) - DOENCA INFLAMATORIA
INTESTINAL - EXPERIENCIA DO HOSPITAL
PEDIATRICO CARMONA DA MOTA

Carla Maia'; Juliana Roda'; Susana Almeida'; Ricardo Ferreira'
1- Unidade de Gastrenterologia e Nutrigdo Pediatrica - Hospital Pedidtrico Carmona da Mota

Introdugéio: A Doenga Inflamatéria Intestinal (DII) é uma entidade clinica de
etiologia desconhecida que engloba a Doenga de Crohn (DC), a Colite Ulce-
rosa (CU) e a Colite Indeterminada (CI). Classicamente a clinica digestiva é
predominante, no entanto o atraso de crescimento estatural e as manifestagoes
extra-intestinais podem ser a primeira manifestagdo. Objectivos: Caracterizar
os doentes com DII seguidos na Consulta de Gastrenterologia do Hospital
Pediatrico Carmona da Mota de 1 de Julho de 1997 a 30 de Junho de 2012.
Material e Métodos: Estudo descritivo retrospectivo através da analise dos
processos clinicos. Parametros analisados: sexo, idade de diagndstico, tipo de
DII, apresentagao clinica, exames complementares, terapéutica, complicagdes.
Resultados: Foi diagnosticada DII em 52 doentes (58% sexo feminino), tendo
79% dos diagndsticos sido efectuados nos ultimos oito anos. A idade do diag-
néstico variou entre os 2 e os 17 anos, com mediana de 11 anos. A DC foia
mais frequente (n=34; 65%), seguida da CU (n=11; 21%) e da CI (n=7; 14%). Ao
diagnostico a manifestagao intestinal mais frequente foi a diarreia (75%), seguida
da dor abdominal (62%). Apresentavam perda de peso 60% e diminui¢ao da
velocidade de crescimento estatural 27% dos doentes. A doenga perianal estava
presente em 15% dos casos. Das manifestagdes extra-intestinais a anemia (33%)
eaartrite (12%) foram das mais frequentes. A densitometria Ossea foi realizada
ao diagnéstico em 28 doentes, dos quais 29% apresentavam baixa densidade
mineral dssea. Em 51 casos (98%) o diagnostico de DII foi feito com base na
endoscopia e histologia, seguindo os Critérios do Porto. A entero-ressonéancia
foi pedida na DC em 18 doentes (alterada em 16). A corticoterapia sistémica
foi o tratamento mais utilizado na indugdo da remissao (DC: 100%; CU: 90%).
Todos os doentes com CU foram medicados com messalazina. Na manutencéo, a
azatioprina foi o firmaco mais usado (100% na DC). Oito doentes necessitaram
de escalada terapéutica para bioldgicos e quatro foram submetidos a cirurgia por
complicagio da doenga (perfuragio, estenose). Comentarios: A semelhanga de
outras séries, o nimero de casos de DII tem aumentado nos tltimos anos, com
predominio da DC na nossa casuistica. Na maioria dos casos foram cumpridos
os critérios do Porto, sendo a entero-ressonancia fundamental para avaliar a
extensdo da doenga. A necessidade crescente do recurso a biolégicos na DC
podera traduzir um comportamento mais agressivo da doenga.
Palavras-chave: Doenca Inflamatéria Intestinal, Doenca de Crohn; Colite
Ulcerosa; Colite Indeterminada

PD36 (13SPP-75017) - MERICISMO

Vera Almeida'; Angela Luz'; Joana Gaspar'; Susana Gomes? Carla Cruz®; Rosario Cor-
reia*; Ana Paula Monteiro’; Fernanda Barros®

1- Interna de Pediatria Médica, Servico de Pediatria do Hospital do Espirito Santo de Evora
(HESE) - E.PE,; 2- Assistente Hospitalar de Pediatria Médica, Servigo de Pediatria do Hospital do
Espirito Santo de Evora (HESE) - E.PE,; 3- Assistente Hospitalar Graduada de Pediatria Médica,
Servico de Pediatria do Hospital do Espirito Santo de Evora (HESE) - E.P.E.; 4- Psicéloga Clinica,
Servigo de Pediatria do Hospital do Espirito Santo de Evora (HESE) - E.PE.; 5- Terapeuta da fala,
Hospital do Espirito Santo de Evora (HESE) - E.PE,; 6- 6Pedopsiquiatra - chefe da unidade de
Psiquiatria da infancia e da adolescéncia, Hospital do Espirito Santo de Evora (HESE) - E.PE.

Introdugio: Regurgitar é uma situagdo frequente durante os primeiros meses
de vida, na maioria das vezes em contexto de refluxo gastroesofagico fisio-
légico. O agravamento das regurgitagdes ou a associagdo a semiologia como
ma progressio ponderal implicam a avaliagdo da crianga e a consideragio de
etiologias orgénicas e funcionais. Caso Clinico: Crianga de 15 meses, sexo
masculino, internada por perda ponderal (9,8%) em dois meses no contexto
de aumento da frequéncia de episédios de regurgitagdo. Sem antecedentes
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familiares patoldgicos relevantes, destacava-se historia de regurgitagdes desde
0 nascimento, que agravaram apos os 12 meses, tornando-se mais abundantes
e frequentes, predominantes nos periodos p6s-prandiais, sem esfor¢o ou ndu-
sea e associados a movimentos de sucgdo. Da investigagao realizada em ambu-
latorio constava pHmetria com referéncia a episodios refluxivos em nimero
patoldgico para a idade. Na admissao salientava-se: crianga triste, com sinais
de emagrecimento, regurgitagdes e sialorreia persistentes, hidratada. Analiti-
camente sem desequilibrio hidroelectrolitico ou outras alteragdes. Durante o
internamento instauraram-se medidas posturais e alimentares anti-refluxo,
alimentagdo com reforgo caldrico por sonda nasogastrica e terapéutica farma-
colédgica com inibidores da bomba de protdes, sucralfato e domperidona, sem
recuperagdo ponderal e sem efeito sobre os multiplos episddios de regurgitagio
com reingestdo alimentar, observados apenas nos periodos de vigilia e inde-
pendentemente da posigdo. Foram realizadas ecografia abdominal, radiografia
esofagica com contraste e endoscopia digestiva alta com bidpsia, que nao reve-
laram alteragdes. Anticorpo anti-transglutaminase negativo. Ao rever a pHme-
tria confirmou-se a auséncia de regurgita¢des durante o sono. A reavaliagiao do
comportamento alimentar pessoal e familiar associada a faléncia terapéutica
e ao padrio das regurgitagdes, trouxe a suspeita de perturbagio psiquiatrica
subjacente, o mericismo. Foi estabelecido um plano de interven¢do comporta-
mental multidisciplinar cujos resultados embora favoraveis sao ainda escassos.
Conclusio: A perturbagio de ruminagio ou mericismo é um distirbio incomum
do comportamento alimentar, mais frequente no sexo masculino. Constitui um
diagndstico complexo e de exclusao, apoiado em semiologia ndo organica, e de
dificil abordagem terapéutica.

Palavras-chave: ruminagéo, vigilia, peso

PD37 (13SPP-81440) - ESTUDO OBESINF - DETETAR
PARA PREVENIR!

José Pedro Antunes'; Joana Daniel Bordalo? Ana Paula Neves'; Joana Coimbra'
1- Unidade de Cuidados de Satide Personalizados- Tlhavo 1; 2- Unidade de Satide Familiar -
Flor de Sal

Introdugio: A obesidade infantil é um problema contemporaneo cuja preva-
léncia triplicou em muitos paises europeus desde 1980. Atualmente, cerca de
20% da populagio europeia é obesa, tendéncia particularmente preocupante
nas criangas. Portugal encontra-se numa das posigdes mais adversas do cenério
europeu, onde mais de metade da populagdo tem excesso de peso e onde a pre-
valéncia de obesidade infantil é maior, existindo cerca de 30% das criangas com
sobrepeso, mais de 10% obesas. Objetivo: Caracterizar os utentes da consulta
de saude infantil (CSI), relativamente ao Percentil de IMC, e relacionar com
dados da gravidez, nascimento, desenvolvimento e TA. Metodologia: Estudo
transversal e analitico. Amostra de conveniéncia: sele¢do nio aleatorizada de
ficheiros clinicos de uma UCSP, que incluiu criangas com mais de 2 anos de
idade com pelo menos uma consulta nos tltimos 2 anos.Foram estudadas as
variaveis sexo, idade, dados relativas a gravidez e ao parto (numero de consultas
e semanas de gestagdo, risco da gravidez, tipo de parto), ao nascimento (Apgar
aos 5” e 10} peso, estatura e perimetro cefélico) e a ultima CSI registada (percen-
til de IMC [Pimc], de tensdo arterial sist6lica e diastdlica [Ptas e Ptad]). Estudo
descritivo em Excell 98° e analitico em SPSSv.19° (teste Anova e Kruskal-Wallis)
Resultados: Amostra composta por 222 criangas, 102 do sexo masculino e 120
do feminino, com idades entre os 2 e 17 anos. Duragdo média da gravidez de
38,4 semanas e numero médio de consultas de 7,8. Médias do Apgar aos 5’ de
8.7 e a0s10’ de 9.8. As médias da estatura, do peso e do perimetro cefalico a
nascenga foram, 48,3cm, 3,20kg e 34,6cm, respetivamente. Os registos de Pimc
avaliados na tltima consulta, mostram prevaléncias de baixo peso em 4,5%, de
peso normal em 73,0%, de excesso de peso em 7,2% e de obesidade em 14,4%.
O Ptas e o Ptad, foram normais em 89,1% e 90,7%, elevados em 4,9% e 4,4%, e
com critérios de HTA em 6,0% e 4,9%. O Pimc teve correlagio estatisticamente
significativa com a duragio da gravidez (p=0,017), peso & nascenga (p=0,018)
e Ptas (p=0,047) Discussao/Conclusdo: Aproximadamente 10% das criangas
tinham TA elevadas, o que deve alertar o médico de familia para a avaliagao
da TA mediante os percentis. O sobrepeso foi encontrado em cerca de 21,7%
da amostra, préximo dos valores nacionais. A obesidade infantil, tendo preva-
léncia crescente, deve ser reconhecida atempadamente nas CSI, de forma a agir
precocemente para alterar a sua evolugo, e prevenir complicagdes.

Palavras-chave: Obesidade infantil; Hipertensao infantil
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PD38 (13SPP-83304) - ARTRITE DO JOELHO -
ENTIDADE SINGULAR OU PLURAL?

Georgina Monteiro'; Ligia Ferreira'; Gabriela Laranjo'; Elisabete Santos'; Susana Lou-
reiro'; Cristina Faria'
1- Centro Hospitalar Tondela-Viseu, EPE

Introdugao: A artrite pode representar uma manifestagdo de uma doenga loca-
lizada ou sistémica. Os sintomas articulares constituem a manifestacio extra-
intestinal mais comum em doentes com doenga inflamatéria intestinal (DII).
Denominada artrite enteropatica, apresenta dois padrdes de envolvimento
articular: 1) periférico, habitualmente associado aos periodos de atividade da
doenga intestinal e sem associagdo com o antigeno HLA B27, e 2) axial, carac-
terizado por espondilite e sacroiliite, com curso clinico e radiografico indepen-
dente da doenga intestinal e associado ao HLA B27 1. Caso clinico: jovem do
sexo masculino, 13 anos de idade, trazido ao Servigo de Urgéncia Pediétrico
(SUP) por quadro de artrite do joelho direito com 24 horas de evolugio e febre
desde ha 3 dias. Apresentava igualmente um quadro nao valorizado pelos pais
de dejegdes liquidas n°3/4 cada 24 horas desde ha 2 meses, com sangue nos
altimos dias, vomitos alimentares esporadicos e perda ponderal de 12% em
3 meses. Ao exame objectivo apresentava-se palido, com aspeto emagrecido
(peso de 42,5 kg - IMC:14 kg/m2 <P5), com edema e calor do joelho direito que
comprometia parcialmente a mobilidade articular. Formularam-se as hipéteses
de diagndstico de DII, Artrite sética e Doenga Celiaca, tendo ficado internado
para estudo. Nos exames complementares destacaram-se os seguintes resul-
tados: hemoglobina: 10 g/dl, VGM: 77,511 (80-95), HCM: 25,9pg (23-32); VS:
64mm; PCR: 8,69mg/dL; Ferro: 8,9 ug/dL (45-182); ferritina: 200ug/dL (22-322)
transferrina: 154ug/dL (154-400); Ecografia abdominal: ligeira esplenomegalia
(12cm de maior didmetro) e aumento do peristaltismo intestinal; Colonoscopia
sugestiva de colite de Crohn, confirmada histologicamente. Foi também obser-
vado por oftalmologia que diagnosticou episclerite a esquerda, resolvida apos
aplica¢ao de dexametasona tdpica. Iniciou Messalazina, Metilprednisolona e
dieta pobre em fibras e isenta de lactose, com boa evolugio clinica e analitica.
Conclusio: a evidéncia de uma artrite associada a sintomas constitucionais,
gastrointestinais e oculares indica a possibilidade de uma DII. O diagndstico
assenta na clinica e exames complementares de diagndstico e o tratamento em
aminossalicilados e eventualmente corticoides, numa primeira fase. O acom-
panhamento seriado destes doentes é fundamental para o controlo da doenga e
evicgao de comorbilidades, numa fase tio importante para o crescimento como
¢ ainfancia e a adolescéncia.

Palavras-chave: Artrite; Doenca inflamatdria intestinal; Doenga de Crohn

PD39 (13SPP-20868) - HEPATOMEGALIA: DO ACHADO
OCASIONAL AO DIAGNOSTICO POUCO FREQUENTE

Teresa Pena'; Sandra Teixeira’; Eunice Moreira*; Esmeralda Martins®; Ermelinda San-
tos Silva®

1- Interna Complementar de Pediatria do Centro Hospitalar Tamega e Sousa, EPE; 2- Assistente
Hospitalar de Pediatria do Centro Hospitalar Tamega e Sousa, EPE; 3- Assistente Hospitalar
Graduada de Pediatria do Centro Hospitalar do Porto, EPE; 4-Assistente Hospitalar de Pediatria
do Centro Hospitalar Tamega e Sousa

Introdugdo: Numa crianga, o achado ocasional de uma hepatomegalia, com ou
sem elevagdo das transaminases, exige uma cuidadosa avaliagao. A hepatomega-
lia define-se como o aumento do tamanho do figado em relagao aos limites da
normalidade para cada grupo etério. Para além das suas dimensées devem ser
valorizadas a consisténcia, a regularidade da superficie e do bordo, assim como
a presenca de esplenomegalia ou outros estigmas de doenga hepatica crénica.
Caso clinico: Lactente de 7 meses, sexo masculino, referenciado a Consulta de
Patologia Respiratdria por episédios de broncospasmo de repeticao e medicado
com montelucaste hd 4 meses. Filho de pais ndo consanguineos, sem anteceden-
tes relevantes; com evolugdo estaturo-ponderal e desenvolvimento psicomotor
normais. O estudo analitico mostrou elevacio das transaminases, colocando-se
a hipotese de toxicidade por farmacos. Substituiu-se o antagonista do receptor
dos leucotrienos por um corticoide inalado. Trés meses depois, mantinha ele-
vagdo das transaminases. Nesta altura, ao exame objectivo foi detectada uma
volumosa hepatomegalia, de bordo regular e consisténcia mole, sem espleno-
megalia ou outros estigmas de doenga hepatica crénica. Tinha glicemia, CPK
e gasimetria venosa normais, estando a aldolase ligeiramente aumentada. Foi
excluido défice de alfa-1-antitripsina e hepatites infecciosas. Referenciado a
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Consulta de Gastrenterologia Pedidtrica, foi colocada a hipdtese de uma doenga
de armazenamento envolvendo o figado. O estudo efectuado conduziu ao diag-
ndstico de Glicogenose tipo Ixa, tendo-se observado, desde entdo, uma regres-
sdo progressiva e esponténea da hepatomegalia. Discussdo: A Glicogenose tipo
IXa ¢ uma doenga do armazenamento do glicogénio, causada por um défice
da enzima fosforilase quinase hepatica, dependente de uma mutagdo no gene
PHKA2, localizado no cromossoma X. Pode manifestar-se por hepatomegalia,
ma evolugdo ponderal, elevagdo das transaminases, dislipidemia, cetontria e
hipoglicemia durante o jejum. O tratamento na primeira infancia consiste na
evicgao de periodos de jejum prolongado e no aumento da ingestao de hidratos
de carbono durante situagoes de “stress” metabolico. As alteragdes clinicas e
analiticas tendem a desaparecer gradualmente e a maioria dos doentes adultos
sdo assintomaticos. Conclusao: Este caso demonstra a importancia da observa-
¢do sistematizada da crianga, ndo descurando um achado ocasional que possa
conduzir a um diagndstico importante para o doente e para a familia.

Palavras-chave: hepatomegalia, glicogenose

PD40 (13SPP-88647) - HEPATITE FULMINANTE E
APLASIA MEDULAR: CASOS CLINICOS

Beatriz Maia Vale'; Sandra Ferreira’; Manuela Benedito’; Isabel Gongalves?

1- Hospital Pedidtrico Carmona da Mota; 2- Unidade de Transplantagio Hepatica, Hospital
Pediatrico Carmona da Mota; 3- Unidade de Hematologia-Oncologia, Hospital Pediatrico Car-
mona da Mota

Introdugdo: A hepatite associada a anemia aplasica (HAAA) é uma variante
rara da anemia aplasica (AA), com frequéncia superior em doentes submetidos
a transplante hepatico (TRH) por hepatite fulminante seronegativa. Pancito-
penia surge 2 a 3 meses ap6s hepatite, ndo estd relacionada com a gravidade da
hepatite e ¢ fatal se ndo tratada. Relatamos 2 casos de HAAA em criangas do
sexo feminino, submetidas a TRH ap6s hepatite de causa indeterminada. Caso
clinico: Crianga de 3 anos (A) com hepatite fulminante nio A-nio E, submetido
a transplante hepatico. Por neutropenia, fez medulograma pré-transplante que
foi normal. Duas semanas depois instalagdo de pancitopenia (valores minimos:
Hb-4,2g/dl; Leucdcitos-0,09x109/L; Neutréfilos-0x109/L; Plaquetas-0x109/L),
secunddria a AA grave. Fez ATG, sem resposta, dependente de transfusoes de
plaquetas, globulos vermelhos (GV) e G-CSE. Evolugao com sindrome febril
prolongado e quadro de insuficiéncia cardiaca. Submetida a transplante medular
de irma HLA idéntica, 5 meses p6s TRH. Atualmente com 15A, clinicamente
bem, sob prednisolona, sem intercorréncias infeciosas de relevo, enxerto medu-
lar com quimerismo completo e bidpsia hepatica aos 5A com hemossiderose
secundaria a transfusdes. Segundo caso: crianga de 10A com hepatite, de etio-
logia nao identificada, com evolugio para faléncia hepatica aguda e linfopenia,
com medulograma normal, submetida a TRH. Pancitopenia 2 meses ap6s TRH
(valores minimos: Hb-7,2g/dl; Leucdcitos-0,44x109/L; Neutréfilos-0,2x109/L;
Plaquetas-8x109/L). Evolugdo com disfungio persistente do enxerto desde o 2°
més pés-TRH, com resposta a bdlus de corticéide e alteragao da imunosupres-
sdo. Agravamento progressivo da pancitopenia com critérios de aplasia medu-
lar muito severa. Fez protocolo de imunossupressao com ATG e ciclosporina
com excelente resposta. Actualmente com 12 anos, tltima avaliagao analitica
com Hb-11,4g/dl; Leucdcitos-3,53x109/L; Plaquetas-88x109/L. Conclusdes:
Os casos clinicos apresentados apresentam caracteristicas tipicas de HAAA,
com a excegdo de se referirem a 2 doentes do sexo feminino: hepatite aguda de
etiologia nao identificada com instalagdo 2 semanas e 2 meses depois de AA.
Os casos demonstram que, apesar do prognostico reservado, condicionado
quer pela aplasia medular quer pelo TRH, com infecgdo, faléncias organicas, a
abordagem destes casos deve ser agressiva, por uma equipa multi-disciplinar,
incluindo cuidados intensivos, que determinaram o sucesso destes casos.

Palavras-chave: Hepatite; Anemia aplasica; Transplante hepatico

PD41 (13SPP-10133) - AUMENTO DO VOLUME
ABDOMINAL E AMENORREIA

Sara silva'; Ana Sofia Nicolau'; Ana Boto'; Sofia Lima'; Paulo Oom'
1- Hospital Beatriz Angelo

Introdugio: A co-existéncia de amenorreia e aumento de volume abdominal
impde uma investigagdo detalhada para apurar a sua etiologia. A gravidez na
adolescéncia é um fenomeno universal, ocupando Portugal a segunda posigao
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como pais da Europa Ocidental a registar maior niimero de gravidas adolescen-
tes. No entanto, nem sempre a sua suspeita é confirmada. Caso clinico: Ado-
lescente de 13 anos, sexo feminino, raga negra, trazida ao servi¢o de urgéncia
pela mae para confirmagéo de gravidez. Na anamnese salientava-se amenor-
reia de 2 meses, aumento progressivo do volume abdominal e perda de peso
nao quantificada. A observagdo era consistente com esplenomegalia volumosa
estendendo-se até ao hipogastro e ultrapassando a linha média e hepatomegalia
palpével 5 cm abaixo do rebordo costal direito. Apresentava também nddulos
dolorosos e com aumento da temperatura local na face anterior de ambas as
pernas compativeis com eritema nodoso e discreta palidez das mucosas. A
ecografia abdominal mostrou marcado aumento volumétrico do bago, medido
mais de 250 mm de didmetro longitudinal com ecoestrutura homogénea e sem
lesoes focais; hepatomegélia, medindo o figado cerca de 225mm de diametro
longitudinal, com ecoestrutura homogénea. Analiticamente apresentava panci-
topénia (Hb 7.3 mg/dL, 3000 leuc/uL, 148000plaq/uL), observando-se muitos
“rouleaux” no esfregaco de sangue periférico, velocidade de sedimentagio de
14mm/h, discreto aumento das transaminases hepaticas e da bilirrubina directa,
proteinograma com hipergamaglobulinémia marcada. Efectuou mielograma
que foi compativel com o diagndstico de leishmaniase visceral. Durante o
internamento iniciou tratamento com anfotericina B lipossémica verificando-
se regressao progressiva da hepato-esplenomegalia e melhoria da pancitopénia.
O diagnoéstico imunoldgico de gravidez foi negativo.

Discussao: A Leishmaniase é endémica em algumas regides de Portugal. Apesar
de ser considerada uma doenga rural estd a tornar-se mais prevalente nas regi-
oes urbanas, fazendo parte do diagndstico diferencial do aumento do volume
abdominal por esplenomegalia.

Palavras-chave: esplenomegalia, leishamniase viscerall

PD42 (13SPP-10418) - FEBRE REUMATICA - CASO
CLINICO

Liliana Abreu'; Carla Garcez'; Liliana Pinheiro'; Manuela Costa Alves'
1- Servigo de Pediatria do Hospital de Braga

Introdugio: A Febre Reumitica (FR) é uma complica¢do tardia, ndo supurativa
de infe¢ido orofaringea por Streptococcus grupo A (SGA). Estimam-se 470000
novos casos/ano, a maioria em paises em desenvolvimento, onde permanece a 52
causa de morte, nas primeiras 5 décadas de vida, por doenca cardiovascular. Os
Critérios de Jones (actualizados em 2002) associados a confirmagao de infecdo
orofaringea por SGA fazem o diagndstico. Caso clinico: Adolescente, 16 anos,
sexo feminino, antecedentes pessoais irrelevantes. Recorreu ao Servigo Urgén-
cia por dor, edema e calor nas articulagdes dos punhos e temperatura subfebril,
com 5 horas de evolugdo, associados a odinofagia desde o dia anterior. Ao exame
objetivo apresentava, T. axilar 37.1°C, orofaringe ruborizada, artrite dos punhos
e 1 nédulo subcutaneo (SC) 1,5x1cm, na face interna do brago direito. Anali-
ticamente: velocidade sedimentacio (VS) 60mm/h, proteina C reativa (PCR)
9.94mg/1, Teste rapido de SGA negativo. Eletrocardiograma e radiografia de torax
sem alteragdes. Titulo antiestreptolisina O (TASO) e microbiolégico exsudado
orofaringeo em curso. Consideradas hipéteses de diagndstico mais provaveis,
FR e Artrite Reativa Pos-estreptocdcica (ARPE), foi medicada com penicilina
benzatinica (PBz) 1200MUI intramuscular (IM), anti-inflamatério e omeprazol.
Reobservada 4 dias depois, apresentando artrite metatarso-falangica bilateral,
eritema marginatum no joelho esquerdo e 1 nédulo SC na face dorsal dos pés.
Analiticamente: VS 76mm/h, PCR 21.7mg/], TASO 591UI/ml. Microbioldgico
exsudado orofaringeo negativo. Estudo imunoldgico (fator reumatdide, eletrofo-
rese proteinas, Anti N-DS-DNA, ANA, ANCA) sem alteragdes. Microbioldgico
de exsudado orofaringeo nos familiares negativo. Ecocardiograma sem alteragdes.
Mantém seguimento em consulta, com diagnoéstico de FR, sob profilaxia com
PBz 1200MUI IM, mensal, que ird manter durante 5 anos. Discussdo: A FR, é
uma patologia cada vez menos frequente nos paises desenvolvidos. O principal
diagnostico diferencial é a ARPE, uma entidade controversa e ainda mal defi-
nida. A presenga dos Critérios de Jones ajuda nesta distingio. Neste caso foram
identificados 3 critérios major (artrite migratoria, eritema marginatum e nédulos
SC) e 2 critérios minor (artralgia, e aumento dos reagentes de fase aguda). Fator
confusional: ndo haver tempo laténcia entre infecgdo da orofaringe e clinica FR.
Pela possibilidade de sequelas graves é essencial a identificacdo e tratamento pre-
coces das infe¢des orofaringeas por SGA.

Palavras-chave: Febre Reumatica; Critérios Jones
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PD43 (13SPP-11250) - TUBERCULOSE ABDOMINAL
- UMA REALIDADE DIFERENTE NOS PAISES
DESENVOLVIDOS

Juliana Oliveira'; Tania Martins',%; Vania Gongalves'; Sandra Costa'; Susana Lima'; Ana
Teixeira',%; Carla Costa',*; Margarida Tavares’ Cintia Castro-Correia',*; Paula Guerra’;
Eunice Trindade'

1-Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar Sao Joao (CHS]J), E.P.E; 2- Unidade de Infeciologia
Pediatrica, Servigo de Pediatria, CHSJ, E.P.E,; 3- Unidade de Nutri¢ao Pediétrica, Servio de
Pediatria, CHSJ, E.P.E.;4 - Faculdade de Medicina da Universidade do Porto

Introdugao: A tuberculose abdominal é uma patologia rara em paises desen-
volvidos, mas devido ao fluxo de imigragao de areas endémicas, tem vindo a
aumentar a sua frequéncia. Apresenta-se com sintomas inespecificos e na maioria
dos casos sem evidéncia de infecgao pulmonar, revelando-se por isso um ver-
dadeiro desafio diagndstico. Caso clinico: Crianga de 11 anos de idade, do sexo
masculino, transferida da Guiné-Bissau por fistula enterocutanea no quadrante
inferior direito do abdémen, provavelmente com alguns meses de evolugdo. Na
admissdo constatada pancitopenia grave e marasmo nutricional tendo ocorrido
faléncia respiratdria ao fim de 3 dias. Iniciada terapéutica antibiotica de largo
espectro, que suspendeu posteriormente por exames microbioldgicos sucessi-
vamente negativos. Colocada a hipétese de tuberculose abdominal/peritoneal
e iniciada terapéutica anti-tuberculosa. Apesar de a pesquisa por PCR para
Mycobacterium tuberculosis e posteriormente os exames culturais terem sido
negativos (secregdes bronquicas, urina, liquido peritoneal e lavado gastrico),
manteve terapéutica anti-tuberculosa dada a boa resposta clinica, localizacdo
da lesdo e contexto epidemiologico. Apds recuperagio do estado nutricional,
sob alimentagdo parentérica total, repetida prova de Mantoux e Quantiferon®
tendo sido ambos positivos. Por persisténcia do trajecto fistuloso com débito
elevado, ao fim de 2 meses de tratamento antituberculoso, submetido a cirur-
gia com ileocolectomia, encerramento de fistula enterocutanea e remogéio de
um nédulo peritonial e um génglio peri-entérico. O exame histolégico revelou
inflamagéo cronica granulomatosa transmural e alguns granulomas epitelio-
ides associados a areas de necrose. Apos a cirurgia manteve terapéutica anti-
tuberculosa tendo ocorrido recuperagao total do estado geral. Comentarios: As
situagdes de marasmo nutricional extremo ja ndo fazem parte da nossa pratica
clinica didria, tendo constituido um desafio a conducao do tratamento desta
situacdo com a preocupagio de evitar um sindrome de renutrigao. A tuberculose
abdominal é também uma raridade e escassa a experiéncia no seu tratamento.
Impdem-se o diagnostico diferencial com outras situagdes nomeadamente neo-
plasia, outras infec¢des e doenga de Crohn. Perante contexto epidemioldgico
adequado e alto indice de suspei¢do clinica é legitimo o inicio de terapéutica
antibacilar. A identificacdo de bacilos dlcool acido-resistentes acontece numa
pequena percentagem de casos e a sua auséncia ndo deve condicionar a sus-
pensdo da terapéutica.

Palavras-chave: Tuberculose abdominal

PD44 (13SPP-12119) - VIRUS EPSTEIN-BARR NO
LIQUIDO CEFALORRAQUIDIANO DE PEQUENO
LACTENTE: IRRELEVANTE OU NAO?

Maria Inés Monteiro'; Joana Rodrigues'; Miguel Costa'; Susana Tavares'; Cristina Rocha’
1- Cento Hospitalar Entre-Douro-e-Vouga

Introdugéo: Epstein-Barr ¢ um virus humano linfotrépico B, ubiquitario. Um
estado de laténcia é mantido toda a vida, sendo que habitualmente infecta
criangas de forma silenciosa. Estd associado a uma variedade de doengas e
alteragdes, incluindo a mononucleose infecciosa (MI), doenga proliferativa
ligada ao X, doengas linfoproliferativas, sendo que a nivel hepatico as alteragdes
variam desde hepatite a linfoma. Complicages centrais surgem em 1-18% dos
doentes com MI. Caso Clinico: Lactente de 2 meses, pretermo (IG 36 semanas),
com episddio de hipoglicemia neonatal, restantes antecedentes irrelevantes.
Foi trazida a urgéncia por febre com 3 dias de evolugao, associada a irritabili-
dade & manipulagéo e recusa alimentar parcial. Sem contexto epidemioldgico
de doenga, vacinas actualizadas. A admissio: febril, pele marmoreada, 14bios
secos, sem outras alteracdes. Estudo analitico alterado: TGO 1412, TGP 588,
GGT 175, DHL 2126 U/L; proteina C reactiva 2,7 mg/L, procalcitonina 5,5 ng/
mL. PL: 220 eritrécitos/mL, 5 leucécitos/uL, 80% mononucleares, glicose e pro-
teinas normais. No internamento manteve-se clinicamente bem, em apirexia
sustentada, exame objectivo sem alteragdes, com estabilidade hemodinimica
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e diminuigdo progressiva das enzimas hepaticas (TGO 95, TGP 150 U/L), sem
sinais de insuficiéncia hepatica, com estudo de coagulagio e albumina nor-
mais, ecografia abdominal sem alteragdes. Teve alta ao 6° dia de internamento.
Resultados microbioldgicos: hemocultura negativa, serologias: HAV, HBV, HCV,
toxoplasmose, Herpes 6, Enterovirus e parvovirus negativos; CMV IgG + e IgM
-; CMV urindrio -; EBV IgG+ e IgM -; LCR: enterovirus, Herpes 1, 2 e 6, CMV
e varicella zoster negativos, positividade para EBV. Discussao: O EBV é mui-
tas vezes detectado no LCR de doentes com MI. As células B infectadas com o
genoma completo do virus, estdo presentes na circulagio sanguinea, e exibem
propriedades proliferativas e infiltrativas. Assim, parece razoavel propormos
que o0 DNA viral encontrado no LCR da doente seja resultado de invasdo activa
do SNC. A presenca de EBV no SNC pode entdo ser comum, resultando em
doenga neuroldgica significativa em casos raros. Neste caso, a prematuridade
e hipoglicemia nenonatal associada a hepatite, poderia evocar doen¢a metabo-
lica. Contudo, a febre, evolugao clinica e analitica favoravel, bem como a iden-
tificagdo de EBV no LCR permitem estabelecer um diagnéstico mais provavel
de infecgao. O seguimento em consulta ¢ fundamental para esclarecimento.
Palavras-chave: Virus Epstein-Barr, Lactente, Febre, Liquido
cefalorraquidiano

PD45 (13SPP-14925) - MENINGITE POR ENTEROVIRUS
SEM PLEOCITOSE EM PEQUENO LACTENTE

Sara Domingues'; Nuno Ferreira'; Luciana Barbosa'; Angela Machado'; Leonilde
Machado'; Joaquim Cunha'
1- Servigo de Pediatria do Centro Hospitalar Tamega e Sousa, EPE.

Introdugio e objectivos: A meningite por enterovirus habitualmente é auto-
limitada, com complicagdes em menos de 10% dos casos. No pequeno lactente
a apresentagdo ¢ inespecifica, e pode mesmo ocorrer na auséncia de pleocitose.
Pretende-se descrever os casos de menigite por enterovirus sem pleocitose
quanto a sua apresentagio, diagnostico e evolugao. Métodos: Estudo descritivo,
retrospectivo, dos casos de lactentes internados com o diagndstico de meningite
por enterovirus sem pleocitose, de 1 de Janeiro de 2010 a 30 de Junho de 2012.
Resultados: Foram identificados 4 casos, todos entre o0 més de Abril e Junho
de 2011. As idades variaram entre 28 e 75 dias. A clinica cursou com febre (4),
irritabilidade (3) e recusa alimentar (3). Ao exame objectivo, todos apresentavam
irritabilidade em pico febril e 2 pele marmoreada. Analiticamente, o valor de
leucdcitos foi igual ou inferior a 6000/mm3 em 3 casos; valor médio de proteina
C reactiva de 58,4mg/L (50,1mg/L - 72,7mg/L). Liquor com <4 células/mm3 em
todos os casos. Iniciada antibioterapia empirica com ampicilina e gentamicina
(2), ampicilina e cefotaxime (1) e ceftriaxone (1); duragdo méxima de 5 dias.
Todos suspenderam antibioterapia apds conhecimento de positividade para
RNA de enterovirus no liquor, tendo alta orientados para o médico assistente.
Concluséo: Pretendemos relembrar a importancia de considerar o diagnds-
tico de meningite por enterovirus na avaliagio do pequeno lactente com febre,
mesmo na auséncia de pleocitose. O estabelecimento do diagndstico permite
a diminuigdo do tempo de antibioterapia e redugao dos dias de internamento.

Palavras-chave: meningite; enterovirus; pleocitose; pequeno lactente

PD46 (13SPP-17285) - DOENCA DA ARRANHADURA
DE GATO - A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO

Nuno Ferreira'; Sara Domingues'; Vera Rocha'; Leonilde Machado'; Joaquim Cunha'
1- Centro Hospitalar Tamega e Sousa

Introdugao: A presenca de adenopatias cervicais é frequente em idade pediatrica,
com uma prevaléncia de até 45%, representado na maioria das vezes patologia
benigna e auto-limitada. A etiologia é muito variada e deve-se maioritaria-
mente a processos infecciosos. Realizar uma histéria clinica detalhada, inqui-
rindo acerca do contacto com animais, nomeadamente o gato, ¢ fundamental
na orientagao diagnostica e terapéutica. Caso Clinico: Crianga de 3 anos e 4
meses, sexo masculino, sem antecedentes patolégicos de relevo. Sem histéria
de contacto com animais, incluindo gatos. Trazido ao Servigo de Urgéncia (SU)
por febre e tumefagao submandibular direita com 2 dias de evolugao, tendo alta
medicado com a associa¢ao amoxicilina/acido clavulanico (amox/clav) por
provavel adenite cervical. Devido a intolerancia a antibioterapia oral, recorreu
novamente ao SU, pelo que foi decidido internamento para antibioterapia EV,
mantendo a associagdo. Em D7 de antibioterapia, por persisténcia de tumefagao
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submandibular, foi associada clindamicina, com evolugio clinica favoravel,
pelo que teve alta ap6s completar 14 dias de tratamento. Reaparecimento de
tumefagao 2 dias ap6s a alta, tendo sido readmitido no nosso servigo. Analitica-
mente, sem leucocitose, IgG positiva e IgM negativa para citomegalovirus, virus
Epstein-Barr e Bartonella henselae; IgG e IgM negativas para toxoplasmose e
HIV. Prova de Mantoux negativa. Completou 7 dias de antibioterapia EV com
amox/clav e clindamicina, tendo alta com indicagéo para completar 14 dias de
antibioterapia com a associagio amox/clav. Reavaliado apos completar trata-
mento e, por manutengio da tumefagio, foi novamente internado. Realizada
biopsia excisional do ganglio submandibular, compativel com adenomegalia
reactiva. Repetiu serologia para Bartonella, com aumento de IgG superior a
4 vezes. Completou 5 dias de antibioterapia com azitromicina, com resolugéo
completa da sintomatologia. Conclusio: Pretende-se relembrar a importancia
de considerar o diagndstico de doenga de arranhadura de gato na avaliagdo de
criangas com adenomegalias cervicais persistentes, mesmo nio sendo possivel
identificar na histéria clinica o contacto com gatos. Para o diagnostico defini-
tivo, salienta-se a importancia de realizar serologias seriadas para Bartonella
henselae, especialmente quando a IgM ¢ negativa.

Palavras-chave: Arradura do gato; Bartonella henselae

PD47 (13SPP-20888) - CRISE CONVULSIVA DE NOVO
- NEUROCISTICERCOSE, UMA ETIOLOGIA A NAO
ESQUECER

Diana Moreira Amaral'; José Manuel Correia da Costa?; Jodao Luis Barreira’; Artur
Bonito Vitor*

1- Servigo de Pediatria, Hospital Pediatrico Integrado, Centro Hospitalar Sao Jodo; 2- Unidade de
I&D, Departamento de Doengas Infecciosas, Centro de Saude Publica Gongalves Ferreira, Insti-
tuto Nacional de Satde Dr. Ricardo Jorge; 3- Servigo de Pediatria, Hospital Pedidtrico Integrado,
Centro Hospitalar Sao Joao; Faculdade de Medicina da Universidade do Porto; 4- Unidade de
Infecciologia e Imunodeficiéncias, Hospital Pedidtrico Integrado, Centro Hospitalar Sdo Joao;
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto

Caso clinico: Adolescente de 15 anos, sexo masculino, natural e residente na
Guiné-Bissau até 6 meses antes, sem antecedentes patoldgicos relevantes, é admi-
tido no Servigo de Urgéncia (SU) por crise tonico-clonica generalizada (CTCG)
no domicilio, ja resolvida. No SU repetiu CTCG. Apirético e sem alteragdes no
exame neuroldgico. Analiticamente sem alteragdes da formula leucocitéria, perfil
hepitico, renal e ionograma, PCR negativa. Realizou TC cranio-encefalica que
revelou lesdo subcortical frontal esquerda tnica, espontaneamente hiperdensa,
com edema perilesional associado. Na ressonancia magnética cerebral lesdo com
hipossinal a periferia e hipersinal em T1 e T2 na por¢io central, com intenso
realce apds contraste, esbo¢ando trés locas com restrigao a difusao associada.
Foi colocada a hipétese de lesdo infecciosa ou lesao expansiva do SNC. Iniciada
terapéutica com valproato de sédio (VPA), dexametasona e praziquantel. Os
estudos citobioquimico, bacteriolégico, virulégico, micobacterioldgico e pesquisa
de células tumorais no LCR foram negativos. VIH1&2 negativos. A pesquisa
de antigénios fingicos e Schistosoma no sangue foi negativa. Houve, contudo,
possitividade para os antigénios séricos glicoproteicos purificados de Cisticerco
13, 14, 18, 21, 24, 39-42 e 50kDa por Enzyme ImmunoTransfer Blot (EITB).
Cumpriu 15 dias de tratamento com praziquantel e dexametasona. Durante o
internamento sem repeticdo de crises convulsivas, alteragdes no exame neu-
rolégico ou comportamentais. Teve alta orientado para a Consulta de Pedia-
tria Geral, mantendo medica¢do com VPA. Atualmente assintomatico e com
resolugdo imagioldgica 5 meses depois. Discussdo: A neurocisticercose ¢ uma
infecgao do SNC pela larva de Taenia solium. Calcula-se que apenas 10% dos
casos tém tradugao clinica. Os casos importados estdo a tornar-se mais comuns
nos paises desenvolvidos por aumento da imigragdo. Em Portugal é ainda uma
endemia e os casos importados representam apenas % do total. A visualiza-
¢do do scolex no SNC confirma o diagnéstico, o que nao foi possivel no nosso
caso. Por seu lado, a possitividade do EITB associada a resolugdo imagioldgica
pos tratamento e proveniéncia de drea endémica confirmam o diagnoéstico. O
prognostico de doentes com lesdes unicas é bom e a taxa de recorréncia ¢ baixa,
mas reala-se a importincia da associagao de dados clinicos, imagioldgicos e
serologicos, num contexto epidemioldgico adequado, para a instituigao de tra-
tamento dirigido e seguimento adequados.

Palavras-chave: neurocisticercose, crise convulsiva
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PD48 (13SPP-21796) - INFECAO HEPATOESPLENICA
POR BARTONELLA HENSELAE

Karina Oliveira'; Maria Jodo Sousa'; Marcia Gongalves'; Diana Moreira'; Graga Ferreira'
1- CNVNGaia/Espinho

Introdugéo: A infecao hepatoesplénica por Bartonella henselae (BH) é uma
das manifestagdes atipicas mais frequentes da doenga da arranhadela do gato.
Caracteriza-se habitualmente pela existéncia de nédulos hepatico-esplénicos
infracentimétricos, que correspondem histologicamente a lesdes granulomato-
sas necrotizantes. Sendo rara a descrigio de nédulos de dimensdes superiores.
Caso clinico: Adolescente sexo masculino, 13 anos de idade, com histéria de
contacto com gatos no més anterior ao inicio da sintomatologia. Admitido por
febre elevada, anorexia, nduseas, dor retrosternal e epigastralgia intensa com
trés dias de evolugao. Objetivamente apresentava dor abdominal & palpacio do
hipocéndrio direito, bordo hepético palpavel 4 cm abaixo do rebordo costal na
linha médio clavicular direita e ponta de bago palpavel 2 cm abaixo do rebordo
costal esquerdo. O estudo analitico realizado na admissdo revelou monocitose
(960/ul), proteina C reativa (8.93 mg/dl) e velocidade de sedimentagao (60
mm/1%hora) elevadas. A ecografia abdominal confirmou a hepatoesplenome-
galia e evidenciou multiplos nédulos pericentimétricos hipoecogénicos hepa-
toesplénicos. No seguimento da investigagao confirmou-se o diagnéstico de
infe¢do hepatoesplénica por BH, apds exclusdo de outras etiologias e evidéncia
de serologia IgG (1/512) e Ig M (1/128) positivas para BH, com elevagao supe-
rior a quatro vezes apOs quatro semanas. Instituida terapéutica com rifampicina
(20 mg/kg/dia 2id) e cotrimoxazol (10 mg/kg/dia de trimetoprim 2id). Aos 15
dias de tratamento, por evidéncia ecogréfica de aumento do numero e dimen-
soes dos nodulos hepatoesplénicos (didmetro méximo de 2.5 cm), foi decidido
prolongar a antibioterapia até perfazer quatro semanas. Na terceira semana de
tratamento, detetou-se resolugio da sintomatologia, da hepatoesplenomegalia
e normalizagdo dos parametros inflamatorios. Um més ap6s término do trata-
mento, constatou-se diminuigao significativa do nimero e dimensées dos nodulos
hepatoesplénicos. Comentarios: Na atualidade, as serologias e a ecografia sao
preponderantes no diagndstico de infegao hepatoesplénica por BH, evitando
procedimentos diagndsticos invasivos nos doentes com sintomatologia tipica.
No caso descrito o tratamento com rifampicina e cotrimoxazol demonstrou ser
eficaz na resolugdo da sintomatologia e normalizagao analitica, embora sem
evidente beneficio imediato na evolugdo imagioldgica.

Palavras-chave: Bartonella henselae; doenga hepatoesplénica; granulomas;
gato.

PD49 (13SPP-23159) - COMPLICACOES ASSOCIADAS A
SINDROME DE SOBREPOSICAO STEVENS-JOHNSON/
LYELL- CASO CLINICO

Tiago Milheiro Silva'; Jodo Farela Neves'; Ana Casimiro'; Catarina Gouveia'; Luis Varandas'
1- Hospital Dona Estefania

Introdugéo: A sindrome de Stevens-Johnson, a sindrome de sobreposi¢do e
a Necrolise toxica epidérmica sdo consideradas reacgdes adversas graves que
afectam a pele e mucosas. Podem ser desencadeadas por medicacdo ou infec-
¢cdes. Em muitos dos casos ndo é identificado factor desencadeante. As com-
plicagdes sdo frequentes, nomeadamente oculares e cutidneas. Raramente sur-
gem outras complicagdes, como pancreatite ou bronquiolite obliterante. Caso
Clinico: Crianga do sexo feminino, 7 anos de idade, natural da India, residente
em Portugal. Na véspera do internamento inicia exantema vesicular no tronco
e membros, edema palpebral com exsudado purulento bilateral, lesoes aftosas
da mucosa oral, sialorreia e febre. Verificou-se progressao das lesdes cutaneas
entre D1 e D8 de internamento, com aparecimento de flictenas, até afecgao
maxima de cerca de 35% da superficie corporal total. Manteve febre de D1 a
D31 apesar de varios ciclos de antibioterapia empirica. As culturas foram per-
sistentemente negativas. Ao longo do internamento registaram-se as seguin-
tes complicagdes: a cutdnea, com progressao para lesdes hiperpigmentadas
e onicodistrofia; a oftdlmica, com queratite e conjuntivite membranosa com
necessidade de desbridamento mecanico e ulceragdo corneana; a gastrointes-
tinal, com hepatite e pancreatite, por estenose multifocal do canal de Wirsung;
a nefritica com glomerulonefrite e a hematoldgica com anemia hemolitica.
Finalmente, a mais grave, a respiratéria, traduzida por dispneia e quadro de
dificuldade respiratéria obstrutiva baixa persistente e refractario a terapéutica.
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Referir ainda pneumomediastino e enfizema subcuténeo condicionando com-
pressdo traqueal. Admitiu-se envolvimento do epitélio bronquico, associado a
eventual progressao para bronquiolite obliterante. Conclusao: As complicagoes
desta patologia sdo variadas, multiorganicas e condicionam o prognéstico dos
doentes. As complicagdes pulmonares nesta crianca foram particularmente
graves, existindo a possibilidade de evolucao a longo prazo para bronquiolite
obliterante com insuficiéncia respiratoria.

Palavras-chave: Stevens-Johnson; Lyell; Complicagoes

PD50 (13SPP-26563) - ADENITE CERVICAL - UM
DESAFIO DIAGNOSTICO

Ana Teresa Maria'; Sara Pimentel Marcos? Sofia Deuchande'; Ana Pinheiro'; Mada-
lena Fialho!
1- HPP Hospital de Cascais; 2- Hospital Sio Francisco Xavier

Introdugio: A adenite cervical é uma situagdo frequente em pediatria com
numerosas causas infeciosas e nao infeciosas possiveis podendo constituir um
desafio diagnostico. Relato de caso: Crianga do sexo feminino, 21 meses, com
antecedentes pessoais e familiares irrelevantes, internada no 2° dia de doenga, por
febre alta, irritabilidade, tumefac¢éo direita submandibular com extensdo cervical
com sinais inflamatorios e orofaringe hiperemiada com exsudado amigdalino
bilateral. Laboratorialmente tinha leucocitose com neutrofilia, proteina C reativa
de 13 mg/dL e pesquisa de antigénio de Streptococos grupo A na orofaringe
negativa. A ecografia cervical de partes moles mostrou varias adenomegalias
locais, a maior com 3,2 cm de eixo, sem liquefac¢do. Por hipétese de adenite
cervical iniciou amoxicilina e acido clavuldnico endovenoso. Ao 3° dia de febre
surgiu exantema macular na regido superior do térax, conjuntivite bulbar nao
exsudativa bilateral e queilite. Ao 4° dia verificou-se agravamento clinico com
edema das extremidades, polipneia, tiragem, agravamento dos parametros de
inflamagdo e evidéncia radiolégica de cardiomegilia. Por suspeita de doenga de
Kawasaki fez ecocardiograma que revelou derrame pericéardico, insuficiéncia
mitral e adrtica ligeira, sem dilatagdo das coronarias. Iniciou imunoglobulina
humana, mantendo antibioterapia, com resolucdo rapida do quadro clinico e
regressdo progressiva das alteragdes cardiacas. Conclusao: No caso apresen-
tado considerou-se o diagndstico de doenca de Kawasaki ao 4° dia de febre
e assumiu-se a coexisténcia de adenite bacteriana. A presenga de uma causa
infeciosa ndo deve impedir o diagnéstico simultaneo de doenga de Kawasaki,
podendo mesmo ser sua desencadeante. Um alto indice de suspei¢do clinica
permite precocidade terapéutica com beneficios no prognostico.

Palavras-chave: Doenga de Kawasaki, adenite cervical

PD51 (13SPP-26740) - SEQUELAS
OSTEOARTICULARES TARDIAS - COMPLICACOES
DE MENINGOCOCCEMIA

Joana Jardim'; Nuno Alegrete’; Gilberto Costa”
1- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar Sao Jodo, Porto; 2- Servigo de Ortopedia Infantil,
Centro Hospitalar Sao Joao, Porto

Introdugéo: A sépsis meningocdcica com coagulagao intravascular disse-
minada (CID), pode originar complica¢des ortopédicas tardias até cerca
de 1,5% das infecgdes por Neisseria meningitidis. Estas lesdes podem ser
detectadas meses ou anos apds a sépsis meningococica. Resultam funda-
mentalmente do atingimento das placas de crescimento, manifestando-se
com assimetrias dos membros, deformidades angulares ou mesmo destrui-
¢do articular. Descrevem-se dois casos de lesdes osteoarticulares tardias de
sépsis meningocdcica. Casos clinicos: Crianga, sexo feminino, referenciada
a consulta de ortopedia aos 2 anos por claudicagdo da marcha. Antecedente
de sépsis meningocécica com CID aos 3 meses, com lesdo de necrose cuta-
nea do membro inferior direito tendo realizado desbridamento e plastia.
Apresentava joelhos varos, anca direita vara e deformidade da cabega do
umero a esquerda. Proposta para osteotomia de valgizagao da anca direita.
Rapaz, sépsis meningocdcica com CID aos 6 meses. Apresentava membro
superior direito encurtado a custa do antebrago desde os 3 anos e dismetria
dos membros inferiores de 3 cm desde os 6 anos. Aos 8 anos com desvio
cubital do punho direito, com encurtamento do cuabito e do radio por fusao
precoce da fise distal do radio e aparente fragmentagéo e irregularidade da
fise distal do cubito; e com agravamento do encurtamento da tibia para 8 cm.
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Proposto para alongamento da tibia e osteotomia dos ossos do antebrago.
Discussao: A vigilancia e o seguimento ortopédico dos casos de meningo-
coccémia com CID sdo prioritarios no rastreio das sequelas ortopédicas
tardias, a fim de uma detegdo precoce e da reducio de deformidades e da
incapacidade funcional.

Palavras-chave: lesoes osteoarticulares tardias meningococcémia

PD52 (13SPP-27096) - SINDROME DE NIJMEGEN
BREAKAGE - FORMA RARA DE IMUNODEFICIENCIA
COMBINADA
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tria Médica, Departamento de Pediatria, CHLN-HSM / Centro de Imunodeficiéncias Primarias,
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7- Servigo de Genética Médica, Departamento de Pediatria, CHLN-HSM / Centro de Imunode-
ficiéncias Primarias, Centro Académico de Medicina de Lisboa

Introdugéo: A Sindrome de Nijmegen Breakage (SNB) é uma doenga autos-
sOmica recessiva, mais frequente na populagdo da Europa central e de leste,
resultante de mutagdo no gene NBN no cromossoma 8, que codifica uma
proteina envolvida na reparac¢do do ADN. Clinicamente, caracteriza-se por
microcefalia, facies caracteristica, atraso do crescimento e imunodeficiéncia
combinada. Condiciona instabilidade cromossémica, radiossensibilidade e
aumento do risco de neoplasias. O diagnéstico faz-se através da detecgio de
mutagdo nos dois alelos do gene NBN. Caso clinico: Menina de 35 meses
(M), de origem romena, em seguimento em consulta hospitalar de pediatria
por facies sindromatica, microcefalia, atraso de crescimento e infecgoes de
repeti¢do que motivaram internamento aos 4M por meningite e sépsis a
Haemophilus influenzae, aos 8 e 12M por gastrenterite aguda de provavel
etiologia infecciosa e multiplos episddios de pneumonia no 2° ano de vida.
Dos antecedentes familiares, destaca-se irma falecida aos 4M com mal-
formagdo cerebral, hidrocefalia e agenésia renal unilateral. A observagio
apresenta microcefalia, md progressdo estaturo-ponderal (peso<<P5, com-
primento P5) e atraso do desenvolvimento psicomotor. Realizou RM-CE
que revelou colpocefalia e corpo caloso pouco desenvolvido; caridtipo
com instabilidade cromossdmica no cromossoma 7 e ecocardiograma com
comunicagio interauricular tipo osteum secundum. Foi observada em con-
sulta de imunodeficiéncias primdrias, tendo o estudo imunoldgico revelado
IgG <33 mg/dL, IgA <4 mg/dL, IgM 66 mg/dL e linfopénia celular T com
redugdo das subpopulagoes TCD4+ (212 céls/uL) e das TCD8+ (212 céls/
uL), particularmente das células naive, e respostas proliferativas reduzidas
a antigénios e mitogénios. Foi estabelecido o diagnéstico de SNB, confir-
mado com estudo genético (delecgdo no exdo 6 do gene NBN, em homozi-
gotia). Iniciou terapéutica com gamaglobulina endovenosa mensal e cotri-
moxazol. Desde entdo, sem episddios de infecgao significativos. Discussao:
Apresenta-se o 1° caso descrito em Portugal de SNB. Este diagndstico deve
ser considerado perante a associagdo de microcefalia, dismorfia facial e
infecgdes recorrentes, sobretudo em familias oriundas da Europa central e
de leste. O diagnostico é fundamental para o inicio precoce de terapéutica
com gamaglobulina, profilaxia antibidtica, evic¢do da exposigdo a radiagao
e vigilancia de complica¢des infecciosas e neoplasicas.

Palavras-chave: Nijmegen; imunodeficiéncia; reparagio ADN

PD53 (13SPP-28970) - NEUROCIRURGIA NA SINUSITE
- DOIS CASOS CLINICOS
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Pediatria, CHLN-HSM; 3- Servigo de Neurocirurgia, Departamento de Neurociéncias, CHLN-HSM

Introdugio: A sinusite bacteriana pode evoluir com complicagdes graves, resul-
tantes da extensdo orbitdria e/ou intracraniana do processo infeccioso. Caso
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1: Rapaz, 16 anos, com quadro de febre e cefaleias fronto-parietais com uma
semana de evolugao. Por agravamento das queixas e aparecimento de cervical-
gia e trismus, recorreu ao servigo de urgéncia do hospital da drea de residén-
cia. A TC-CE revelou sinusopatia complicada de abcesso extradural, sendo
transferido para o H.S.M. para apoio neurocirurgico. A RM-CE e angio-RM
confirmaram a presenca de colegdes epidurais em topografia frontal esquerda e
parietal direita e evidenciaram trombose do seio venoso longitudinal superior,
seio sigmdide e veia jugular direita. Foi submetido a craniotomia com drena-
gem do empiema, cranializagao dos seios frontais, unciformectomia e etmoi-
dectomia. Apos a cirurgia, completou 21 dias de antibioticoterapia endovenosa
(ev) e manteve terapéutica anticoagulante durante 3 meses, com boa evolug¢ao
clinica e imagioldgica.

Caso 2: Rapariga, 7 anos, internada por celulite orbitaria pds-septal direita
associada a sinusopatia. Medicada com antibioticoterapia ev, com apirexia e
melhoria precoce dos sinais inflamatérios peri-orbitarios. Em D3, apesar de
boa evolugio clinico-laboratorial, reiniciou febre esporadica. Por agravamento
da febre, cefaleias parietais a direita e prostragio, repetiu TC-CE que revelou
extenso empiema subdural e edema cerebral com sinais de hipertensao intra-
craniana. Foi submetida a craniotomia para drenagem do empiema e craniec-
tomia descompressiva com colocagao da calote ssea em loca abdominal. Apds
a cirurgia, completou 30 dias de antibioticoterapia ev com boa evolugio, tendo
tido alta. Por aumento progressivo de colegio de liquor na zona da craniectomia
refratdria & terapéutica médica, foi submetida a cranioplastia com retalho dsseo
e rede de titanio, que correu sem incidentes. Em ambos os casos foi instituida
antibioticoterapia tripla empirica, dada a auséncia de isolamento microbiol6-
gico. Os estudos imunolodgicos efetuados nao revelaram alteragdes. Discus-
sdo: Os casos descritos ilustram formas de apresentagdo grave de sinusite em
criangas imunocompetentes. A precocidade do diagndstico imagiolégico e da
intervengdo neurocirdrgica foram decisivas para a boa evolugao dos dois casos.

Palavras-chave: sinusite; complicagdes; neurocirurgia
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Introdugéo: A osteomielite é um processo infeccioso do osso que, em idade
pedidtrica, decorre frequentemente de disseminagdo hematogénea. Trata-se de
uma patologia rara, com incidéncia decrescente nos ultimos anos. Embora a
clinica seja sugestiva, por vezes assume particularidades de dificultam o diag-
ndstico ab initio. Se ndo diagnosticada e tratada precocemente, pode associar-
se a sequelas graves e permanentes. Caso clinico: Crianga do sexo masculino,
6 anos, habitualmente saudével, trazido ao Servigo de Urgéncia em D2 doenga
por febre com temperatura axilar méxima de 39°C e boa cedéncia a antipiré-
ticos, associada a gonalgia esquerda e claudicagao do membro inferior (MI)
esquerdo. Sem histéria de traumatismo prévio ou exercicio fisico excessivo. A
admissdo, encontrava-se queixoso e com dor a palpacio do joelho esquerdo,
sem outros sinais inflamatdrios locais. Analiticamente, notada leucocitose com
neutrofilia (19900leuc/uL com 74% neutroéfilos), velocidade de sedimentacio
elevada (67mm) e PCR 7 mg/dL. Restante estudo, englobando imunoglobu-
linas, ANAs, factor reumatoide, C3 e C4, e reac¢do de Wright e Rosa Bengala
sem alteragoes. Realizou radiografia dos MI, sem aparentes alteragdes. Foi
observado por Ortopedia e Pediatria, tendo sido decidido iniciar antibioterapia
empirica com flucloxacilina. Posteriormente foi isolado Staphylococcus aureus
meticilino-sensivel em hemocultura. Verificou-se melhoria da claudicagdo, com
manutengdo de gonalgia esquerda, embora menos acentuada. Realizou cinti-
grafia dssea em D7 internamento, que revelou “..foco de intensa captagio na
projecgao proximal da didfise femoral esquerda, na projec¢io do grande tro-
canter”. Cumpriu 6 semanas de antibioterapia, com melhoria clinica evidente.
Executou RMN de controlo 52 dias apds inicio de terapéutica, que evidenciou
“edema medular 6sseo difuso do tergo proximal da diafise do fémur esquerdo.
Cortical 6ssea integra’, compativel com discretos aspectos residuais. Comen-
tarios: Com este caso clinico os autores pretendem salientar a importancia
de valorizar manifestagoes clinicas mais subtis, bem como a possibilidade de
existéncia de dor referida que dissimule a real localizagdo do foco infeccioso,
s6 possivel de evidenciar mediante utilizagdo de técnicas imagiologicas. O
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sucesso do tratamento e prevengao de eventuais sequelas esta dependente de
um diagndstico precoce e terapéutica adequada.

Palavras-chave: gonalgia, osteomielite, cintigrafia
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ADENOMATOSA QUISTICA - UMA CAUSA A NAO
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Introdugio: A malformagdo adenomatosa quistica (MAC) é uma anomalia
congénita, rara, sendo o tipo 1 0 mais comum. Em regra, o diagndstico é efec-
tuado no periodo neonatal, sendo que a apresentagdo na infancia ocorre em
cerca de 30% dos casos, sob a forma de pneumonias recorrentes. A ressec¢ao
cirtirgica estd indicada mesmo em criangas assintomaticas, para prevengio de
complicagdes. Caso clinico: Crianga do sexo feminino, cinco anos, natural e
residente em Cabo Verde com antecedentes pessoais de multiplos episédios de
febre, tosse, dispneia, anorexia e emagrecimento desde os seis meses de idade,
que motivaram varios internamentos. Durante estes apresentava melhoria
sintomatica, mas sempre com rapida recidiva dos sintomas ap6s a alta tendo
sido evacuada para Portugal, para investigagdo etioldgica e tratamento. Cli-
nicamente encontrava-se com bom estado geral, subfebril (37.7°C), mucosas
coradas e hidratadas, adenomegalias submandibulares infracentimétricas, eup-
neica, ligeira tiragem intercostal, murmurio vesicular diminuido na metade
inferior do hemitorax esquerdo, sem ruidos adventicios, auscultagio cardiaca e
exame abdominal inocentes, sem palpagdo de organomegalias. Analiticamente
apresentava anemia normocitica normocrémica, com Hb 10.6 mg/dL, VS 118
mm/h, PCR 51 mg/L, sem leucocitose, neutrofilia nem linfocitose. Da investi-
gacio etioldgica realga-se: serologia negativa para VIH1 e VIH2, IgM positiva
para VHA e AgHbs negativo; Prova de Mantoux anérgica e IGRA negativo;
Pesquisa de micobactérias no suco gastrico (Microscopia optica, TAAN’s e
cultura) negativas para M. tuberculosis complex; Hemoculturas estéreis apos
5 dias de incubagdo. A avaliagdo imagioldgica toracica revelou cavitagdo pul-
monar multiloculada do lobo inferior esquerdo, com niveis hidro-aéreos, sem
vascularizagdo arterial sist¢mica e com drenagem venosa pulmonar, imagens
sugestivas de MAC tipo 1. Por suspeita de sobreinfec¢do bacteriana realizou dez
dias de antibioterapia endovenosa com penicilina e clindamicina, com resolu-
¢ao dos sinais e sintomas clinicos de infecgao pulmonar aguda e regressao dos
parametros de inflamagao analiticos. Foi programada ressecgdo cirtrgica, com
confirmagao andtomo-patologica de MAC tipo 1. Comentarios: Com este caso
pretendemos destacar a importincia das malformagdes congénitas no diagnds-
tico diferencial de infecgdes respiratérias de repeti¢ao na infancia que, apesar
de raras, devem ser sempre equacionadas.

Palavras-chave: Malformagao congénita, Penumonias recorrentes
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Streptococcus pyogenes ¢ responsavel por uma grande variedade de infecgoes
na crianga. Nas duas tltimas décadas assistimos a uma aumento da incidéncia e
gravidade da doenga invasiva, incluindo, bacteriemia e osteomielite. Apresenta-
mos o caso clinico de um menino de 11 meses, saudavel, que inicia 9 dias antes
do internamento quadro de tosse seca e rinorreia, associado 4 dias depois a febre
e prostragdo de agravamento progressivo, motivo pelo qual foi internado no
hospital da drea de residéncia. A entrada tinha abaulamento timpanico direito,
exantema macular eritematoso nos membros inferiores e edema ao nivel da
regido temporo-parietal e coxa direitas. Iniciou-se empiricamente ceftriaxone
e, por suspeita de choque toxico, foi pedida transferéncia para a UCI Pediatrica
do HSM. A chegada da equipa do transporte inter-hospitalar pediatrico (TIP)
estava em choque e fez 2 bélus de soro fisioldgico — com reversiao do choque
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- einiciou clindamicina. A entrada tinha otite média aguda supurada compli-
cada de otomastoidite a direita, celulite da hemiface e regido temporo-parietal
e da coxa e joelho a direita, edema marcado do escroto e sufusdes dispersas.
No exsudado auricular e hemocultura isolou-se Streptococcus f-hemolitico
do grupo A, tendo-se alterado a terapéutica para clindamicina e penicilina.
Transferido em D5 para a Unidade de Infecciologia, com reinicio da febre em
D6 e agravamento do edema fronto-parieto-temporal e da coxa. A cintigrafia
dssea revelou focos de osteomielite no fémur direito e calote craniana; a RM
da coxa mostrou piomiosite extensa e a RM CE empiema subdural fronto-
parieto-temporal direito. Discutido o caso com Ortopedia, Neurocirurgia e ORL
optou-se por ndo intervir cirurgicamente. No entanto, em D19, por auséncia
de melhoria clinica significativa foi submetido a otomastoidectomia, com dre-
nagem de abcesso muscular temporal e miringotomia com colocagéo de tubo
transtimpanico no ouvido direito. Completou 5 semanas de antibioticoterapia
endovenosa, verificando-se evolugao clinica, analitica e imagioldgica favoréavel.
O estudo da imunidade efectuado néo revelou alteragdes. Este caso ilustra o
envolvimento multifocal que pode estar presente na doenca invasiva a Strepto-
coccus pyogenes, mesmo em crianga sem defeito imunitario demonstravel. O
bom resultado final esteve dependente da estabilizagdo e transporte por equipa
especializada e da intervengdo de diferentes especialidades médicas e cirtrgicas.
Palavras-chave: Streptococcus pyogenes, doenga invasiva
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Tiago Milheiro Silva'; Flora Candeias'; Maria Jodo Brito'
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Introdugao: A tinea capitis é uma infec¢ao por fungos dermatéfitos dos folicu-
los capilares do escalpe e da pele circundante. Actualmente na Europa a espécie
zoofilica Microsporum canis e as espécies antropofilicas Trichophyton tonsu-
rans e Trichophyton violaceum sdo as mais frequentes. O espectro clinico varia
desde as tipicas lesdes descamativas até massas inflamatdrias com exsudado,
associadas a alopécia definitiva - denominadas Kerion Celsi. Caso Clinico:
Doente do sexo masculino, com 8 anos com lesdes em crosta do couro cabeludo
com 15 dias de evolugdo, acompanhadas de febre intermitente, aparecimento
recente de exsudado purulento e edema subcutaneo frontal. Na observagao des-
tacavam-se ainda lesdes no tronco sugestivas de impétigo. Ao 5° dia de doenga
tinha sido medicado com amoxicilina e acido clavulanico, queratinolitico e
corticéide topico sem melhoria. Foi internado com o diagndstico de Kerion
Celsi e impétigo. Realizou colheita de amostras bioldgicas e foi medicado com
fluconazol (100mg/dia), flucloxacilina (150mg/Kg/dia) e ketoconazol topico.
Procedeu-se ao corte de todo o cabelo verificando-se a presenca de extensas
areas descamativas e de alopécia. O exame cultural das lesdes do couro cabe-
ludo identificou Trychophyton mentagrophytes variante granulare. No 15° dia
apos o inicio da terapéutica apresentava franca melhoria clinica, sem impé-
tigo ou lesdes descamativas do couro cabeludo mas ainda com extensas dreas
de alopécia. Manteve fluconazol por mais quatro semanas com boa evolugéo.
Conclusao: O diagnostico das dermatofitoses do couro cabeludo pode levantar
problemas no diagnostico e tratamento. Uma terapéutica adequada e precoce
pode prevenir as complicagdes a longo prazo.

Palavras-chave: Kerion; Alopécia; Dermatdfitos

PD58 (13SPP-42848) - OSTEOMIELITE - UMA FORMA
DE APRESENTACAO ATIPICA

M? Armanda Passas'; Raquel Azevedo Alves'; Liane Costa'; Jorge Quelhas?’; Carlos
Abel’; M2 Eduarda Cruz'

1- Servigo de Pediatria, Unidade Local Saide Matosinhos - Hospital Pedro Hispano; 2- Servigo
de Ortopedia, Unidade Local Satide Matosinhos - Hospital Pedro Hispano; 3- Servigo de Ima-
giologia, Unidade Local Sade Matosinhos - Hospital Pedro Hispano

Introdugio: Devido a particularidade da anatomia vascular do osso em cres-
cimento, a osteomielite nas criangas tem na maioria dos casos origem hema-
togénea, envolvendo a metafise dos ossos longos, dado esta ser uma regido
muito vascularizada e com fluxo sanguineo lento. Habitualmente, na fase
aguda, ocorre acumulacgdo de pus que pode condicionar aumento de pressdo
e disseminar-se para o espago subperidsteo, formando assim um abscesso. Os
autores apresentam o caso de uma crianga com extenso abcesso subperiosteo,
apesar da auséncia de envolvimento da porgao dssea. Descrigdo de caso: Crianca
do sexo masculino, 12 anos, institucionalizada, com antecedentes de prurigo
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simples, apresentando multiplas escoria¢des nos membros devido a prurido
intenso. Recorre ao servigo de urgéncia por febre e gonalgia esquerda com
irradiagdo para a face antero-externa da perna e dorso pé com 36h de evolu-
¢a0. Sem histéria de traumatismo. Ao exame objectivo com posi¢ao antalgica,
com membro inferior esquerdo em abdugdo e rotagio externa e dor intensa a
mobilizagdo activa e passiva e a palpagdo superficial da por¢ao proximal da face
externa da perna. Analiticamente sem leucocitose, PCR positiva e radiografia
da perna esquerda sem alteragdes. Realizou RM da perna esquerda que revelou
periosteite inflamatdria da por¢do proximal do perénio e edema dos tecidos
moles adjacentes, sem aparente envolvimento das estruturas 6sseas. Em D6 de
internamento verificou-se agravamento clinico, apesar da terapéutica antibio-
tica com flucloxacilina IV, pelo que, repetiu estudo imagioldgico que mostrou
progressdo da colecgdo periostal associada a pequena area de inflamagdo na
metafise. Foi submetido a drenagem cirurgica, tendo sido isolado S. aureus
meticilino-sensivel no pus drenado. Completou 6 semanas de antibioticoterapia
com boa evolugio clinica. Discussdo: O diagndstico de osteomielite é essen-
cialmente clinico e permanece como a chave principal do diagndstico precoce
e institui¢do de terapéutica agressiva para evitar complicagdes. A auséncia de
alteragdes radioldgicas nao permitem excluir o diagnostico, salientando-se a
importancia de exames mais sensiveis como a ressonancia magnética e o cin-
tilograma 6sseo para caracterizagdo da infecgdo osteo-articular.

Palavras-chave: abcesso subperidsteo; osteomielite

PD59 (13SPP-45241) - INFECAO A
CITOMEGALOVIRUS EM PEQUENO LACTENTE: SUAS
DIFICULDADES DIAGNOSTICAS - A PROPOSITO DE
UM CASO CLINICO.

Joana Leite'; Marlene Abreu'; Marta Nascimento'; Paula Noites’ Isabel Martins®
1- Servigo de Pediatria - Unidade Local de Satide de Matosinhos - Hospital Pedro Hispano; 2-
Servigo de Neonatologia - Unidade Local de Satide de Matosinhos - Hospital Pedro Hispano

Introdugao: A infe¢do congénita a Citomegalovirus (CMV) diagnostica-se classi-
camente pela presenca de virtiria nas trés primeiras semanas de vida. Atendendo
auma excrecao virica prolongada, a presenca de virtria apds esse periodo pode
dever-se a infe¢do congénita ou adquirida. A sua diferenciagao é essencial, dadas
as implicagdes prognosticas (sequelas tardias) da infe¢ao congénita.

Caso clinico: Descreve-se o caso de um recém-nascido, cuja gestagao foi de
termo, vigiada, com ecografias pré-natais normais (a excegao de duplicagao
renal esquerda) e serologias maternas do terceiro trimestre sem sinais de infegao
ativa (anticorpos CMV IgG positivo e IgM negativo). O parto foi por cesariana
e 0 peso ao nascimento de 2720 gramas. Orientado para consulta de Neonato-
logia, por mé evolucdo ponderal (cruzamento de percentis aos 2 meses) rea-
lizou estudo analitico, salientando-se elevagao das transaminases (TGO/TGP
135/75 U/L), linfocitose relativa, sem leucocitose, exame sumario de urina
sem alteragdes e urocultura negativa. Duas semanas depois repetiu estudo,
que revelou: diminuigdo das transaminases (TGO/TGP 88/72 U/L); proteinas
totais, albumina e bilirrubinas normais; serologias: toxoplasmose IgM e IgG
negativos, AtgHBs, VHC e VIH negativos, CMV IgM negativo e IgG positivo;
e pesquisa de DNA-CMYV na urina positiva. Concluindo-se estarmos perante
uma infegdo ativa, nao sendo possivel excluir infe¢ao congénita, o lactente
realizou ecografia transfontanelar, avaliagido por Oftalmologia e Otorrinola-
ringologia (sem alteragdes) e foi pedida pesquisa do DNA-CMV no sangue do
Guthrie card, que veio negativa. Discussdo: A infe¢do adquirida a CMV pode
ocorrer por contacto com secregdes infetadas durante o parto, ou através da
excregio do virus no leite de maes seropositivas, sendo esta a principal fonte
de transmissdo segundo diversos estudos. A maioria destas infe¢oes sdo assin-
tomaticas, mas alguns recém-nascidos/lactentes podem apresentar hepatite,
pneumonite, mé evolugdo ponderal, entre outras manifestagdes. Uma revisao
recente da Associagdo Espanhola de Pediatria define os critérios de diagnos-
tico de infe¢do adquirida, sendo de salientar que este pode ser feito sem que
ocorra seroconversdo do Atc IgM, atendendo a taxa de falsos negativos e/ou
positivos da técnica. O presente caso pretende demonstrar que perante uma
virdria positiva a CMV num pequeno lactente, com serologias inconclusivas,
nao é possivel afirmar qual o momento de aquisigdo da infegdo. A pesquisa do
DNA-CMYV no sangue do Guthrie card apresenta a vantagem de permitir um
diagnostico diferido de infe¢do congénita. Quando esta é negativa, associada
a cultura ou PCR-CMYV Positivas a partir das 2 semanas de vida, permite-nos
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afirmar com maior seguranca o diagndstico de infe¢ao adquirida. Estabelecer
essa diferenciagdo ¢ importante, devido as implicagdes terapéuticas e sequelas
alongo prazo que a infegdo congénita determina.

Palavras-chave: Citomegalovirus, infe¢ao adquirida, infe¢ao congénita

PD60 (13SPP-46037) - TROMBOSE SEPTICA EM
PEDIATRIA - 2 CASOS

Patricia Magao'; Muriel Ferreira'; Ana Brett'; Gustavo Januario'; Maria Manuel Zarcos?
Diana Cunha'; Felisberto Maricato'; Luis Janudrio'; Fernanda Rodrigues’
1- Hospital Pedidtrico Carmona da Mota, Coimbra; 2- Hospital Santo André, Leiria

Introdugdo: A trombose séptica é uma entidade rara em Pediatria. As trombo-
ses dos seios durais podem ser potencialmente graves e estdo maioritariamente
associadas a infec¢des contiguas. O uso de anticoagulagéo é discutivel. Caso 1:
Adolescente de 15 anos com febre, obstrugdo nasal e rinorreia purulenta com
4 dias de evolugdo as quais associou de forma subita dor ocular, proptose, limi-
tagdo dos movimentos oculares e edema periorbitario a esquerda. Constatada
perda de visdo. Realizou TAC-CE e dos seios que confirmou celulite orbitdria
e pansinusite, pelo que iniciou antibiético, corticoide e foi submetido a dre-
nagem cirurgica dos seios nasais e 6rbita. Dois dias depois, por agravamento
clinico repetiu TAC com contraste que mostrou abcesso orbitario e trombose
do seio cavernoso. Por indicagdo da hematologia iniciou anticoagulagiao com
heparina de baixo peso molecular. Na hemocultura e no pus do abcesso foi iden-
tificado S. aureus meticilino-susceptivel. Teve evolugéo clinica favoravel mas
lenta, mantendo-se perda total e irreversivel da visio. Em RMN de controlo,
1 semana depois, ja ndo apresentava sinais de trombose. Caso 2: Jovem de 15
anos que por febre, otalgia e otorreia associadas a cefaleias, vomitos e prostragio
foi medicado com amoxicilina-clavulanico. Por persisténcia da queixas, ao 4°
dia, foi efectuada TAC-CE que revelou otomastoidite e colec¢do gasosa junto
ao seio transverso esquerdo. Efectuou posteriormente TAC-CE com contraste
que mostrou trombose dos seio transverso e sigmoide a esquerda. Foi subme-
tido a cirurgia do ouvido onde foi constatada presenca de colesteatoma e ini-
ciou anticoagulagao. Na cultura do pus de drenagem cirurgica foram identifi-
cados Proteus mirabillis e Pseudomonas aeruginosa. Na TAC-CE de controlo,
2 semanas depois, mantinha trombose dos seios. Nos dois casos foi decidida
anticoagulagdo durante 3 meses, que ainda mantém, nio se tendo verificado
complicagdes até ao momento. Comentarios: Perante a suspeita clinica de trom-
bose séptica é fundamental a realizagdo de TAC com contraste ou RMN para
confirmagéo. A antibioterapia endovenosa precoce ¢ essencial para reduzir o
risco complicagdes graves. A anticoagulagao foi instituida em ambos os casos
apesar da escassa evidéncia cientifica de beneficio, ndo tendo havido compli-
cagdes decorrentes da sua utilizagao.

Palavras-chave: trombose séptica, pediatria, seios durais

PD61 (13SPP-49606) - ENCEFALITE HERPETICA, UM
DIAGNOSTICO A NAO ESQUECER!

Juliana Oliveira '; Tania Martins '; Vania Gongalves'; Sandra Costa '; Susana Lima'; Ana
Teixeira '; Carla Costa'; Cintia Castro-Correia'; Eunice Trindade'
1- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar Sao Jodo, E.P.E.

Introdugéo: A encefalite herpética estd habitualmente associada a comprome-
timento encefélico extenso e consideravel morbilidade e mortalidade. Caso
clinico: Adolescente de 13 anos, do sexo masculino, sem antecedentes pessoais
patolégicos de relevo, admitido no Servigo de Urgéncia por crise convulsiva
tonico-clonica generalizada. Referéncia a cefaleia frontal com 15 dias de evo-
lugio, associada a febre no 7° dia de doenga, tendo nessa altura sido medicado
com amoxicilina + acido clavulanico por sinusite aguda. Observada apiréxia
72h depois do inicio da terapéutica, mas mantendo cefaleias. Ao exame objetivo
inicial, apds resolugdo espontanea da crise, apresentava cefaleia intensa com
fotofobia associada e sinais meningeos positivos. A avaliagdo complementar
inicial incluiu hemograma, PCR, ionograma sérico, pesquisa de drogas de abuso
e dlcool e tomografia computorizada cerebral que ndo mostraram alteragdes
de relevo. A pungdo lombar mostrou 579 leucécitos/«u»L, glicose 62mg/dL,
proteinas 0.19g/L e a PCR- Herpes tipo 1 viria a ser positiva. O doente com-
pletou 21 dias de aciclovir endovenoso que havia iniciado na data da admis-
sdo. O eletroencefalograma apresentava tragados de base assimétricos por
franca lentificagio e desorganizagao em particular da drea temporal direita. A
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ressonancia magnética mostrou achados compativeis com meningoencefalite
e dado o envolvimento preferencial das estruturas temporo-mediais e lobo
insular favoreceu a etiologia herpética. O adolescente teve alta sem défices
aparentes. Apos 14 meses de seguimento mantém-se assintomatico. Discussao:
A detegdo precoce é fundamental para que o tratamento seja iniciado o mais
rapidamente possivel, sendo mesmo assim frequente a ocorréncia de sequelas
neuroldgicas, assim como, um alto indice de mortalidade (até 70% dos casos).
Perante a suspeita de encefalite herpética, deve-se iniciar o tratamento empi-
rico com aciclovir até a confirmagdo do diagnostico, tendo em vista sua baixa
toxicidade e alta eficdcia no tratamento, quando iniciado precocemente. Este
caso revela algumas particularidades na forma de apresentagdo, mas todo o
estudo complementar efetuado favorece o diagnoéstico.

Palavras-chave: encefalite herpes

PD62 (13SPP-52019) - DOENCA DA ARRANHADELA
DO GATO. SEM ADENOPATIAS?

Joana Oliveira'; Filipa Marcal'; Rute Gongalves'; Conceigao Freitas'; Ana Paula Orne-
las'; Rui Vasconcelos'
1- Servigo de Pediatria, Hospital Dr. Nélio Mendonga

Introdugao: A doenga da arranhadela do gato é uma patologia infecciosa
caracterizada por linfadenopatia regional auto-limitada, no entanto a doenga
tem um amplo espectro clinico, podendo ocorrer envolvimento visceral, neu-
rolégico e ocular. Caso clinico: Os autores descrevem o caso de uma crianga
do sexo feminino, de 4 anos de idade que recorreu ao médico assistente por
febre didria com evolu¢do de um més, de predominio nocturno, associada a
sudorese nocturna e dor abdominal. Apresentava contacto frequente com cies
e gatos. O exame objectivo ndo apresentava qualquer alteragio nomeadamente
adenomegalia, organomegalia ou lesdo cutanea. Analiticamente destacava-se
velocidade de sedimentagdo elevada e hipergamaglobulinémia. A serologia
para Bartonella henselae foi positiva para IgM e IgG. A ecografia abdominal
foi complementada por tomografia computorizada abdomino-pélvica, eviden-
ciando-se figado e bago globosos, ambos com presenga de formagdes quisticas
dispersas com cerca de 7 mm. A terapéutica com azitromicina e rifampicina
mostrou-se eficaz na resolugéo da sintomatologia e do envolvimento hepato-
esplénico. Discussdo: A doenga da arranhadela do gato deve constar do diag-
nostico diferencial de sindrome febril indeterminado, ainda que na auséncia
de adenomegalias ao exame objectivo. A doenga regional nao complicada tem
evolugdo auto-limitada, sendo discutivel o beneficio da antibioterapia. Apesar
da escassez de estudos no tratamento de criangas com envolvimento hepato-
esplénico, a institui¢do de antibioterapia é mais consensual, de modo a evitar
complicagdes potencialmente ameagadoras da vida.

Palavras-chave: Doenga da arranhadela do gato, doenga hepatoesplénica,
Bartonella henselae

PD63 (13SPP-52211) - (*) HEPATITE SIFILITICA
SECUNDARIA NUM ADOLESCENTE DE 16 ANOS

Catarina Maia'; Jacinta Fonseca'; Hugo Tavares'; Rosa Arménia Campos'; Diana Moreira'
1- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho, EPE

Introdugéo: A sifilis secunddria é uma das possiveis etiologias de hepatite aguda,
sendo raros os casos publicados em idade pediétrica. Caso clinico: Adolescente,
sexo masculino, 16 anos de idade, com histéria de relagdes sexuais nao pro-
tegidas com multiplos parceiros do mesmo sexo desde os 14 anos e consumo
esporadico de haxixe e dlcool. Admitido por dor abdominal no hipocondrio
direito, ictericia e coldria, com histéria de odinofagia, febre baixa e astenia na
semana anterior a admissao. Ao exame objetivo apresentava ictericia, exantema
maculopapular plantar, adenopatia generalizada, dor no hipocéndrio direito
e lesdes papulares acinzentadas e eritematosas localizadas na glande e regiao
perianal. O estudo analitico realizado na admissao revelou eosinofilia, hepa-
tite (aspartato-aminotransferase 841U/L, alanina-aminotransferase 1693U/L,
fosfatase alcalina 293U/L e gama-glutamil-transferase 194U/L), com hiperbi-
lirrubinemia conjugada (bilirrubina total 7.53mg/dl e conjugada 6.35mg/dl) e
prolongamento do tempo da tromboplastina parcial ativada. No seguimento
da investigagdo estabeleceu-se o diagnéstico de sifilis secunddria com reagdo
VDRL de 1/128 e TPHA =1/5120, e ap6s exclusdo das outras etiologias infe-
ciosas, metabdlicas e imunoldgicas, o diagndstico provavel de hepatite sifilitica.
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A avaliagdo por neuropediatria e oftalmologia nao revelou alteragdes, contudo
pela duracdo desconhecida da sifilis e titulo elevado da reagdo VDRL foi reali-
zada pungio lombar. O citoquimico do liquido cefalorraquidiano evidenciou
pleiocitose (13 leucdcitos/ul), com proteinas normais e reagdo VDRL néo rea-
tiva, consistente com o diagndstico de neurossifilis assintomatica. Durante o
internamento foi medicado com penicilina G cristalina aquosa 24 MUI/dia
durante dez dias, tendo sido constatada evolugao clinico-analitica favoravel,
0 que permitiu confirmar o diagnéstico de hepatite sifilitica. Em ambulatério
manteve seguimento multidisciplinar, com indicagdo de manter penicilina ben-
zatinica 2.4 MUI semanal durante mais trés semanas. Discussao: Os autores
apresentam este caso para relembrar que a sifilis permanece como um impor-
tante problema de satide publica, mesmo em idade pediatrica, principalmente
no contexto de comportamentos sexuais de risco, e deve ser equacionada como
uma causa possivel de hepatite nestas situagoes.

Palavras-chave: Sifilis secunddria, hepatite, comportamentos sexuais de
risco

PD64 (13SPP-55456) - CELULITE ORBITARIA-CASO
CLINICO-

Filipa Raposo'; Marina Pinheiro'; Margarida Reis Morais’ Mariana Costa* Sérgio
Mendanha*
1- Unidade Local de Saide do Alto Minho; 2- Unidade Local de Saude do Alto Minho

Introdugio:A Celulite orbitdria, ou pos septal, é uma infegdo que envolve os
tecidos da orbita, com proptose e limitagdo dos movimentos oculares. Distingue-
se da celulite pré-septal pela apresentacio e pelo atingimento, pois esta envolve
apenas a hipoderme e o tecido conjuntivo subcutaneo e no exame objetivo
ndo hé proptose nem limita¢ao dos movimentos oculares. A c. pré-septal é
mais comum até aos 2 anos de idade, enquanto a pos-septal é mais comum em
criangas mais velhas e cerca de 80% dos casos resultam de sinusite. Os autores
apresentam um caso de celulite pos-septal numa crianga com antecedentes de
traumatismo na face. Descri¢ao de Caso: Crianga de 6 anos, sexo feminino,
saudavel, recorre ao servigo de urgéncia (SU) por dor durante os movimentos
oculares, com 24 horas de evolugao, dor, calor e rubor da regiao periorbitaria
esquerda com inicio nesse dia. Pico febril duas horas antes da admissao no SU.
Histéria de traumatismo facial hd um més, do qual resultou ferida incisa ao
nivel da regido malar e narina esquerda que foi suturada. Ao exame objetivo
apresentava ligeira proptose, edema, calor e rubor palpebral a esquerda e dor
nos movimentos oculares, sem hiperémia conjuntival, oftalmoplegia e/ou que-
mose, sem outras alteragdes. Foi colocada como hipdtese diagnéstica celulite
orbitaria e pedidas andlises de sangue que revelou leucocitose com predominio
de neutrofilos, PCR de 0,64mg/dl e hemocultura que foi negativa. Realizou TAC
das orbitas que demonstrou espessamento dos tecidos peri-orbitarios esquer-
dos compativel com celulite peri-orbitéria e cole¢io de médio volume na érbita
esquerda, com gas no interior, que deslocava o globo ocular, compativel com
abcesso intra-orbitario, foi ainda visivel pan-sinusite. Decidido internamento
com antibioticoterapia endovenosa (cefriaxone, vancomicina e metronidazol)
que fez durante 3 semanas e hidrocortisona. A crianca teve excelente evolugiao
clinica e foi orientada para consulta externa de Otorrinolaringologia e oftalmo-
logia. Discussdo: A celulite pré-septal é a mais comum e a celulite pos-septal a
mais grave. Os agentes infeciosos implicados, na maioria dos casos sdo: o Strep-
tococcus pneumoniae, Staphylococcus aureus e o Streptococcus Pyogeneses.
As celulites pré-septal e pds-septal, pela sua proximidade as estruturas do SNC,
tém grande risco de complicagdes, pelo que devem ser rapido e agressivamente
tratadas. Os autores pretendem com este caso refor¢ar a importancia da distin-
¢do entre pré e pos-septal pois a abordagem ¢é diferente.

Palavras-chave: Celulite Orbitaria ou pés-septa, proptose

PD65 (13SPP-55604) - LEUCEMIA MIELOMONOCITICA
JUVENIL EM DOENTE COM SINDROME DE BARTH

Isabel Periquito’; Rita Aguiar? Isabel Esteves’; Ana Berta Sousa’; Anabela Morais*; Maria
José Ribeiro®; José Gongalo Marques?

1- Unidade de Infecciologia Pedidtrica, Servio de Pediatria Médica, Departamento de Pediatria,
Hospital de Santa Maria, CHLN; Servigo de Pediatria, Hospital de Sio Bernardo, CHS; 2- Unidade
de Infecciologia Pedidtrica, Servigo de Pediatria Médica, Departamento de Pediatria, Hospital
de Santa Maria, CHLN ; 3- Servigo de Genética Médica, Departamento de Pediatria, Hospital de
Santa Maria, CHLN; 4- Servigo de Hematologia, Departamento de Pediatria, Hospital de Santa
Maria, CHLN; 5- Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa
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Introdugio: A sindrome de Barth (SB) é uma doenga genética rara de transmis-
sdo ligada ao cromossoma X, causada por mutagdes no gene TAZ que alteram a
estabilidade da membrana mitocondrial. Condiciona cardiomiopatia dilatada,
neutropenia, miopatia esquelética e atraso do desenvolvimento estaturo-ponde-
ral. Além da terapéutica de suporte, de acordo com a gravidade fenotipica pode
estar indicado o transplante de células progenitoras hematopoiéticas (TCPH)
ou o transplante cardiaco. A leucemia mielomonocitica juvenil (LMM]) é rara
na infancia (1,5% dos casos de leucemia) e pode associar-se a monossomia 7
(25-30% dos casos). Caso clinico: Crianga de trés anos de idade, com o diag-
noéstico de SB desde os 18 meses, apos investigacio etioldgica de cardiomiopatia
dilatada associada a neutropénia ciclica. Primeiro internamento aos 17 dias de
vida por choque cardiogénico, com internamentos recorrentes posteriores por
complicagdes infecciosas e descompensagao da insuficiéncia cardiaca - neu-
tropenia febril, gastroenterite a Clostridium dificille, tlcera escrotal a Pseu-
domonas aeruginosa, pneumonia bacteriana com necessidade de ventilagdo
mecanica e endocardite infecciosa. Perante a neutropénia ciclica associada a
infecgbes graves recorrentes, foi instituida terapéutica com factor estimulante
da colonizagio dos granulécitos (G-CSF) desde os 17 meses. Durante a inves-
tigagdo etioldgica inicial realizou mielograma com 7 meses de idade que evi-
denciou medula dssea hipercelular, série granulocitica hipocelular com desvio
maturativo esquerdo acentuado. Aos 36 meses foi internado para investigagao
etiologica de bicitopénia, perda de peso e esplenomegalia. A repeti¢cdo do mie-
lograma revelou série miel6ide com desvio esquerdo da curva maturativa por
aumento das células blasticas (8% de celularidade). Foi detectada monossomia
7. Apos reavaliagdo do caso no Instituto Portugués de Oncologia, foi diagnos-
ticada LMM]J. Iniciou quimioterapia com citarabina e acido trans-retindico. A
gravidade da cardiomiopatia ndo permite o TCPH. Conclusao: Este é o 1° caso
mundial de associagdo de SB a LMM]J. O papel do G-CSF no desenvolvimento
de LMM]J é questionavel e ndo deve comprometer a sua utilizagdo na SB uma
vez que a neutropénia, muitas vezes grave e sintomatica, tem habitualmente
boa resposta a G-CSE.

Palavras-chave: Sindrome Barth Leucemia mielomonocitica

PD66 (13SPP-58166) - UM CASO DE SINDROME DE
PELE ESCALDADA

Ana Luisa Rodrigues'; Sandra Medeiros? Luisa Martins®; Ana Carvalho’; Marina Rita
Soares’; Patricia Santos*; Marta Mendonga’; Carlos Pereira Duarte’

1- Servigo de Pediatria, Hospital Divino Espirito Santo, EPE, Ponta Delgada; 2- Servigo de Der-
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Introdugio: A sindrome de pele escaldada estafiloc6cica é uma entidade rara
causada por estirpes de Staphylococos aureus produtores de toxinas esfoliativas.
O diagndstico é essencialmente clinico, uma vez que os exames culturais sao
frequentemente negativos. E importante o diagnéstico diferencial com outras
situacdes ndo infecciosas como a epidermolise bolhosa e a necrélise epidérmica
toxica. O tratamento deve ser precoce de forma a prevenir possiveis compli-
cagoes. Caso Clinico: Lactente de 7 meses, sexo masculino, raga caucasiana.
Sem antecedentes familiares ou pessoais relevantes. Recorre ao SU por derma-
tose com 3 dias de evolugiao caracterizada inicialmente pelo aparecimento de
placas eritematosas com crostas cobertas por exsudado amarelado na regiao
peri-orbitaria e na area perioral com envolvimento progressivo do térax e pos-
teriormente da raiz dos membros, sob a forma eritema difuso em toalha, com
descolamento da pele (sinal de Nikolsky positivo). Negava febre, catarro respi-
ratorio superior prévio ou outra sintomatologia. Negava toma de medicamentos
ou contexto epidemioldgico de doenga infecto-contagiosa. Analiticamente nao
tinha pardmetros de infecgao ou alteragdes hidroelectroliticas. Iniciou antibio-
terapia endovenosa empirica com flucloxacilina 100mg/kg/dia, verificando-se
melhoria progressiva e regressio total das lesdes cutineas ao 7° dia de doenga.
Foi isolado no exame cultural do exsudado nasal S. aureus meticilino-sensivel.
A hemocultura foi negativa. Conclusao: Este caso vem demonstrar a impor-
tancia da semiologia no diagnéstico de Sindrome de pele escaldada para além
de evidenciar o facto de uma actuagdo atempada associar-se a um prognostico
bastante favoravel, sem lesoes sequelares.

Palavras-chave: sindrome pele escaldada
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PD67 (13SPP-58913) - SINDROME DE GRISEL, UMA
CAUSA RARA DE TORCICOLO ADQUIRIDO
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A sindrome de Grisel designa a subluxag¢do ndo traumdtica da articulagao
atlanto-axoideia secundaria a processos infecciosos da cabega e pescogo ou
procedimentos cirurgicos otorrinolaringoldgicos. Trata-se de uma condigao
clinica rara que ocorre predominantemente em idade pediatrica. Apresenta-
mos o caso de um rapaz de 4 anos de idade, saudavel, admitido na urgéncia
pedidtrica com queixas de torcicolo, sem historia de trauma, e no contexto de
otite média aguda (OMA) diagnosticada 6 dias antes. A observagdo apresentava
lateralizagdo cervical direita, com contractura dolorosa do esternocleidomastoi-
deu direito, associados a hiperémia timpénica e edema ao nivel da articulagdo
temporo-mandibular (ATM) ipsilaterais. As imagens da TC cervical revelaram
multiplas adenopatias nas cadeias cervicais anteriores e laterais e supraclavi-
culares, derrame na ATM direita e subluxa¢io atlanto-odontoideia. Perante os
achados diagnosticou-se Sindrome de Grisel, no contexto de OMA direita e
artrite reativa da ATM. Instituiu-se terapéutica conservadora que incluiu anti-
bioticoterapia, terapéutica anti-inflamatoria e redugao da subluxacao, seguida
de seis semanas de imobiliza¢ao com colar cervical. O torcicolo resolveu e a
TC cervical repetida ao fim da segunda semana de follow-up mostrou alinha-
mento das estruturas articulares e remissdo total do derrame articular da ATM
direita. O caso descrito ilustra a importincia de considerar a sindrome de Gri-
sel no diagndstico diferencial de torcicolo doloroso em criangas, ji que o seu
reconhecimento precoce permite instituir tratamento adequado com 6timo
prognostico. O atraso no diagndstico implica uma morbilidade significativa
com risco de défice neuroldgico permanente.

Palavras-chave: sindrome de Grisel; subluxa¢ao; torcicolo
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Introdugao: O Sindrome de choque toxico (STT) é uma entidade clinica infre-
quente em pediatria sendo importante o seu reconhecimento atempado e tra-
tamento adequado. Caso Clinico: Crianga de 18 meses, com antecedentes de
sibilancia recorrente e dermatite atépica, recorre ao servigo de urgéncia por
recusa da marcha, rubor do joelho, edema da coxa e pé direitos. Referéncia a
febre com 5 dias de evolugdo associada a rinorreia. Ao exame objectivo apre-
sentava posi¢do antalgica com flexdo ligeira e rotagao externa da coxa direita e
dor 4 mobilizagdo dos membros inferiores. Lesdo impetiginada no antebrago
esquerdo, lesdo bolhosa no polegar esquerdo e exantema macular inespecifico
nos membros. Estudo analitico revelou: anemia normocromica e normocitica;
leucocitose com neutrofilia, plaquetas normais e elevago 5 vezes o valor da ALT,
fungio renal, ionograma e CK normais. PCR 333 mg/L. Sedimento urinario
sem alteragdes. Radiografia coxo-femural sem alteragdes. A ecografia articular
revelou apenas derrame articular na anca direita com cerca de 3 mm, sem der-
rame na anca esquerda nem no joelho direito; observados sinais de celulite em
todo o membro inferior direito. Tendo em consideragéo a exuberancia clinica
e as alteragdes analiticas iniciada antibioterapia empirica com vancomicina e
clindamicina. Agravamento clinico com hipotensao, oligtiria e edemas gene-
ralizados nas primeiras 24 horas de internamento. Em D6 por persisténcia da
febre e identificagdo de Streptococcus pyogenes na hemocultura, iniciada peni-
cilina G e clindamicina. Evolugao posterior complicada pelo aparecimento de
artrite séptica no tornozelo esquerdo que obrigou a drenagem cirtrgica, celulite
da coxa direita e osteomielite na tibia esquerda que se resolveram com trata-
mento conservador. Ao fim de 22 dias de internamento e antibioterpia endo-
venosa, alcancada estabilidade clinica que permitiu iniciar antibioterapia oral
com amoxicilina e acido clavul4nico, até completar 6 semanas de tratamento.
Comentarios: O SST deve fazer parte do diagndstico diferencial de situagoes
que cursam com febre, exantema e choque. Embora rara, tem sido descrita a
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sua associacdo a osteomielite multifocal e também a celulite. E fundamental
iniciar precocemente a terapéutica antibiética mas nem sempre é possivel evitar
as complicagdes. A drenagem cirtdrgica é por vezes imprescindivel, tal como
aconteceu no nosso doente, sendo fundamental a avaliagdo multidisciplinar
diaria no sentido de se definir a melhor estratégia terapéutica.

Palavras-chave: Sindrome de choque tdxico, Streptococcus pyogenes

PD69 (13SPP-70101) - VARICELA - NEM SEMPRE UMA
DOENCA BANAL
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Introdugéo: A infec¢do primaria pelo virus varicela zoster (VVZ) ocorre nor-
malmente durante a infancia, tratando-se geralmente de uma doenga benigna
e autolimitada. A complicagdo mais frequente é a infec¢do bacteriana da pele e
tecidos moles. Em criangas imunocompetentes a pneumonia é uma complicagio
rara, sendo mais comum em adultos. Caso Clinico: Crianga de 23 meses, sexo
masculino, sem antecedentes pessoais de relevo, com diagndstico de varicela
desde dois dias antes da admissdo, que recorreu ao servigo de urgéncia (SU)
por febre e dificuldade respiratéria. Ao exame objectivo apresentava aspecto de
doente, adejo nasal, gemido expiratério e tiragem inter e subcostal; auscultagao
pulmonar com murmurio vesicular rude e lesdes cutaneas papulovesiculares. O
estudo analitico revelou 26500 leuc/pL com predominio de neutréfilos (88%) e
proteina C reactiva de 12,5mg/dL; a telerradiografia de térax evidenciou imagem
de hipotransparéncia nos 2/3 inferiores do hemitérax esquerdo. Foi decidido
internamento e inicio de terapéutica endovenosa com aciclovir, ceftriaxone e
flucloxacilina. Por manter clinica, no 3° dia de internamento, repetiu controlo
radiolégico que revelou extenso derrame pleural a esquerda, confirmado por
ecografia tordcica. Colocado dreno tordcico, com saida de liquido de aspecto
seroso, com caracteristicas analiticas de exsudado, alterando-se antibioterapia
para vancomicina, mantendo ceftriaxone. No 4° dia de internamento (2° dia
de dreno toracico), por o dreno nao se encontrar funcionante, repetiu ecogra-
fia e posteriormente TC tordcica que revelou “pulmao esquerdo praticamente
colapsado, na dependéncia de pneumonia e em parte atelectasia passiva pela
existéncia de derrame pleural de volume abundante”. Foi iniciado tratamento
com fibrinoliticos intrapleurais. O exame microbiolégico do liquido pleural foi
negativo, com PCR positiva para VVZ. Verificada melhoria clinica, analitica e
radioldgica progressiva, com resolugio do derrame pleural, sendo retirado o
dreno no 9° dia de internamento. Apo6s a alta, foi orientado a consulta externa
para reavaliagdo e realizagao de estudo imunolégico. Comentarios: Os autores
apresentam este caso para relembrar que embora na maioria das vezes a vari-
cela seja uma doenga benigna, complicagdes graves podem ocorrer obrigando
a uma avalia¢do cuidada de cada crianga.

Palavras-chave: Varicela, Pneumonia, Derrame
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Introdugao: A borreliose de Lyme é uma infec¢do multissistémica causada pelo
espiroquetideo Borrelia burgdorferi sensu lato (Bb), transmitida a0 Homem
através da mordedura de carraga. As manifestagdes neurolégicas podem ocor-
rer em 10 a 15% dos doentes, apresentando-se habitualmente na crianga sob a
forma de meningite asséptica, paralisia facial ou meningoradiculite dolorosa.
O envolvimento do sistema nervoso central é pouco frequente. Caso Clinico:
Rapaz, 11 anos de idade, previamente saudavel. Viagem a Moldavia 3 meses
antes da admissdo hospitalar. Multiplas vindas ao Servigo de Urgéncia por qua-
dro de cefaleias com 3 meses de evolugdo ao que se associou posteriormente
dor cérvico-dorsal, febricula, astenia e perda ponderal. Do exame objectivo na
admissdo destacava-se apenas rigidez da nuca e sinal de Brudzinsky. A TAC-
CE néo demonstrou alteragdes e a RMN-CE e da coluna revelou hipersinal T2
medular desde D2 a D11 e refor¢o do sinal em inumeras raizes cervicais, dor-
sais e da cauda equina, aspectos compativeis com extenso processo de mielite
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e poliradiculite (mieloradiculite D2-D8). Analise do liquor revelou pleocitose
(200cel/uL) com predominio de linfdcitos, hipoglicorraquia (39.3mg/dL, gli-
cemia 100mg/dL) e hiperproteinorrdquia (182.2mg/dL). Electroforese das
proteinas do liquor demonstrou presenca de bandas oligoclonais e aumento da
IgG (20.3mg/dL). Estudos serologicos para Bb (ELISA e Western-Blot) foram
positivos no soro e negativos no liquor (PCR e serologia). Foi medicado com
ceftriaxone durante 21 dias. Clinicamente verificou-se uma melhoria progressiva,
destacando-se apenas episddios esporadicos de cefaleias e discreta monoparé-
sia do membro inferior esquerdo (grau IV/V), com recuperagio posterior. A
RMN-CE e da coluna de controlo revelou desaparecimento das lesdes de mie-
lite. Discussdo: A meningomieloradiculite é uma forma rara de apresentagao
da Borreliose de Lyme na crianga. Em virtude das suas variadas e inespecificas
manifestagdes clinicas, o diagnéstico é muitas vezes dificil e implica um elevado
grau de suspeigdo, sobretudo nos locais onde a prevaléncia desta patologia é
baixa. A institui¢do terapéutica adequada e precoce geralmente determina um
bom prognostico.

Palavras-chave: meningomieloradiculite, borreliose de Lyme
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Introdugio: Contegra é um conduto utilizado na reconstrugio do tracto de
saida do ventriculo direito (TSVD) de doentes com cardiopatia congénita. A
endocardite da vélvula pulmonar é um diagndstico extremamente raro, o que
torna interessante a descri¢do de dois casos surgidos 2 e 11 anos apos coloca-
¢do deste dispositivo. Caso clinico 1: Rapaz, 17 anos com febre e odinofagia,
com dez dias de evolugdo com leucocitose, trombocitopénia e PCR elevada.
Tinha antecedentes de coartagdo da aorta operado hd 17 anos e doenga val-
vular adrtica submetida a cirurgia de Ross ha dois anos, com reconstrugo do
TSVD com Contegra. A TC térax colocou a hipétese de tromboembolismo
pulmonar (TEP) e o ecocardiograma transtorécico (ETT) demonstrou conduto
estenosado, com imagem hiperecogénica no interior. Ocorreu evolugio para
choque séptico sendo medicado empiricamente com linezolide e meropenem e
anticoagulagdo. Posteriormente isolou-se nas hemoculturas SAMS e alterou-se
antibioticoterapia para flucloxacilina e rifampicina. A cirurgia cardiaca reali-
zada apds quatro semanas de terapéutica identificou abcesso com destruigdo do
conduto pelo que realizou implantagao de bioprétese adrtica em posicao pul-
monar e reconstru¢ao do TSVD com pericardio bovino. Caso Clinico 2: Rapaz,
10 anos, com febre com dez dias de evolugio, leucocitose, trombocitopénia e
PCR elevada. Tinha antecedentes de truncus arteriosus tipo I, operado hd 11
anos com reconstru¢ao do TSVD com Contegra. Realizou ETE que demons-
trou conduto disfuncionante, com estenose e insuficiéncia pulmonar pelo que
iniciou antibioterapia empirica com vancomicina e gentamicina por suspeita
de endocardite. Ap6s dois dias registou-se toracalgia e dificuldade respiratéria
pelo que realizou angioTC torax que revelou TEP da artéria pulmonar direita.
Por suspeita de endocardite por disfun¢io do conduto e embolia séptica asso-
ciou-se ceftriaxone e enoxaparina, com evolugio favoravel e cirurgia cardiaca
programada. Comentarios: Num sindrome febril indeterminado em doentes
com cardiopatia congénita e cirurgia cardiaca a endocardite deve ser sempre
a primeira hip6tese a considerar. A endocardite da valvula pulmonar, situagdo
raramente descrita (< 2%) deve ser considerada em doentes com febre subme-
tidos a reconstrucdo do TSVD.
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Introdugdo: A meningite criptocdccica é causada pelo Cryptococcus neo-
formans, tendo uma distribui¢do mundial. Este fungo encontra-se no solo,
especialmente em fezes ressecadas de pombo. A infec¢do no humano ocorre
por inalagdo, ndo estando descrita transmissao inter-humana. A maioria dos
casos ocorre em portadores de imunodeficiéncias. A nivel pulmonar a doenga
¢ geralmente assintomdtica e de resolugdo espontanea, podendo contudo haver
disseminagdo hematogénica para o SNC. Habitualmente, quando a doenga se
manifesta no SNC nio é mais possivel detectar a lesio pulmonar. A meningite
criptocdccica caracteriza-se clinicamente por cefaleias, irritabilidade, confu-
sao mental, coma, nduseas, vomitos, paresias de nervos cranianos e edema de
papila. O diagnostico baseia-se na pesquisa dos fungos no liquor pela técnica
da tinta da China e posterior isolamento em exame cultural adequado. Caso
clinico: Crianga de 34 meses, sexo feminino, sem antecedentes patologicos de
relevo, com histéria de irritabilidade, cefaleias e periodos de prostragiao com
15 dias de evolugdo. No dia da admissdo no Servigo de Urgéncia do hospital
da drea apresentava também ataxia e estrabismo, tendo efectuado TAC cerebral
que foi normal. Transferida para o Servigo de Urgéncia de Pediatria do Centro
Hospitalar Sao Jodo onde, apds observagao por Neurologia, foi submetida a
pungdo lombar. O liquor apresentava hipoproteinorraquia e hipoglucorréquia,
sendo visualizadas estruturas leveduriformes coradas com tinta da China, com-
pativeis com meningite criptocdccica, diagnostico posteriormente confirmado
por exames culturais. Necessidade de internamento no Servigo de Cuidados
Intensivos para monitorizagdo neurolégica. Iniciou tratamento de indugdo com
anfotericina B lipossémica e fucitosina, com terapéutica de consolidagdo com
fluconazol. De realcar que estudo imunoldgico ndo revelou alteragdes. Teve
alta ao fim de 1 més e 3 semanas de internamento, orientada para consultas de
neurologia e infecciologia pediatricas, mantendo fluconazol em ambulatério.
Actualmente clinicamente bem, sem alteragdes ao exame neurolégico. A refe-
rir, no contexto episemiolégico, pai dedicado a columbofilia. Discussao: Com
este caso os autores alertam para uma patologia que, embora mais frequente
em doentes imunodeprimidos, pode ocorrer também em criangas saudéveis,
nomeadamente quando existe um contexto epidemioldgico importante. Real-
¢am a importancia da suspeita laboratorial precoce para instituigdo dirigida e
atempada da terapéutica.
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Introdugio: Estima-se que 1-3 por cada 100.000 casos de varicela esteja asso-
ciado a complicagdes neuroldgicas. Estao descritas reacgdes neurolégicas adver-
sas com a utilizagdo de terapéutica com anti-histaminicos na varicela. Caso
clinico: Descreve-se o caso clinico de uma crianga de 5 anos, aparentemente
saudével até cinco dias antes do internamento quando apresentou lesdes cuté-
neas pruriginosas associadas a febre alta. Foi feito o diagnéstico de varicela e
medicado com cetirizina oral e um creme topico composto por cloridrato de
difenidramina, canfora 0,1% e calamina a 8%. Nas 48 horas seguintes verificou-
se agravamento do estado geral, com inicio de vomitos, diarreia, e alteragoes
do comportamento. A admissdo apresentava-se febril, prostrado, com discurso
incoerente, agitagdo psico-motora e delirio. A nivel cutaneo de referir exantema
maculo-papulo-vesicular com crostas na pele e couro cabeludo, eritema gene-
ralizado do tronco e uma lesido na coxa direita com sinais inflamatdrios. Ja em
internamento apresentou dois episodios convulsivos tonico-clonico generalizados
que cederam a administragio de diazepam endovenoso. Efetuou TC-CE que foi
normal e pungao lombar com saida de liquor (LCR) cristalino e normotenso,
com exame citoquimico normal. Analiticamente de salientar PCR 14,4 mg/dL,
sem outras alteragdes. Ndo sendo possivel excluir infecgdo do sistema nervoso
central, iniciou terapéutica com aciclovir e ceftriaxone, associando-se clindami-
cina pela suspeita de sobre-infecgdo cutanea. Verificou-se melhoria do quadro
neuroldgico nas primeiras 72 horas. Fez EEG que ndo apresentava alteragoes.
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A hemocultura, o exame cultural do LCR, a PCR para VVZ e a IgG para virus
varicela-zoster (VVZ) no LCR foram negativos. Suspendeu-se ceftriaxone e
aciclovir ao quinto dia. Discussdo: O diagnéstico diferencial das alteragdes
neuroldgicas no caso descrito inclui infec¢io do sistema nervoso central pelo
VVZ ou outro agente ou toxicidade medicamentosa. Perante a investigagdo
complementar sem alteragdes e pela auséncia de isolamento microbioldgico, o
mais provavel é tratar-se de toxicidade pela difenidramina, apesar da actividade
comicial ser rara nestes casos. A administra¢do de anti-histaminicos topicos na
varicela deve ser desaconselhada. A existéncia de solu¢des de continuidade na
pele aumenta a sua absor¢ao, sendo possivel a ocorréncia de efeitos adversos
por sobredosagem, agravados pela co-administragao por via oral.
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Introdugio: A Candida é uma levedura oportunista que coloniza a pele e mucosas
do homem. Apenas causa infec¢do se houver uma desregulagao da homeostase
entre a viruléncia do agente e a resisténcia do hospedeiro. A candidiase muco-
cuténea crénica (CMCC) é um termo genérico que engloba varias patologias
raras caracterizadas por infecgdo persistente ou recorrente da pele, unhas e
mucosas pelas diferentes espécies de Candida, maioritariamente C. albicans,
sendo a infecgdo disseminada ou sistémica uma raridade. Caso clinico: Rapaz
de 4 anos, antecedentes familiares irrelevantes e antecedentes pessoais de otite
média aguda de repeticdo, rinite alérgica e sibilancia recorrente; desenvolvi-
mento estaturo-ponderal e psicomotor normal. Inicia aos seis meses de idade
episodios mensais de candidiase oral e, posteriormente, papulas, placas erite-
matodescamativas e crostas, com predominio no couro cabeludo e periorificiais
na face, ocasionais e em nimero reduzido no tronco e membros. Fez exame
micoldgico de escamas do couro cabeludo que revelou a presenca de leveduras
no exame directo e em cultura Candida. Estas lesoes, que condicionaram zonas
de alopécia, foram refractarias a terapéutica topica, respondendo no entanto a
tratamento sistémico intermitente com fluconazol, apesar de recidivarem apos
a sua suspensio. A avaliagdo imunoldgica demonstrou: burst oxidativo normal;
imunofenotipagem alargada normal, 3% de CD4 Th17. As respostas prolife-
rativas a mitogénios foram normais mas as repostas ap6s estimulagio com C.
albicans foram praticamente ausentes (0,84 CPMx103; SI 0,3), corroborando o
diagndstico de CMCC. Referir ainda a presenga de défice de IgA e auséncia de
anticorposvacinais 15 meses apos a vacinagao. O rastreio de endocrinopatia e
de auto-imunidade foram negativos. Iniciou hd doze meses terapéutica profi-
laxia com fluconazol oral, com remissdao completa dos episddios de candidiase.
Comentarios: A CMCC deve ser considerada na presenga de episddios recorren-
tes/persistentes de candidiase, apds exclusdo de causas comuns. A identificacdo
precoce destes doentes permite rastrear co-morbilidades associadas, nomea-
damente auto-imunidade e endocrinopatia, assim como o estabelecimento de
estratégias terapéuticas adequadas.

Palavras-chave: Candidiase; candidiase muco-cutianea crénica

PD75 (13SPP-77167) - ERITEMA NODOSO ASSOCIADO
A PRIMO-INFECAO TUBERCULOSA NA CRIANCA

Joana Almeida Santos'; Sara Batalha'; David Lito? Patricia Ferreira’; Florbela Cunha®
1- Hospital de Dona Estefania; 2- Hospital de Vila Franca de Xira

Introdugao: O eritema nodoso (EN) ¢ raro na idade pediétrica. Aparece sobre-
tudo associado a infe¢des, doengas inflamatdrias e firmacos. A sua presenga
obriga a uma exclusio das patologias suscetiveis de tratamento. Apresentam-
se duas criangas com EN como primeira manifestagdo de infecio tuberculosa.
Caso 1: Menina de 10 anos, sem antecedentes de registo, que inicia quadro de
astenia, anorexia e sudorese noturna com cerca de trés semanas de evolugio.
Aparecimento posterior de leses subcutineas nodulares e dolorosas, localiza-
das na regido pré-tibial, de coloracao vermelha a violacea. Sem febre associada.
Velocidade de sedimentagado (VS) de 20 mm/12h e restante estudo laboratorial
etioldgico (anti-estreptolisina, serologias para virus, M. pneumoniae e toxoplasma,
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coproculturas, anticorpos antinucleares, entre outros) negativo. A prova tuber-
culinica revelou induragao de 20/15mm. Radiografia e tomografia de térax
normais, e pesquisa de M. tuberculosis no suco gastrico negativa. Foi medicado
com Isoniazida (H), Rifampicina (R) e Pirazinamida (Z), em esquema HRZ (2
meses) + HR (4 meses), com melhoria clinica progressiva e sem aparecimento
de complicagdes. Nao foi identificada a fonte de contagio. Caso 2: Menino de 9
anos, previamente saudavel, que se apresenta com quadro clinico caracterizado
por sindrome febril, sudorese noturna e astenia com cerca de duas semanas de
evolugao. Aparecimento gradual de leses eritematonodulares dolorosas na
regido pré-tibial, com progressao proximal e atingimento dos membros supe-
riores. VS de 33 mm/12h, com restante estudo laboratorial (anti-estreptolisina,
serologias para virus, M. pneumoniae e toxoplasma, coproculturas, anticorpos
antinucleares, entre outros) negativo. A prova tuberculinica mostrou uma indu-
ragdo de 20/20mm com flictenas. Radiografia de térax normal e pesquisa de M.
tuberculosis no suco gastrico negativa. Iniciou terapéutica com HRZ (2 meses)
+ HR (4 meses), verificando-se uma melhoria clinica e auséncia de complica-
¢Oes. Mae e tias maternas com suspeita de tuberculose, e detegdo de tuberculose
infecdo nos dois irméos, os quais iniciaram terapéutica anti-bacilar. Discussdo:
Nas tltimas décadas, em paises desenvolvidos, tem-se assistido a uma redugao
da importancia da tuberculose como agente etioldgico do EN. Sendo Portugal
atualmente um pais com média incidéncia de tuberculose, perante um caso de
EN é importante a exclusdo desta etiologia.

Palavras-chave: Eritema nodoso, tuberculose

PD76 (13SPP-77531) - FEBRE REUMATICA - UMA
PATOLOGIA AINDA NAO ESQUECIDA

Ana Dias'; Joana Cotrim'; Joana Soares'; Cristina Candido'; Vania Martins'; Fatima Dias’
1- Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro

Introdugéo: A febre reumética (FR) é uma sequela de uma infecgdo farin-
gea a Streptococcus do grupo A de Lancefield (SGA), podendo afectar todas
as faixas etdrias, sendo mais comum entre os 5 e 0s 15 anos. Estima-se, nos
EUA, que a sua incidéncia seja de 2 a 14/100000, inferior a observada em
paises em vias de desenvolvimento (média de 19/100000). Caso clinico:
Adolescente de 14 anos, do sexo feminino, com seguimento em consulta
externa de neurologia por distonia (sem patologia de base), reumatologia
por artralgias e com antecedente de sopro cardiaco sistdlico aos 3 anos, com
ecocardiograma normal. Foi enviada ao servigo de urgéncia, pelo seu médico
assistente, por cansago e suspeita de anorexia. Ao exame objectivo foi encon-
trado sopro cardiaco sistdlico, grau II/VI mais audivel no bordo esquerdo do
esterno com irradiagdo para o dorso e nédulos subcutaneos a nivel do couro
cabeludo. Optou-se pelo internamento para realizagdo de ecocardiograma
por telemedicina, que revelou insuficiéncia mitral moderada e insuficiéncia
adrtica ligeira. Fez-se o diagnodstico de FR pela existéncia de 2 critérios major
(cardite e nédulos subcuténeos), 1 minor (artralgias) e evidéncia de infec-
¢Oes das vias aéreas superiores de repeti¢ao (dltima cerca de 1,5 meses antes,
medicada pelo médico assistente com antibioterapia com duragao superior
a 5 dias). Durante o internamento iniciou tratamento com penicilina ben-
zatinica, acido acetilsalicilico e lisinopril. Manteve seguimento em consulta
externa de pediatria e cardiologia pediatrica, aguardando cirurgia cardiaca.
Comentarios: A melhoria das condigdes socioeconémicas e a generalizagdo
do uso de antibidticos no tratamento da faringite a SGA tem contribuido para
a diminuigdo da incidéncia de FR. Com a apresentagado deste caso clinico os
autores pretendem chamar a atengao de que a existéncia de um sopro inocente
ndo implica a exclusio de patologia cardiaca e que apesar da febre reumética
ser pouco comum, pode ainda ser encontrada.

Palavras-chave: Febre reumatica, artralgias, insuficiéncia mitral

PD77 (13SPP-78661) - LEPRA: UMA DOENCA A NAO
ESQUECER NA ERA DA GLOBALIZACAO

Carmen Silva'; Ligia Castro? Susana Lima'; Bonito Vitor’; Margarida Tavares®

1- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar de Sao Joao (C.H.S.J.), E.E.P, Porto; 2- Servigo de
Anatomia Patolégica, C.H.S.J., E.E.P, Porto ; 3- Unidade de Infeciologia e Imunodeficiéncias,
Servi¢o de Pediatria, C.H.S.J., E.PE., Porto

Introdugéo: A lepra é uma doenga infeciosa de evolugao lenta, causada pelo
Mycobacterium leprae (bacilo de Hansen), com manifestagdes cuténeas e
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neurolégicas. Apesar dos esfor¢os da Organizagao Mundial de Saude para a
sua erradica¢do no mundo, em alguns paises, nomeadamente India, Brasil,
Indonésia, Bangladesh e Nigéria, é ainda um problema de satde publica com
uma prevaléncia superior a 1:10.000 habitantes. Descrigdo do caso: Adolescente
de 15 anos, do sexo feminino, neta de emigrantes portugueses no Brasil, com
atopia e asma e sem outros antecedentes patologicos de relevo até hd cerca de
2 anos, altura em que notou aparecimento de lesdo hipopigmentada no ante-
brago direito, inicialmente interpretada como reacgio alérgica. Na sequéncia
do diagndstico de lepra multibacilar na mée, foi submetida a bidpsia da lesdo
cutanea que revelou forma paucibacilar de doenga de Hansen (lepra tubercu-
l6ide), motivo pelo qual foi referenciada a consulta de Pediatria — Infeciologia/
Imunodeficiéncias de modo a iniciar terapéutica. Previamente a iniciagdo de
terapéutica efectuou estudo analitico alargado, incluindo estudo imunoldgico
que ndo apresentou alteragdes de relevo. Avaliada também por Oftalmologia,
sendo que o exame foi normal. Cumpriu 12 meses de terapéutica com dapsona
e rifampicina com boa tolerancia e resposta. Durante o tratamento, por nogao
de parestesias e falta de forca muscular nos membros inferiores foi orientada
para consulta de Neurologia, sendo que o exame neuroldgico nao revelou
particularidades e os estudos de condugao nervosa periférica e sensitiva dos
membros inferiores nio evidenciou alteragoes electrofisioldgicas de polineu-
ropatia. Actualmente apresenta-se assintomatica, mantendo seguimento em
consulta de Pediatria - Infeciologia/Imunodeficiéncias e Neurologia. Comen-
tarios finais: A doenca de Hansen ¢é rara na Europa, no entanto estdo descritos
alguns casos, principalmente em pessoas vindas de areas endémicas. Apesar
de a infegdo ser altamente responsiva ao tratamento, as alteragdes decorrentes
da neuropatia sdo frequentemente irreversiveis. Salienta-se a importancia de
um elevado indice de suspeigao clinica, com instituigao precoce de terapéutica,
visando minorar possiveis sequelas.

Palavras-chave: Bacilo de hansen, forma paucibacilar

PD78 (13SPP-81710) - ARTRITE SEPTICA NA CRIANCA
- UMA ETIOLOGIA RARA

Margarida Valério'; Ana Moutinho? Inés Marques’; Catarina Carrusca’; Delfin Tava-
res’; Antonio Cassiano Neves®

1- Servigo de Pediatria, Hospital de Sao Francisco Xavier, CHLO; 2- Servi¢o de Pediatria, Unidade
Local de Saude do Baixo Alentejo; 3- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar Barreiro-Montijo,
CHBM,; 4- Servigo de Pediatria, Hospital de Vila Franca de Xira ; 5- Servi¢o de Ortopedia, Hos-
pital de Dona Estefania, CLHC

A artrite séptica aguda da infancia é uma urgéncia médica. O diagndstico precoce
é fundamental para a institui¢do atempada da terapéutica, no sentido de impe-
dir a destruigio das superficies articulares, prevenindo sequelas a longo prazo.
Apresenta-se o caso de uma lactente, sexo feminino, 11 meses de idade, com
antecedentes familiares e pessoais irrelevantes, PNV actualizado. Aparentemente
bem até 2 dias antes do internamento, altura em que apds manipula¢do do mem-
bro superior direito inicia quadro de dor e impoténcia funcional. Neste contexto
foi observada no SU, tendo alta com o diagndstico de pronagdo dolorosa. Em
D2 iniciou quadro de febre, com pico maximo de 39,5°C e periodos de apirexia
de 5 horas, acompanhada de recusa alimentar, prostragao e agravamento dos
sinais inflamatdrios locais. Negava historia de trauma ou infecgdes recentes.
Ao exame objectivo apresentava edema, rubor e dor a mobilizagao do cotovelo
direito. Sem lesdes cutineas ou sinais de compromisso neurocirculatério dis-
tal. Analiticamente destacava-se PCR 3,8 mg/dl. Ecograficamente apresentava
discreto edema do tecido celular subcutaneo associado a moderado derrame
articular ecogénico. A radiografia sugeriu defeito cortical anterior do imero.
Por suspeita de artrite séptica iniciou antibioticoterapia empirica endovenosa.
Em D5 realizou-se artrocentese, com isolamento de Haemophilus influenzae
tipo A. Em D8 ficou apirética. Em D9 fez-se ajuste terapéutico de acordo com o
TSA. A evolugio clinica foi favoravel, com alta a D19, tendo cumprido 16 dias
de antibioticoterapia endovenosa. Foi efectuado estudo imunolégico, negativo
até a data. Aos 12 meses de idade ndo apresenta limitagdo de movimentos no
cotovelo direito. Com este caso pretende-se real¢ar a importincia da suspeita
clinica e diagndstico precoces de artrite séptica, de forma a evitar uma poten-
cial incapacidade articular permanente. Salienta-se ainda o isolamento de um
agente microbiano raro.

Palavras-chave: haemophilus influenzae, artrite séptica, lactente
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PD79 (13SPP-83770) - ECZEMA COM SINDROME DE
PELE ESCALDADA

Ana Boto '; Isabel Cristina Freitas % Joao Crispim '; Paulo Oom '
1- Departamento de Pediatria, Hospital Beatriz Angelo, Lisboa; 2- Servigo de Dermatologia,
Hospital Beatriz Angelo, Lisboa

O eczema at6pico é uma afecgdo frequente na crianga. Manifesta-se por surtos
de agravamento cutaneo associados a factores como infecgdes e instabilidade
emocional. O tratamento da doenga baseia-se na aplicagao regular de emo-
lientes, terapéutica topica em crise e evic¢ao de factores irritantes. A forma
grave de eczema impoe o uso de medicagio sistémica e pode condicionar o
internamento até controle da sintomatologia. Crianga, 5 anos, sexo feminino,
com eczema atdpico grave, acompanhado em consulta de dermatologia, sem
internamentos prévios. Foi avaliada por agudizacdo de eczema, com eritroder-
mia generalizada ap6s varicela. Foi internada e medicada com flucloxacilina
EV, corticoide sistémico, anti-histaminico oral e emolientes. Teve alta clinica-
mente bem. Foi reinternada 4 dias depois, por novo agravamento do eczema,
com eritrodermia e erosdes cuténeas difusas, sem febre. Houve evolugio para
sindrome de pele escaldada e resolugio lenta com antibiéticos endovenosos,
corticoide sistémico e tdpico, anti-histaminico e emolientes. A instabilidade
emocional foi evidente, condicionando crises de prurido intenso e auto-muti-
lagdo recorrente, que melhoraram com medicagao psicotrépica. Na data da alta
apresentava apenas lesoes residuais.

Verificou-se nova recorréncia do eczema em 4 dias e foi proposto novo inter-
namento para terapéutica sob vigilancia médica. No 3° internamento, a hemo-
cultura evidenciou crescimento de Staphylococcus aureus, sensivel a oxacilina.
Foi medicada com antibi6tico EV, emoliente e corticoide tépico com resolugao
rapida. Avaliagdo laboratorial: ndo houve, em nenhuma altura, leucocitose ou
neutrofilia; houve subida transitéria da IgE (maximo 471 Ul/ml) e de eosiné-
filos (maximo 38,7%); IgG inferior ao normal, com subclasses normais; res-
tantes imunoglobulinas com valores adequados ao grupo etario; estudo das
populagdes linfocitarias com alteragdes ndo especificas (em estudo). O caso
relatado aborda uma tematica comum na populagéo pedidtrica (eczema) com
uma evolugdo grave e factores de agravamento menos tipicos (instabilidade
emocional e dificuldade na prestagao de cuidados). Relembra uma complica-
¢do potencialmente grave (sindrome de pele escaldada) e real¢a a necessidade
de despiste de imunodeficiéncia que se pode manifestar, numa fase inicial, por
alteragdes cutaneas.

Palavras-chave: eczema; sindrome pele escaldada; imunodeficiéncia

PD80 (13SPP-83841) - ABORDAGEM
MULTIDISCIPLINAR A UM SURTO DE ESCABIOSE

Ricardo Monteiro'; Victoria Guiote? Jodo Agro'
1- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar Leiria-Pombal, Leiria; 2- Servigo de Dermatologia,
Centro Hospitalar Leiria-Pombal, Leiria

Introdugdo: A escabiose é uma dermatose parasitaria contagiosa que afeta
milhdes de pessoas anualmente, apresentando grande morbilidade entre doentes
e profissionais de satde. O diagnostico é fundamentalmente clinico. Nos lacten-
tes, as lesdes podem apresentar-se sobre toda a superficie cutinea. Em doentes
institucionalizados, a conten¢ao de um surto depende da aplicagdo rigorosa de
medidas de controlo de infe¢do e tratamento adequados. Descri¢io do caso:
Entre Janeiro 2012 (aparecimento dos primeiros sintomas na primeira crianga)
e Fevereiro 2012 (inicio da abordagem a doenga), um total de 5 criangas (num
total de 6) com idades inferiores a 1 ano e 4 mées (num total de 6) apresenta-
ram sintomas de escabiose numa instituigao do distrito de Leiria. Apenas 1 dos
técnicos da institui¢do (no total de 5 apresentavam sintomas). Inicialmente foi
colocada a hipétese de dermatite atépica na primeira crianga e s posterior-
mente, com a progressao dos sintomas, se alterou o diagnostico e a abordagem.
Os principais sinais e sintomas eram: eritema (n=8), prurido (n=7), escoriagdes
(n=5), papulas (n=3), e nddulos (n=1). As lesdes apresentavam-se essencialmente
nos antebragos, axilas, maos, genitais, e apenas num caso disseminado por todo
o corpo. A confirmagio diagndstica foi feita através da consulta de Dermato-
logia. A abordagem terapéutica consistiu em Benzoato de Benzilo 277 mg/ml
soluc¢do cutinea durante 3 dias, anti-histaminico oral e creme emoliente, com
um periodo de descanso e posterior repetigio uma semana depois. A profilaxia
de contacto a pessoas sem sintomas consistiu em Benzoato de Benzilo 277 mg/
ml solugdo cutanea durante 1 dia. Foi evidenciada uma melhora significativa
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quer dos sintomas dos lactentes quer das maes e funcionérias do centro ap6s a
primeira semana de tratamento. Discussao: Concluimos fatores que levaram a
este surto e as medidas de orientagdo necessarias. Um tinico contato com uma
pessoa infetada pode ser suficiente para transmitir a doenga. A transmisséo foi,
provavelmente, por contacto direto, como consequéncia de partilha de espago.
A disseminagao inicial foi maior por erros de diagnéstico de um dos casos. O
diagnostico de escabiose em instituigdes exige a implementagao imediata de
medidas de controlo de infe¢do, o tratamento simultidneo de todos os envolvidos,
e a monitorizagdo prolongada ap6s o surto. O tratamento tépico com Benzoato
de Benzilo, foi eficaz (apesar de nao ser e tratamento de primeira escolha) e ndo
houve efeitos adversos graves.

Palavras-chave: Surto, Escabiose, Institui¢ao

PDS81 (13SPP-84807) - TUBERCULOSE PULMONAR
EM IDADE PEDIATRICA: DIFICULDADES DE
DIAGNOSTICO

Inés Ferreira'; Joana Correia'; Laura Marques'; Raquel Duarte’; Telma Barbosa'; Vir-
gilio Senra'

1- Servigo de Pediatria do Centro Hospitalar do Porto; 2- Servigo de Pneumologia do Centro
Hospitalar Gaia/Espinho

Introdugdo: A tuberculose em idade pedidtrica apresenta caracteristicas proprias
que contribuem para a dificuldade no diagndstico. A confirmagio bacterioldgica
¢é muitas vezes dificil, sendo importante a epidemiologia e o resultado da prova
tuberculinica. Os autores descrevem um caso clinico que ilustra essas dificuldades
e salientam o facto da tuberculose pulmonar continuar a constituir um importante
problema de satide publica. Caso Clinico: Crianga de 19 meses, sexo feminino,
previamente saudavel, com contacto préximo com familiar com tuberculose
ativa, tendo sido submetida a rastreio. A crianca encontrava-se assintomatica e o
exame objetivo ndo apresentava alteragdes. Do estudo efetuado destaca-se prova
tuberculinica com 13 mm, QUANTIFERON?" positivo, radiografia de térax sem
alteracdes e velocidade de sedimentacdo 6 mm na primeira hora. Colheu suco
gastrico para estudo microbioldgico e foi orientada para o Centro de Diagnostico
Pneumoldgico da area de residéncia. Cerca de 10 dias ap0s, inicia febre e tosse
tendo sido admitida noutra Unidade Hospitalar. O exame objetivo nao apresen-
tava alteragoes. Realizou TC toréacico que revelou processo inflamatério focal
no segmento postero-inferior do lobo inferior esquerdo, sem adenomegalias ou
outras alteragdes, e broncofibroscopia com secregdes purulentas bilaterais. Os
exames diretos do lavado broncoalveolar e de amostras de suco gastrico reve-
laram-se negativos. Iniciou terapéutica com isoniazida e cerca de duas semanas
ap0s, obteve-se resultado do exame cultural de suco gastrico, com identificagio
de Mycobacterium tuberculosis multissensivel. Cumpriu 2 meses de tratamento
triplo, seguido de 4 meses de isoniazida e rifampicina, sem intercorréncias. Atu-
almente com 27 meses e sem registo de intercorréncias infeciosas. Discussio:
O isolamento do Mycobacterium tuberculosis é o gold standard de diagnéstico,
sendo habitualmente mais dificil nas criangas pequenas. O caso clinico apresen-
tado faz parte dos 30-40% das culturas Positivas de suco gastrico. Estao igual-
mente descritos falsos negativos na dete¢do do Mycobacterium por técnicas de
biologia molecular. O caso clinico pretende demonstrar a necessidade de definir
critérios de diagnostico adequados a epidemiologia de determinada populagéo.

Palavras-chave: tuberculose pulmonar, idade pediatrica, diagnéstico

PD82 (13SPP-85333) - “SARAMPO, SARAMPELO, SETE
VEZES VEM AO PELO”

Rita Vidal'; Alexandra Oliveira’; Marta Machado'; Margarida Martins'; Jorge Vaz Duarte’
1- Centro Hospitalar Baixo Vouga; 2- Hospital Pediatrico de Coimbra

Introdugio: O Sarampo ¢ uma doenga infeciosa e altamente contagiosa, cau-
sada pelo virus do Sarampo. Foram reportados 299 201 casos em 2010 e foram
estimadas 164 000 mortes em 2008. Apesar de progressos notéveis na redugéo
da sua incidéncia e mortalidade, através da introducio da vacina, recentes
surtos foram verificados em vérios pontos do Mundo, mostrando a facilidade
de propagagéo deste virus. Caso Clinico: Menina de 5 meses de idade, iniciou
quadro clinico de febre, temperatura maxima de 38,9°C, com picos de 6/6
horas, sem ma perfusio periférica. Em D2 de sintomatologia iniciou enantema
e sialorreia. Em D3 por exantema maculopapular eritematoso, generalizado e
de distribuigio centripeta, atingindo face e couro cabeludo, poupando palmas
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das maos e plantas dos pés, recorre ao SU onde tem alta com o diagnostico de
herpangina. Volta ao SU a D4 de sintomatologia por exacerbagdo do exantema
e inicio de hiperémia conjuntival e secreg¢oes oculares bilateral, teve alta com
o mesmo diagndstico. No dia seguinte, por persisténcia do quadro recorreu ao
Pediatra Assistente que identificou lesdes na mucosa jugal sugestivas de man-
chas de Koplik, pelo que foi referenciada ao CHBV por suspeita de Sarampo.
Existia contexto epidemioldgico de caso confirmado importado no local de tra-
balho da mée. Ficou internada no Servi¢o de Pediatria, tendo efetuado colheitas
de sangue, urina e exsudado orofaringeo, que foram Positivas para o virus do
Sarampo. Boa evolugio clinica, durante o internamento, com terapéutica sinto-
matica. Discussdo: A vacinagdo contra o sarampo reduziu significativamente a
incidéncia de sarampo em todo o Mundo. No entanto, ainda ocorre em paises
de baixa incidéncia, através de viajantes (casos importados) e principalmente
em criang¢as com idade inferior 4 recomendada para vacinagdo. A vigilancia e
a investigagdo dos casos suspeitos e dos seus contactos permite evitar a propa-
gagdo da doenga. A manutengao da imunidade é importante mesmo em paises
com baixa incidéncia de sarampo.

Palavras-chave: exantema, manchas de Koplik, sarampo

PD83 (13SPP-86324) - QUANDO A VARICELA
COMPLICA - CASO CLINICO

Liliana Abreu'; Cldudia Patraquim’; Vania Machado'; Carla Moreira'; Augusta Gongal-
ves'; Manuela Costa Alves'
1- Servigo de Pediatria do Hospital de Braga

Introdugdo: A varicela é uma infe¢do comum na infancia, com curso habi-
tualmente benigno e auto-limitado. Contudo, podem ocorrer complicagdes
graves, sobretudo em adolescentes, adultos e individuos imunocomprome-
tidos de qualquer idade. Caso clinico: Crianga, 2 anos, sexo masculino, sem
antecedentes de relevo, trazida ao Servigo de Urgéncia por dor e edema na
perna direita com um dia de evolugio, agravamento progressivo, associa-
dos, no dia da admissdo, a recusa da marcha e prostragdo. Diagnéstico de
varicela 8 dias antes (D1 de doenga), e febre desde D3. Sob aciclovir desde
D4. Observado pelo Médico Assistente em D7, medicado com amoxicilina/
acido clavulinico (80 mg/Kg/dia) por infegdo respiratoria. Objetivamente,
apresentava olhos encovados, exuberante exantema com todas as lesdes
em fase de crosta, crepitagdes no hemitérax direito, posi¢do antalgica do
membro inferior direito (MIDto) com flexdo do joelho a 40°, edema e calor
da perna direita e recusa da marcha. Sem sinais inflamatdrios ou limitagao
dos movimentos da anca direita. Analiticamente, proteina C reativa 143
mg/L, radiografia de térax com infiltrado hilar de predominio a direita.
Efetuou radiografia da bacia e joelho e ecografia da perna e joelho direitos
que néo revelaram alteragdes. Decidido internamento por suspeita de vari-
cela complicada com pneumonia/osteomielite. Iniciou antibioterapia com
ceftriaxone e flucloxacilina endovenosos (ev). Apds 48 horas de tratamento
por auséncia de melhoria clinica, repetiu ecografia com doppler da perna e
joelho direitos, que demonstrou trombose venosa (TV) das veias poplitea
e femoral profunda, tendo iniciado hipocoagulagio. Realizou ressonincia
magnética do MIDto em D10 de internamento que mostrou alteragdes com-
pativeis com osteomielite da regido metadiafisaria do fémur. Completou 21
dias de antibioterapia ev, com boa evolugéo clinica. Teve alta, medicado com
flucloxacilina oral até completar 6 semanas e hipocoagulagéo (varfarina).
Discussio: Este caso clinico pretende realgar a importéncia do diagndstico
precoce e investigagdo apropriada das possiveis complicagdes da varicela. A
TV pos-varicela, sendo um evento raro, encontra-se descrita na literatura,
ndo estando os seus mecanismos fisiopatoldgicos completamente esclare-
cidos. Neste caso, a existéncia de osteomielite, coloca ainda a hipdtese de
se tratar de TV secundaria a esta complicagao.

Palavras-chave: Varicela, Trombose venosa profunda

PD84 (13SPP-87047) - CORYNEBACTERIUM
PSEUDOTUBERCULOSIS: UM CASO DE FEBRE DE
ORIGEM DESCONHECIDA

Marina Pinheiro'; Mariana Costa'; Patricia Carvalho'; Hugo Rodrigues’; Idalina Maciel'
1- Servigo de Pediatria, Unidade Local de Saude do Alto Minho
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Introdugio: O Corynebacterium pseudotuberculosis é o agente etioldgico da
linfadenite caseosa nos ovinos e caprinos. Na literatura estdo descritos alguns
casos de infegao em humanos, mas nenhum como febre de origem desconhe-
cida. Descri¢ao do caso: Crianga de 5 anos de idade, sexo masculino, sem ante-
cedentes pessoais e familiares relevantes. Habitante em ambiente rural, com
contacto regular com ovelhas, passaros e ratos. Sem histéria de mordeduras e/
ou viagens recentes. Admitido ao servigo de urgéncia por quadro de febre baixa
com 8 dias de evolugao. Objetivamente, apresentava bom estado geral e restante
exame fisico normal, com exce¢do da presenga de ganglios cervicais posterio-
res, infracentimétricos, méveis e nao dolorosos. Analiticamente, 0 hemograma
revelou uma anemia normocitica normocrémica (hemoglobina 9.7 g/dL), sendo
o valor leucocitario de 6.27x1079/L. A velocidade de sedimentacao era de 15
mm/h e a proteina-C-reativa de 7.96 mg/dL. O restante estudo analitico ndo
revelou alteragdes. A prova tuberculinica, o estudo seroldgico, imunolégico e
de autoimunidade foram também negativos. A telerradiografia toracica, a eco-
grafia abdominal e o ecocardiograma nio revelaram alteragées. O Corynebac-
terium pseudotuberculosis foi isolado em 4 hemoculturas. A crianga iniciou
tratamento com azitromicina, sendo posteriormente adicionado ceftriaxone por
persisténcia da febre. Verificou-se uma progressiva melhoria clinica e analitica
ao longo do internamento, com alta em D13. Discussdo: Em idade pediétrica, a
infe¢do por Corynebacterium pseudotuberculosis foi descrita apenas uma vez na
literatura. Este é o primeiro caso descrito como febre de origem desconhecida,
o que desafiou os autores relativamente a escolha e a duragdo do tratamento.
Salienta-se a importancia deste novo agente, que apesar de raro ndo devera ser
esquecido e considerado como uma nova potencial zoonose.

Palavras-chave: Febre de origem desconhecida, Corynebacterium pseudo-
tuberculosis, Linfadenite, Zoonose

PD85 (13SPP-89410) - CELULITE DA REGIAO
ORBITARIA - CASUISTICA DE DEZ ANOS DE UM
SERVICO PEDIATRICO

M= Armanda Passas'; Diana Amaral'; Nuno Costa’ Rui Almeida’; Delfim Duarte?

1- Servigo de Pediatria, Unidade Local de Saude de Matosinhos - Hospital Pedro Hispano; 2-
Servigo de Otorrinolaringologia, Unidade Local de Satide de Matosinhos - Hospital Pedro His-
pano; 3- Servigo de Pediatria, Unidade Local de Satide de Matosinhos - Hospital Pedro Hispano

Introdugao: A celulite orbitaria é uma patologia rara e potencialmente grave que
surge habitualmente como complicagio de sinusite. Esta associagdo deve-se as
estreitas relagdes anatémicas entre a cavidade orbitdria e o seio etmoidal, bem
como a fragilidade da parede etmoido-orbitaria, particularmente nas criangas.
Objectivos: Caracterizagio da epidemiologia, abordagem diagnostica, terapéutica
e progndstico dos casos de celulite da regido da 6rbita internados num Servigo
de Pediatria. Material e Métodos: Estudo retrospectivo dos registos clinicos
das criangas e adolescentes internadas no Servigo de Pediatria do Hospital
Pedro Hispano com o diagnostico de celulite da regido da drbita, entre 1 Julho
de 2002 e 30 Junho de 2012. Resultados: Neste periodo foram internadas 90
criangas com o diagndstico de celulite da regido da drbita: 74 peri-orbitérias,
11 orbitdrias, 1 abcesso subperidsteo e 4 abcessos orbitarios. Verificada maior
prevaléncia no sexo masculino (54%), em criangas com idade inferior a 4 anos
(68%) e com uma distribuigdo sazonal preferencial no Outono-Inverno (64%).
A sinusite foi o factor predisponente mais prevalente (92%), com envolvimento
do seio etmoidal em 89%. Na maioria dos casos (64%) foi referida a presenga
de rinorreia e obstrugao nasal com duragio superior a uma semana em 52%
destes. As manifestagdes clinicas mais frequentes foram edema e rubor perior-
bitario (100%) e febre (46%). Constatou-se leucocitose (>15000/uL) em 36% e
elevagdo da PCR (>40mg/L) em 38% dos doentes. Foi obtida hemocultura em
92% dos casos, sendo negativa em todos eles. O exame cultural do exsudado
ocular permitiu o isolamento de Haemophilus influenza num dos casos. O
exame imagioldgico de eleigdo, foi a tomografia computorizada, realizada em
98% dos casos, tendo sido efectuada reavaliagdo imagiolégica (TC/RMN) em
4 casos. Todas as criangas e adolescentes foram submetidos a antibioticotera-
pia endovenosa (ceftriaxona 59% e amoxicilina+acido clavulanico 22%), com
duracdo média de 7 dias. Apenas um caso necessitou de drenagem cirdrgica. A
duragio total de antibioticoterapia foi em média 14 dias (minimo 10; méximo
28). O tempo médio de internamento foi de 7 dias. Conclusao: Os resultados
obtidos sdo sobreponiveis aos dados da literatura. Salienta-se a importancia
da avaliagdo multidisciplinar e a realizagao de TC na abordagem inicial desta
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patologia, possibilitando a detec¢do precoce de complicagdes e instituigdo de
terapéutica adequada.
Palavras-chave: celulites da regido orbitaria, etmoidite

PD86 (13SPP-37198) - A PRESENCA DOS PAIS NA
REANIMACAO

Jorge Manuel Amado Apéstolo'; Angela Patricia de Sousa Leitio% Diana Silvestre Par-
reiral’; Sra da Silva Pato’

1- Escola Superior de Enfermagem de Coimbra; 2- Escola Superior de Enfermgem de Coimbra;
3- Escola Superior de Enfermgem de Coimbra

Introdugéo: A presenga e 0 acompanhamento dos pais no processo de assis-
téncia a crianca é um direito amplamente reconhecido. No entanto, em situ-
agdes especificas ou particularmente complexas, como a reanimagio, esta
presenga é controversa. Objetivos: Pretendemos identificar as praticas sobre
a presenga dos pais na reanimagao; reconhecer a importéncia atribuida e
experiéncias vivenciadas pelos pais e profissionais de saude neste contexto.
Métodos: Foi realizada uma revisdo sistematica da literatura. A pesquisa de
artigos relevantes, em texto completo, foi efetuada através da EBSCO e teve
como principais bases de dados a Medline, a CINHAL, o Academic Serch,
e ainda a Scielo. Resultados: Da anélise dos artigos ficou evidenciado que
nos ambientes onde os pais habitualmente estdo presentes, os profissionais
de satde tém uma opinido mais favordvel quando comparada com a opiniao
dos profissionais de satde de institui¢des que raramente permitem a presenca
dos pais, (Beckman et al., 2002) A implementacio planeada faz aumentar o
numero de respostas Positivas. Mian et al. (2007) avaliaram as atitudes de
meédicos e enfermeiros, antes e um ano depois da implementagao do programa
de presenca da familia na reanimagao, e verificaram 71% dos enfermeiros e
51% mostraram um forte apoio a presenga dos pais. Os enfermeiros referem
a importancia de ter em conta cada situagio, valorizam a preparagio dos
familiares para esta experiéncia e evidenciam a necessidade de existir um ele-
mento da equipa responsavel por dar suporte e orientar a familia (MacLean et
al., 2003). As estratégias para aumentar a presen¢a da familia em contexto de
reanimagdo exigem o desenvolvimento de habilidades para gerir a presenga
da familia. Debriefing, atividades de dindmica de grupo (role-play), praticas
com acompanhamento e supervisao, estudos de casos com simulagéo sao algu-
mas estratégias uteis (Twibell et al., 2008). Os pais preferem ter o direito de
escolha de permanecer ou nao junto dos filhos. Analisando os casos em que
os pais estiveram presentes, a maioria nao se arrependeu da decisdao tomada
(Meeks, 2009). Conclusdes: Oferecer aos pais a op¢ao de permanecerem
com os filhos durante as manobras de reanimagao é uma prética controversa
entre os profissionais de saide. No entanto parece ficar evidenciado que com
programas de implementagdo a percec¢do sobre as vantagens da sua presenca
vai aumentando. No que aos pais diz respeito eles parecem valorizar muito
positivamente a sua presenga

Palavras-chave: parental presence; resuscitation; pediatric; family-witnes-
sed resuscitation

PD87 (13SPP-51725) - A UTILIZACAO DA “CLINICAL
NEONATAL BEHAVIORAL ASSESSMENT SCALE”
CLNBAS/NBO - IMPLICACOES CLINICAS

Jorge Manuel Amado Ap6stolo’
1- Escola Superior de Enfermagem de Coimbra

Introdugéo: A utilizagdo clinica da CLNBAS/NBO valoriza a avaliagio neuro-
comportamental, estruturada e baseada numa interac¢io, habilitando os pro-
fissionais a descreverem e interpretarem o comportamento do recém-nascido
para os pais. Com ela, e de acordo com Brazelton, olhamos as forgas, coloca-
mos énfase nas competéncias, lemos as dificuldades e vulnerabilidades como
oportunidades e desafios de desenvolvimento. O apoio e confirmagao paren-
tal, o respeito da cultura e diferengas, a descoberta da individualidade de cada
bebé, a parceria com os pais sdo pontos fulcrais a desenvolver neste touchpoint.
Objetivos: Prepusemo-nos analisar os resultados das avaliagdes neurocompor-
tamentais de bebés recém-nascidos, realizadas por enfermeiros dos Cursos de
Pos-licenciatura de Especializagdo em Enfermagem de Satide Infantil e Pedia-
tria, e vertidas em Portfolios de aprendizagem. Método: Analise documental
de portfolios reflexivos dos formandos dos CPLEESIP de 2007; 2008; 2009 e
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2010 no qual constam 75 avaliagdes neurocomportamentais de bebés recém-
nascidos, utilizando a CLNBAS, traduzida e aplicada em Portugal pelo Centro
Brazelton de Portugal. Resultados: Mais de 90 % dos bebés avaliados aparen-
tam significativas capacidades de interacgdo, regulagdo adequada dos estadios,
habituagio sem dificuldades, e reflexos primdrios bem desenvolvidos. Cerca
de 5% de bebés apresentam dificuldades de habitua¢éo a luz e som e 10% evi-
denciam dificuldades de autoconsola¢io, quando no estadio VI. Conclusdes:
O periodo de recém-nascido é uma fase de desenvolvimento biocomporta-
mental major. O desenvolvimento da autoregulagao dos sistemas autonémico,
fisiologico e motor, da organizagdo dos estadios ocorre num periodo crucial.
Quando os recém-nascidos apresentam dificuldades de habituagao as respostas
ambientais organizadoras e contentoras sio fundamentais para preservagao do
Sistema Nervoso Central. Quando sio identificadas dificuldades de regulagao
dos estddios, em particular se incapacidade de autoconsolagio, a sintonia emo-
cional leva a mie a apressar regulagio, consolando de imediato, pegando ao
colo, contendo, embalando, amamentando. No entanto, o bebé deve aprender
a gerir o stress, frequentemente precisa de tempo, intervindo-se somente se a
situagdo se prolongar. Estes topicos discutidos com os pais poderdo aumentar
o seu senso de controlo e competéncia no cuidado, potenciando o desenvolvi-
mento do recém-nascido.

Palavras-chave: CLNBAS; touchpoints, neonata behavior

PD88 (13SPP-86883) - MAUS TRATOS PSICOLOGICOS
EM CRIANCAS E JOVENS: UM ALERTA PARA OS
PROFISSIONAIS

Andreia Filipa Ramos Lopes'; Ana Andreia Nuno Friéza’
1- Servigo de Pediatria do Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca; 2- Servigo de Urgéncia
Pediétrica do Hospital St Maria

Diariamente os profissionais de satde sdo confrontados com diversas situ-
ag(’)es de maus tratos a criangas e adolescentes, no entanto, muitas vezes os
maus tratos psicoldgicos nao sao visiveis de imediato e por isso ¢ de extrema
importincia estarem mais despertos para esta problemadtica. A melhor
forma de alertar é expor este problema num pdster de facil consulta, com
o objetivo de relembrar nao s6 os dados estatisticos, mas também os sinais
de alerta, fatores de risco e intervengdes a realizar quando se deparam com
uma situagdo de maus tratos psicolégicos. Assim sendo, serd realizada uma
revisdo da literatura com documentagéo atual e com o apoio de graficos de
facil consulta, para que imediatamente se consiga detetar uma situagao de
risco e intervir junto da crianga e cuidadores, promovendo o bem estar da
crianga/jovem e um desenvolvimento adequado. O mau trato psicoldégico
resulta da incapacidade de proporcionar a crianga/jovem um ambiente de
tranquilidade, bem-estar emocional e afetivo, indispensaveis ao crescimento,
desenvolvimento e comportamentos equilibrados. (DIRECAO GERAL DE
SAUDE, 2008) Este tipo de maus tratos englobam 105 situagdes diferentes
(CPC]J, 2011), entre as quais abandono temporario, insultos verbais, aban-
dono afetivo, ridicularizagdo e desvalorizagéo, hostilizagdo e ameagas, indi-
ferenga, descriminago, rejeigdo, culpabilizagdo, humilhacdo, observagiao ou
envolvimento em situagdes de violéncia doméstica e aplicagdo de repreen-
soes desapropriados ao comportamento da crianca. (DIRECAO GERAL DE
SAUDE, 2008) Dados da CPCJ (2011) indicam que 6413 (9,4%) das crian-
gas/jovens estdo em situagao de risco de maus tratos psicolégicos, valores
mais elevados que os maus tratos fisicos e abuso sexual. Em regra geral as
criangas vitimas de maus tratos apresentam diversos medos e atitudes que as
impede de pedir ajuda ou reconhecer a situagao. Muitas vezes nao revelam
que estdo a ser vitimas por medo, vergonha, querer proteger os cuidadores,
ndo perceber o que se estd a passar ou por pensar que as outras pessoas nio
se interessam. Por estas razdes os profissionais devem adotar uma atitude
profissional; conhecer a etapa de desenvolvimento em que a crianga se encon-
tra e as suas caracteristicas, adequando a sua linguagem a mesma; evitar a
repeticdo de atos, mantendo uma boa coordenagido com a equipa e evitando
que a crianga repita a mesma informagao; ter tempo para estar com a vitima
e observé-la cuidadosamente; demonstrar empatia, apoio, confianga, acei-
tando o seu relato; nao fazer criticas; facultar informagdes explicando o que
se pode fazer para a ajudar; informar sobre a confidencialidade.(TEUFEL,
et al 2010). Esperamos assim, através de um pdster dindmico e atual, aler-
tar os profissionais de saude, educadores, cuidadores e as préprias vitimas,
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para esta temadtica tdo importante e por vezes desvalorizada, contribuindo
para um adequado desenvolvimento da crianga/jovem.

Palavras-chave: maus tratos psicologicos pediatria

PD89 (13SPP-12401) - CONSUMOS NOCIVOS - O QUE
SABEM OS ADOLESCENTES SOBRE ESTE TEMA

Juliana Oliveira'; Claudia Aguiar'; Rita Santos Silva'; Inés Ferreira % Vasco Lavrador?
Fatima Pinto®

1- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar Sdo Jodo, E.P.E.; 2- Servico de Pediatria, Centro Hos-
pitalar do Porto, E.PE; 3- Consulta de Pediatria do ACeS Porto Ocidental

Introdugao: A existéncia de consumos nocivos na adolescéncia é um problema
da atualidade, sendo muitas vezes a falta de informacao ou os mitos associados
a esta temadtica questdes a serem levadas em consideragdo quando tentamos
combater este tipo de comportamento. Com este estudo, procurou-se saber
quais os conhecimentos dos adolescentes relativos a esta tematica. Métodos:
Amostra de conveniéncia constituida por um grupo de adolescentes do ensino
secundario (10° ao 12°) de uma escola do Porto. A estes adolescentes foi apli-
cado um questionario de resposta anonima, constituido por 23 premissas sobre
consumos nocivos e foi pedido que assinalassem a afirmagao como verdadeira
ou como “mito”. Apds a resposta ao inquérito, os autores promoveram o debate
interativo de cada uma das questoes. Resultados: A amostra ¢ constituida por
50 alunos do ensino secundario (média de idade 16,24 anos; 62% do sexo
masculino). Nesse grupo 76% (n= 38) reconhece que o haxixe provoca depen-
déncia; 66% (n=33) sabe ser possivel ser infetado pelo VIH e VHC através do
uso de cocaina; 54% (n=27) reconhece como sendo um “mito” as drogas ndo
serem tdo perigosas como se diz sendo possivel controlar o seu consumo; ape-
nas 30% (n=15) selecionam como “mito” a possibilidade de um internamento
compulsivo de um toxicodependente; 40% (n=20) achavam que o tratamento
da dependéncia de drogas é um processo longo e dificil e, normalmente, sem
resultados positivos; 32% (n=16) achavam que fumar heroina é menos perigoso
por nio se utilizarem agulhas; 54% (n=27) sabiam que a marijuana permanece
no organismo por um periodo superior a 24h; 54% (n=27) considera que as
substéncias alucinogénias proporcionam sensagdes harmoniosas e agradaveis
no contacto com os outros; as restantes questdes obtiveram respostas corretas
em mais de 80% do grupo. Discussio: Foi possivel constatar que globalmente
os adolescentes se encontram informados sobre esta temitica, no entanto,
existem ainda alguns “mitos” presentes. Estes resultados apresentam um valor
limitado, tendo em conta o tamanho da amostra, mas permitem compreender
que seria importante perceber onde existem as principais falhas de informagao,
permitindo assim uma atitude mais dirigida.

Palavras-chave: Consumos adolescéncia

PD90 (13SPP-16061) - BAIXA ESTATURA, ATRASO
PUBERTARIO E AMENORREIA PRIMARIA EM
ADOLESCENTE

Teresa Torres'; Susana Lopes'; Claudia Melo'; Paula Rendeiro? Purifica¢io Tavares?
Paula Fonseca'
1- Centro Hospitalar do Médio Ave - Famalicdo; 2- Centro de Genética Clinica

Introdugao: A adolescéncia é um periodo de desenvolvimento fisico, psicosso-
cial e emocional importante, sendo fundamental a vigilancia médica peridédica
que permita o diagnostico precoce de situagdes patoldgicas. Descrigao do caso:
Adolescente de 15 anos+9 meses, sexo feminino, enviada a consulta de Pediatria
Adolescentes por atraso pubertdrio e amenorreia primdria. Sem outras quei-
xas associadas. Como antecedentes apresentava boa evolugio estatural até aos
8 anos, altura em que iniciou cruzamento acentuado de percentis no sentido
descendente (P75 ® <<P5). Antecedentes de obesidade dos 2 aos 13 anos. Relati-
vamente ao desenvolvimento pubertério referia pubarca aos 10 e telarca aos 14
anos. Antecedentes de dificuldades de aprendizagem. Sem outros antecedentes
de relevo. Ao exame fisico apresentava baixa estatura (144,5cm, <<P5), peso no
P50-75 e IMC no P90, facies peculiar, palato em ogiva, pescogo curto e mios
pequenas. Estadio pubertario-Tanner:M3P3. Da investigagao realizada ¢é de
realgar: 1) Hemograma sem alteragdes, VS-2mm/h, ionograma, fungio renal,
hepatica e imunoglobulinas normais, rastreio de doenga celiaca negativo, fungio
tiroideia normal, FSH e LH elevadas (FSH-128,5/LH-31,06 mUI/mL), IGF1 e
IGFBP3 normais; 2) Ecografia pélvica a revelar utero pré-pubere, ovérios ndo
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visualizados; 3) Rx idade dssea: idade Ossea - 15 anos; 4) Ressonancia pélvica
a mostrar uUtero pré-pubere, ndo sendo visualizados de forma inequivoca os
ovarios. Apresentava-se assim um caso de uma adolescente com baixa estatura
associada a disgenesia gonadal com hipogonadismo hipergonadotrofico. Foi
realizado caridtipo (sangue periférico) cujo resultado foi 45X/46X,r(X), que
permitiu o diagndstico de Sindrome Turner (ST) em mosaico. Atualmente
esta em curso estudo para exclusdo de potenciais problemas associados e a ser
realizada orientagdo multidisciplinar. Discussdo: A ST tem uma prevaléncia
de 1:1500-2500 recém-nascidos do sexo feminino. O espetro de manifesta-
¢des clinicas é varidvel e depende das anormalidades cromossomicas. A baixa
estatura e faléncia gonadal sdo caracteristicas cardinais, presentes em cerca de
95% dos casos. Os autores pretendem, com este caso, reforgar que a vigilan-
cia do desenvolvimento e crescimento sdo fundamentais em qualquer idade
pedidtrica incluindo a adolescéncia, fase frequentemente subvalorizada. Neste
caso, uma vigilancia periddica poderia ter permitido um diagndstico e uma
intervengao mais precoces.

Palavras-chave: Baixa estatura, amenorreia primaria, Sindrome Turner

PD91 (13SPP-26805) - CALENDARIO MICCIONAL -
LUGAR A CRIATIVIDADE

Ana Laura Fitas'; Leonor Sassetti'
1- Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE

Introdugio: A enurese noturna (EN) é um problema frequente em Pediatria,
ocorrendo em cerca de 15% das criangas aos cinco anos de idade. Na maioria
dos casos trata-se de EN monossintomatica. A abordagem da EN inclui a tera-
péutica comportamental, a utilizagdo de alarme miccional e/ou a terapéutica
farmacoldgica. A terapéutica comportamental visa instituir hébitos vesicais
e intestinais adequados, e tem como condigo sine qua non a motivagao da
crianga e da familia, sustentada por uma relagdo de confianca com o Pedia-
tra. A elaboragdo de um calendéario miccional com o registo de noites secas e
molhadas constitui um método de monitorizagao da terapéutica e sustentagio
motivacional. A personalizacdo dos calenddrios com simbolos escolhidos pela
propria crianga ou adolescente podera ter um efeito potenciador da motivagao e
envolvimento no plano terapéutico. Material e Métodos: Analise de calendarios
miccionais personalizados de uma Consulta de Adolescentes. Amostragem de
conveniéncia. Resultados: Apresentam-se calendarios miccionais personaliza-
dos exemplificativos da simbologia que emergiu quando foi dada aos doentes a
possibilidade de escolherem os motivos do seu préprio calendério miccional,
em oposi¢ao a tradicional dicotomia “dias de sol” versus “dias de chuva”. Os
temas que surgiram incluem clubes desportivos (noite seca representada pelo
clube favorito, noite molhada representada pelo clube rival), golo versus “bola a
trave”, anjinhos ou diabretes, faces sorridentes versus faces tristes, entre outros.
Conclusdes: Numa abordagem terapéutica que exige motivacao e empenho da
crianga ou adolescente, dar a possibilidade de optar por simbolos com signi-
ficado para o proprio parece ser uma estratégia a considerar. Além do efeito
potencial de melhorar a adeséo a execugdo do calendario, admite-se com base
na experiéncia clinica um efeito mais lato de consolidagio da relagdo médico-
doente com margem para a criatividade e expressdo proprias.

Palavras-chave: enures noturna, calendario miccional, criatividade

PD92 (13SPP-36251) - DOR ABDOMINAL EM
ADOLESCENTE - UMA ETIOLOGIA A NAO
ESQUECER

Jacinta Fonseca'; Catarina Maia, Maria Jodo Sousa, Marcia Cordeiro, Ana Luisa Leite,
Graga Ramalho, Graga Ferreira®

1- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar V.N.Gaia / Espinho, E.P.E; 2- Servi¢o de Pediatria,
Centro Hospitalar V. N. Gaia / Espinho, E.PE.

Introdugio: Doenga inflamatoria pélvica (DIP) é uma designagio clinica que
se refere a qualquer processo inflamat6rio com origem nos érgaos genitais
internos da mulher. Pode ser aguda ou crénica sendo frequentemente uma das
complicagdes das doengas de transmissdo sexual, nomeadamente as causadas
por Clamydia trachomatis e a Neisseria gonorrhoeae. A sua incidéncia antes do
inicio da atividade sexual é extremamente baixa, sendo os agentes provenien-
tes da flora vaginal enddgena, associados & vaginose bacteriana e o Mycobac-
terium tuberculosis, os agentes etioldgicos mais implicados nestes casos. Caso
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Clinico: Adolescente do sexo feminino, 14 anos de idade, com antecedentes
de apendicectomia aos 30 meses. Menarca aos 12 anos, interlinios regulares,
sem vida sexual ativa (VSA), dismenorreia ou uso de tampoes. Recorreu ao
SU por quadro de dor abdominal na fossa iliaca direita (FID) e hipogastro,
inicialmente intermitente e de intensidade ligeira, com agravamento posterior,
tornando-se persistente e associada a nduseas, palidez cutinea e limitagdo nas
atividades didrias. Negava outra sintomatologia associada ou traumatismo.
Ao exame objetivo apresentava abdomen doloroso & palpagdo do hipogastro e
FID, sem sinais de irritagdo peritoneal e Murphy renal negativo bilateralmente.
Ao exame ginecoldgico apresentava himen integro, sem outras alteragdes. A
ecografia abdominal evidenciou lesdo cistica complexa no hipogastro com 9
cm de didmetro com presenca de liquido livre intraperitoneal. Analiticamente
apresentava leucocitose e proteina C reativa elevada. Realizou ressonédncia
magnética pélvica que concluiu tratar-se de lesdo compativel com hidrossal-
pingite com possivel complicagdo infeciosa. Efetuou tratamento com cefoxitina
e doxiciclina e foi posteriormente submetida a salpingectomia total a direita e
adesidlise. O exame anatomo-patoldgico da pega confirmou o diagnoéstico de
salpingite aguda, sem referéncia a granulomas tuberculosos. Pos-operatdrio com
boa evolugdo. Comentarios: Os autores pretendem destacar a importincia de
considerar a DIP no diagndstico diferencial de dor abdominal em adolescente
do sexo feminino, mesmo que sem VSA. O diagndstico e tratamento em tempo
util da DIP, sdo considerados elementos-chave na preven¢ao de complica¢des
a longo prazo, tais como a infertilidade e gravidez ectdpica.

Palavras-chave: adolescente, dor abdominal, doenga inflamatéria pélvica,
salpingite aguda

PD93 (13SPP-44140) - CAUSA ATIPICA DE DOR
ABDOMINAL NUMA ADOLESCENTE

Miguel Correia'; Joio Amaral’; Sara Martins®; Madalena Fialho®

1- Area de Pediatria Médica - Hospital Dona Estefania ; 2- Departamento de Cirurgia Geral -
Hospital HPP Cascais; 3- Departamento da Mulher e da Crianga — Hospital HPP Cascais (Direc-
tora: Professora Filomena Nunes; Coordenadora: Dra. Anabela Brito)

Introdugao: A dor abdominal é um motivo frequente de vinda ao Servico de
Urgéncia (SU) e representa sempre um desafio diagndstico. Embora seja rela-
tivamente frequente na adolescéncia, a diferenciagdo de origem organica ou
funcional nem sempre ¢é facil. Descrigdo do Caso: Adolescente de 14 anos, sexo
feminino, que se apresenta no SU com uma histéria de dor abdominal epigéstrica
recorrente e auto-limitada (tipo cdlica e com agravamento po6s-prandial), com 3
meses de evolugio, sem outras queixas associadas. Nao apresentava antecedentes
pessoais relevantes e na histéria familiar destaca-se dislipidémia e litiase biliar
materna. Na primeira observagio ndo apresentava alteragdes, tendo tido alta
com terapéutica sintomatica. Por dor persistente regressou no dia seguinte ao
SU, apresentando na observagao uma dor & palpagdo profunda da regido epi-
géstrica. Destaca-se a auséncia de excesso de peso/obesidade (IMC 21,5 Kg/m2
<P85 para sexo e idade). Analiticamente salienta-se: bilirrubina total 3,5mg/
dl (conjugada 2mg/dl), amilassémia 55U1/L, elevagdo das transaminases (AST
208 UI/L, ALT 650 UI/L, FA 264 UI/L e GGT 490 UI/L), Triglicéridos 83 mg/
dl e colesterol total 164 mg/dl. Realizou ecografia abdominal que revelou um
célculo com 5mm na transi¢ao intra-pancreatica do colédoco e multiplos calcu-
los (0 maior com 16 mm) na vesicula biliar. Apds observagao por cirurgia geral
ficou internada, tendo realizado CPRE com remogio de célculo de cor amarela
com 4mm e com remissao das queixas. Teve alta clinicamente assintomadtica
orientada para colecistectomia electiva. Enquanto aguardava cirurgia, teve dois
episddios de dor sem necessidade de internamento. Apos ter efectuado colecis-
tectomia por via laparoscopica a adolescente nao teve mais queixas. Discussao:
A litiase vesicular, embora frequente na populagio adulta, é rara na populagao
pediatrica. Embora sejam reconhecidos varios factores de risco (alimentagao
parentérica, hemoglobinopatias, obesidade, sépsis, fibrose quistica) tem-se
assistido a um aumento do nimero de casos idiopaticos com uma apresentacao
com sintomas inespecificos. Por esta razao é provavelmente subdiagnosticada
como causa de dor abdominal na idade pediatrica. A cirurgia é o tratamento
de elei¢do na maioria dos doentes com litiase biliar complicada e sintomatica.

Palavras-chave: Dor Abdominal, Adolescéncia, Litiase Vesicular
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PD94 (13SPP-47349) - PECA DE TEATRO : “Al Al
CAPUCHINHOS! OLHAI QUE NAO HA VACINAS PARA
TUDO!..”

J. Franga Santos’; Adelaide Rebelo'; Clara Preto'; Cristina Rodrigues’; Elisa Silva'; Eli-
sabete Dores'; Graga Braganga'; Isabel Braga'; José Martins'; Leonor Dias'; Marlene
Santos'; Paula Mota?; Rita Fabiola®; Rosario Aguia'; Sara Pires '; Jovens da turma PIEF?
1- Centro Hospitalar de Trés-os-Montes e Alto Douro; 2- Escola Secundaria Nadir Afonso; 3-
ACES Alto-Tamega e Barroso

Introdugéo/objetivos: O Teatro é arte de exceléncia na educagio dos jovens
para a satide e a cidadania. Pega representada por profissionais de satide e jovens
sensibilizando para: 1- O sofrimento dos jovens vitimas de Violagdo e da Toxi-
codependéncia; 2- Os riscos inerentes ao consumo de diferentes drogas; 3- A
necessidade de informagao adequada sobre a atividade sexual; 4- A importancia
de pedir ajuda em situagdes de risco; possibilidade de alteragao da conduta, rele-
vando o apoio dos pares, familia, comunidade escolar e profissionais de saude.
Metodologia: Inspirada na fabula original - O Capuchinho Vermelho - a pega
foi recriada e apresentada a um publico juvenil (13-17 Anos). I Ato — Discoteca
Multiriscos - Enquanto jovens dangam na pista, entram em cena, sequencial-
mente, as 3 principais personagens: O capuchinho Vermelho, jovem ingénua,
sedutora que vai a discoteca pela 12 vez a procura do 1° amor; O Paulo Ganzas,
frequentador habitual, consumidor de “charros”, desejoso de experiéncias mais
fortes e a Beta canequinhas, 16 anos, acompanhada pelo alcool, o seu principal
companheiro. Série de acontecimentos nefastos, iniciada pela queda da jovem
alcoolizada, seguida da violagao do capuchinho “na floresta” por desconhecido,
finalizando com a overdose do Paulo Ganzas (a 1* viagem...). A musica, a inter-
vengao esclarecida e humoristica dos bombeiros “voluntarios”, que socorrem os
3 jovens, marcam e atenuam os distintos momentos dramaticos. I Ato — Hospi-
tal do coragéo - Os 3 jovens refletem sobre o ocorrido e pedem ajuda. Reuniéo
de médicos: Analise da intervengio efetuada na situagdo de coma alcoolico, da
violagdo e na paragem cardiaca por overdose (data show) e programam agdo de
intervengao escolar. IIT Ato - Escola multicultural - Agao pedagdgica, interativa,
sobre: 1- tabaco, alcool e outras drogas; 2 - Atividade sexual na adolescéncia.
Os jovens informados sdo condecorados com “a Ordem do coragao’, libertando
em seguida os amigos aprisionados e encarceram a “Morte personificada”. IV
Ato - Ponte Romana e Rio Tamega, Chaves - Jovens recuperados, integrados,
dizem Sim a VIDA. Piquenique de confraternizagio, fusao de atores e publico.
Resultados/Discussio: A peca foi filmada e sera replicada. Efetuada avaliagdo
quantitativa e qualitativa aos espetadores sobre os temas abordados. O Teatro
Pedagdgico ¢ uma forma de comunicagdo humana, ladico-recreativa, interativa
e de exceléncia para transmissdo de conceitos e valores relevantes.

Palavras-chave: teatro pedagdgico

PD96 (13SPP-60594) - (*) COMPORTAMENTOS DE
RISCO NA ADOLESCENCIA: UM CASO CLINICO DE
IST

Claudia Arriaga'; Silvia Neto'; Pascoal Moleiro?
1- Centro Hospitalar de Leiria e Pombal — Hospital de Santo André ; 2- Centro Hospitalar de
Leiria e Pombal — Hospital de Santo André

Introdugio: A atividade sexual desprotegida constitui a principal forma de
contagio de infe¢des sexualmente transmissiveis (ISTs) em adolescentes, muitas
das vezes por portadores assintomaticos. Nesta patologia saio comuns outros
comportamentos de risco assim como as co e sobreinfe¢oes, sendo preconizado
a instituigdo precoce da terapéutica empirica. Descri¢ao do caso: Adolescente
de 14 anos, sexo masculino, observado na urgéncia por queixas de disuria,
retenc¢do urindria, desconforto supra-pubico e secregdo uretral purulenta. Vida
sexual ativa hd um ano, com relagées homossexuais desprotegidas, multiplos
e ocasionais parceiros. Habitos tabagicos regulares e consumo esporadico de
alcool e drogas ilicitas. Histdria pessoal de automutilagdes, baixo rendimento
escolar, discriminagao sexual, bulling (vitima) e fraca rede de suporte sociofa-
miliar. Apés zaragatoa do exsudato medicou-se com esquema triplo de anti-
bioterapia oral, toma unica: Azitromicina 1g, Metronidazol 2g e Ciprofloxa-
cina 500mg, assim como aos parceiros. Foi referenciado para seguimento em
Consulta de Medicina do Adolescente. Na cultura de exsudato uretral houve
isolamento de Neisseria gonorrhoeae, sendo negativa para fungos e Clamydia
spp. Na reavaliagdo as duas semanas houve resolugao da sintomatologia com
exame clinico normal e com colheitas para serologias de ISTs que se revelaram
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negativas. Controlo de serologias aos 6 meses, nomeadamente para Clamydia,
VDRL, HIV1e2, AgHBs e AcHBc, também negativas. Evolugao favoravel, sem
aparentes sequelas apesar da manutengdo de comportamentos de risco. Dis-
cussdo: A identificacdo de comportamentos de risco constitui um alerta para
a investigagdo adicional de outros, pela elevada frequéncia de comorbilidades.
Nas ISTs, a escolha de terapéutica deve ser orientada pela clinica e anteceden-
tes. A Neisseria gonorrhoeae e a Clamydia trachomatis constituem os agentes
etioldgicos mais frequentes nas uretrites pelo que o esquema terapéutico utili-
zado é o de elei¢do nestes casos. A institui¢ao terapéutica precoce é imperativa
para prevengio de complicagdes, sequelas e multiplos contdgios, e desta forma
promover evolugéo favoravel.

Palavras-chave: adolescentes; comportamentos de risco; gonorreia

PD97 (13SPP-66072) - 14 ANOS SEM MENARCA,
INVESTIGAR OU NAQ?!

Catarina Pires'; Ana Margarida Correia'; Inés Coelho'
1- USF Grao Vasco

Introdugio: A DGS recomenda observagio do estadio pubertério e abordagem
do tema da sexualidade apds os 11 anos de idade da crianga, durante as consul-
tas de vigilancia infantil e sempre que oportuno. A amenorreia priméria (AP)
ocorre em 2,5% das jovens, sendo as alteragoes congénitas raras, ocorrem em
4% da AP. Descrigao de Caso: Utente com 16 anos de idade, estudante, 11°ano
de escolaridade, bom rendimento, a viver com os avés paternos, pertencente a
uma familia de classe média, com disfun¢ao moderada, sem antecedentes pes-
soais e familiares patoldgicos relevantes. Resultante de gravidez nao desejada,
porém acompanhada e sem intercorréncias. Com um ano de idade passa a viver
com os avos paternos, mantendo proximidade com a mae. Aos 14 anos, recorre
auma consulta aberta, acompanhada pela av6, em consequéncia de episédio de
lipotimia, que a jovem néo valoriza. Exame objectivo normal, estadio puberta-
rio adequado & idade. Com inicio de desenvolvimento dos caracteres sexuais
secundarios aos 11 anos. No decorrer da consulta, a avo refere a auséncia de
menarca da neta e a sua preocupagao com o facto. Por esta preocupagio ja ter
sido referida no exame global aos treze anos, a Médica de Familia requisita and-
lises hormonais e ecografia ginecoldgica. Andlises normais, a ecografia gine-
colégica revela auséncia de ttero. Encaminhada para consulta de Ginecologia,
onde ¢é colocada a hipdtese de sindrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser.
Discussédo: O sindromeMayer-Rokitansky-Kuster-Hauser caracteriza-se por
uma malformagio genital com incidéncia de 1/4500 nos recém-nascidos do sexo
feminino, caracterizado por: cariétipo e fendtipo normais, AP, fungdo ovarica
normal, aplasia congénita do ttero e dos 2/3 superiores da vagina. Embora a
amenorreia constitua o primeiro e o principal sintoma, 10% das raparigas s6
recorrem a consulta alegando problemas nas relagdes sexuais: dificuldade de
penetragao, algias pélvicas e dispareunia. Estamos, portanto, perante um caso
que evidencia a importancia que o Médico de Familia deve atribuir as preocu-
pagoes dos utentes e seus familiares. Considerando que o inicio da vida sexual
¢ cada vez mais precoce, ¢ muito importante a abordagem do desenvolvimento
sexual. Deste modo, serd possivel uma intervengao atempada, antes do inicio
de uma vida sexual activa.

Palavras-chave: Sindrome Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser; Malformagio
genital; Amenorreia Primaria

PDY8 (13SPP-83974) - CONTRACEPCAO NA
ADOLESCENCIA

Matilde Padrao Dias'
1- USF Dafundo

Introdugdo: A adolescéncia é a fase de transigdo entre a infancia e a idade adulta,
incluindo a faixa etdria dos 10 aos 19 anos, de acordo com a OMS. Séo diversas
as consequéncias de uma gravidez precoce e indesejada, tanto sociais e pessoais,
como médicas (menos cuidados antenatais e atraso nos cuidados intra-parto,
trabalho de parto prolongado/distocia, infecgdes sexualmente transmissiveis
(ISTs), abortos nao assistidos medicamente). Objectivo: Rever as recomendagdes
relativas a contracepgao na adolescéncia. Métodos: Pesquisa de artigos inde-
xados na Pubmed, usando os termos MeSH Adolescent e Contraception, com
limites temporais (artigos dos ultimos 10 anos) e linguisticos (Inglés, Portugués
e Espanhol). Foi ainda realizada pesquisa nos sites de Sociedades nacionais e
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internacionais de Pediatria e Ginecologia. Resultados: O clinico deve estar alerta
para questdes éticas e legais no que se refere a confidencialidade, avaliagdo da
possibilidade de maus tratos ou a abordagem de menores de 16 anos (critérios
de Fraser). Factores motivacionais como o medo de engravidar ou objectivos
educacionais, podem ser preponderantes na procura do adolescente de méto-
dos contraceptivos. E fundamental também dar resposta de forma adequada
as preocupagdes e riscos da contracepgdo em adolescentes, como variagdes de
peso, acne, cancro, entre outros. Por si so, a idade ndo é contra-indicagdo para
nenhum dos métodos contraceptivos disponiveis (critérios de elegibilidade 1
e 2), sendo recomendével uma contracep¢ao personalizada em associa¢do com
o preservativo, ja que ¢ o unico método que protege das ISTs. De realgar ainda
a importincia de métodos de contracep¢io de emergéncia, ja que impedem a
gravidez indesejada e podem ser utilizados com seguranga nesta faixa etdria.
Concluséo: A contracepgdo na adolescéncia pode ser um desafio face as parti-
cularidades desta faixa etdria, devendo ser adequada a cada caso, ponderados os
riscos e beneficios de cada método, tendo presente que nao ha métodos ideais
e que a decisdo deve ser individual.

Palavras-chave: Contracep¢ao; Adolescéncia

PD99 (13SPP-63463) - VOMITOS E IRRITABILIDADE:
UMA DENUNCIA ORGANICA, SOCIAL OU
CRIMINAL?

Ana Isabel Azevedo'; Arménia Oliveira'; Denise Schmitt'; Susana Tavares'; Cristina Rocha'
1- CHEDV

Lactente do sexo feminino, 2M e 3S de idade. Antecedentes gestacionais e
perinatais irrelevantes. Pais jovens ndo consanguineos, mae com trombocito-
penia, ndo observada no RN. Internamento ao més de idade por vémitos, irri-
tabilidade e ligeira hipotonia axial associadas a Ecografia transfontanelar com
visualizagdo de ligeira assimetria do liquido periencefalico. Reinternamento
aos 2M e 3S na sequéncia de recursos a SU de diferentes hospitais por episo-
dios de vomitos, irritabilidade e leucocittria. Do exame objetivo, salientava-se
equimose paraumbilial, hipotonia axial, olhar vago e aumento do PC. Negada
histdria traumatica. Analiticamente apresentava anemia com reticulocitose, ele-
vagdo ferritina e auséncia de alteragdo coagulagdo. Repetiu EcoTF com extensa
hemorragia subdural, confirmada por RMN, com diferentes tempos evolutivos.
Por suspeita de maus tratos foi observada por Oftalmologia, sendo evidentes
hemorragias retinianas bilaterais, e realizou radiografia de esqueleto com apa-
rente fratura de costelas. Para exclusao de etiologia organica, nomeadamente
aciduria glutdrica e coagulopatia, efetuou estudo metaboélico e hematolégico,
sem alteragdes. Procedeu-se a sinalizacdo ao Servigo Social/CPC]J/Gabinete
ML e abertura de processo no Ministério Publico. Os pais negaram sempre
qualquer tipo de agressdo (involuntaria/intencional). Teve alta para institui¢do
enquanto aguarda decisdo juridica. O acompanhamento em consulta externa
tem demonstrado evolugio favoravel, sem intercorréncias de novo, desenvolvi-
mento psicomotor adequado e resolugao das alteragdes neuroldgicas. Repetiu
radiografia tordcica com resolugdo do calo dsseo, confirmando a suspeita de
fratura dos arcos costais. Discussdo: A evidéncia de hemorragias subdural e
retiniana em diferentes estadios evolutivos associadas a fratura de arcos costais
e equimose abdominal em pequeno lactente com histéria de multiplos recursos
a diferentes hospitais é fortemente sugestiva de maus tratos fisicos, intencionais
ou nao, nomeadamente ”Shaken Baby Syndrome”. A referenciagéo da situagao
aos Servigos Sociais, Médico legais, CPC] e Ministério Ptblico deverd ser efe-
tuada, devendo contudo ser realizado um exercicio exaustivo de exclusao de
patologia organica. Este caso ilustra igualmente necesséria a existéncia de um
Servico de informagao Clinica entre hospitais, nomeadamente com criagdo de
um sinal de alerta informatico em rede inter-hospitalar nacional para multiplas
idas a SU que facilite a identificagdo de casos suspeitos.

Palavras-chave: Maus tratos, Hemorragia subdural, Shaken Baby
Syndrome

PD100 (13SPP-48209) - TERAPIA OCUPACIONAL
E INTEGRAGCAO SENSORIAL EM PEDIATRIA: DA
AVALIACAO A INTERVENCAO

Marta Gongalves'
1- Reftigio Aboim Ascengio
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Resumo: A Terapia Ocupacional compreende a avaliagdo, tratamento e habili-
tagdo de individuos com disfuncéo fisica, mental, atraso de desenvolvimento e
em risco social. O neurodesenvolvimento afecta a capacidade das criangas para
participarem em quase todas as ocupagdes, que sdo geralmente de autocuidados,
brincar, aprendizagem, interagdes familiares e pares. A analise do desempenho
de criangas com atrasos no desenvolvimento requer o bom conhecimento do
funcionamento do Sistema Nervoso Central (SNC), do processamento senso-
rial, do desenvolvimento do controlo motor e uma apreciagdo da complexi-
dade do desenvolvimento neurolégico das criangas. Uma crianga com pobre
processamento sensorial pode apresentar dificuldades no desempenho das
atividades de vida didria (vestir, higiene, alimentagio); no brincar; no desem-
penho académico; na identidade pessoal; no comportamento e na participado
social. Sera foco deste trabalho o processamento sensorial, pois cada vez é mais
evidente a sua implica¢do nas perturba¢des do desenvolvimento, e como estas
perturbagdes estdo a alterar as estruturas familiares e por conseguinte a nossa
sociedade. Sabe-se que quando o corpo interage com o ambiente que o rodeia,
esta interagao provoca alteragdes nos 6rgaos sensoriais do corpo. O cérebro, por
sua vez, mapeia essas alteracdes e desse modo, indiretamente, 0 mundo exte-
rior ao corpo adquire forma e representagao no interior do cérebro. A integra-
¢do sensorial é o processo neurologico que envolve a organizagao da sensagao
vinda do corpo e do ambiente, de modo a ser dada uma resposta adaptativa. A
disfungio de integracdo sensorial pode interferir diretamente com o processo
neuroldgico de aprendizagem, ou pode causar comportamentos disruptivos que
interferem com o trabalho escolar, mesmo que a crianga tenha uma capacidade
normal de aprendizagem. Com este trabalho em contexto real pretende dar-se
a conhecer a Teoria de Integragdo Sensorial, que ¢ utilizada como uma impor-
tante ferramenta pelos terapeutas ocupacionais, mas que tem intimeras estra-
tégias que podem ser Uteis a diferentes drea da satde. A investigagdo sustenta
que a aplicagdo desta teoria é eficaz, como também na drea das neurociéncias
se tem provado a grande importancia dos sentidos na construgdo do cérebro
complexo. Em Portugal, desde de 2006 que existem Pds-Graduagdes em Teoria
de Integragdo Sensorial para terapeuta ocupacionais, tendo existido também
formacéo aberta a psic6logos, fisioterapeutas e terapeutas da fala.

Palavras-chave: Terapia Ocupacional Integragdo Sensorial

PD101 (13SPP-15450) - HIPERTENSAO
INTRACRANIANA IDIOPATICA - A PROPOSITO DE
TRES CASOS CLINICOS

Catarina Maia'; Jacinta Fonseca'; Marta Vila Real'; Fitima Santos'
1- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho, EPE

A Hipertensao Intracraniana (HIC) Idiopadtica, também chamada de pseudotu-
mor cerebri é uma das causas de cefaleias e perda visual. Os autores descrevem
as principais caracteristicas de trés casos, dois rapazes e uma rapariga, com
diagnoéstico de HIC Idiopética. Em relagdo a antecedentes pessoais, é apenas
de salientar em um deles obesidade. A idade de apresentagdo variou entre os
4 e 0s 13 anos, sendo o sintoma mais comum a diminui¢do da acuidade visual
(100%), associado num dos casos a diplopia horizontal e noutro a escotoma
central. Dois dos pacientes referiam cefaleias e destes um apresentava foto-
fobia, vomitos e alteracdes do comportamento que oscilava entre sonoléncia
e agitagdo. Ao exame objetivo 0 edema papilar bilateral com perda visual foi
unanimamente constatado, seguido pela parésia do VI par craniano num dos
casos. O estudo realizado, nomeadamente a RMN sem alteragdes relevantes e
a pressdo de abertura do liquido cefalorraquidiano superior a 20cmH20 na
pungéo lombar, corroborou a hipétese de HIC Idiopatica. Todos os pacien-
tes iniciaram tratamento com acetazolamida, com resolugdo progressiva dos
sintomas e melhoria da acuidade visual. Cinco meses ap6s o diagnéstico ha
persisténcia de edema papilar, embora ligeiro e em resolugdo num dos casos.
Durante o follow up um paciente apresentou recorréncia, cerca de 3 anos e 8
meses apos o episddio inicial. O tratamento foi semelhante, apresentando evo-
lugdo favoravel até a data. Do estudo realizado com pesquisa dos fatores de risco
e condigdes associadas, apenas neste ultimo se constatou estudo protrombdtico
ocasionalmente alterado com Proteina S inferior ao normal e estudo genético
com variante c.1298 A>C do gene MTHFR em homozigotia (genétipo C/C) e
variante 4G na posigdo -675 do gene PAI-1 em homozigotia (genétipo 4G/4G).
A presenga de alteragdes em mais do que um fator trombofilico podera teori-
camente condicionar um risco acrescido de patologia trombética, embora nao
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esteja descrito um risco acrescido com esta associagdo. O estudo da coagula-
¢do incluindo proteina S recentemente realizado nao mostrou alteragoes. Os
autores apresentam este trabalho para realgar os principais sintomas e sinais
associados a HIC Idiopatica. O seu diagndstico, tratamento precoce e follow
up apertado sdo essenciais, até porque o edema papilar e as alteragdes visuais
se podem manter vérios meses apds o diagnostico, e a hipotese de recorréncia,
apesar de pouco comum, deve ser tida em conta.

Palavras-chave: Hipertensdo Intracraniana, pseudotumor cerebri, cefaleias,
perda visual

PD102 (13SPP-36700) - SINDROME DE HANDL EM
IDADE PEDIATRICA

Daniel Gongalves'; Joana Meireles’ Ruben Rocha’; Mafalda Sampaio®; Miguel Leao®

1- Servigo de Pediatria do Hospital Pedidtrico Integrado - Centro Hospitalar de Sao Joao; 2-
Servigo de Neurologia - Centro Hospitalar de Sao Jodo; 3- Unidade de Neurologia Pediatrica do
Hospital Pedidtrico Integrado - Centro Hospitalar de Sao Joao

Introdugio: O acronimo HaNDL (Headache and Neurologic Deficits with
cerebrospinal fluid Lymphocytosis), criado por Berg e Williams em 1995, diz
respeito a um sindrome em que ocorre uma associagdo de cefaleias com défices
neurolégicos transitorios e linfocitose do liquido cefalo-raquidiano (LCR), sem
agente infeccioso identificado. Caso clinico: Descreve-se o caso de uma adoles-
cente de 14 anos, previamente sauddvel, que recorreu ao Servico de Urgéncia
por apresentar cefaleias de predominio occipital e vomitos intermitentes com
10 dias de evolugdo. Em alguns dos episodios a cefaleia era acompanhada de
disartria e parestesias das extremidades. Teve febre nos primeiros 2 dias. O
exame neuroldgico era normal. O estudo analitico e a tomografia computorizada
cerebral ndo apresentavam alteragdes. A pun¢do lombar demonstrou pleocitose
(142 células/uL) com predominio de linfdcitos, sem outras alteragdes. Durante
o internamento ocorreu resolugao das queixas, tendo alta com diagnéstico pro-
vavel de meningite de liquor claro, sem isolamento de agente. Quatro dias apos
a alta, ocorre reaparecimento de cefaleias com as mesmas caracteristicas, mas
sem vomitos ou outros sintomas acompanhantes. Repetiu pun¢ao lombar, com
agravamento da pleocitose (250 células/uL). Os exames virologico, bacteriol-
gico, e micoldgico do LCR foram negativos, assim como a pesquisa de células
tumorais no LCR. A ressonincia magnética nuclear (RMN) cerebral, o estudo
imunolégico e a imunofenotipagem sérica e do LCR néo revelaram alteragdes.
Durante o internamento manteve alguns episédios de cefaleias, que cederam
com a administragdo de paracetamol. Repetiu a pungao lombar no 16° dia de
internamento, apresentando diminuigio da contagem celular (20 células/uL). O
exame neuroldgico a data de alta mantinha-se normal. Nao ocorreram recidivas
durante o periodo de seguimento (6 meses). Discussdo: Perante toda a investi-
gagdo efectuada negativa, a estabilidade clinica e a redugéo franca da pleocitose,
foi estabelecido o diagndstico de Sindrome de HaNDL. Este é caracterizado
por episddios recorrentes (1 a 20) de défices neurolégicos, acompanhados ou
seguidos de cefaleias de intensidade moderada a grave e linfocitose do LCR.
A afasia e os défices sensitivos ou motores sio os achados neurolégicos mais
frequentes. Os exames culturais, o estudo imunolédgico e a RMN cerebral sdo
obrigatoriamente normais, pelo que o Sindrome de HaNDL ¢ um diagndstico
de exclusdo. O curso é auto-limitado, sendo a recuperagido completa a norma
em todos os doentes.

Palavras-chave: Sindrome HaNDL, pleocitose, cefaleias

PD103 (13SPP-39148) - TROMBOSE DO SEIO LATERAL:
COMPLICACAO DE UMA OTITE MEDIA AGUDA

Liane Correia-Costa'; Mariana Matos Martins'; Vania Gongalves'; Armanda Passas’; Sara
Cruz? Ditza de Vilhena? Delfim Duarte?; Patricia Santos'; Helena S4 Couto’; Sofia Aroso!
1- Servigo de Pediatria, Departamento MCJ, Hospital Pedro Hispano, ULS Matosinhos; 2- Servigo
de Otorrinolaringologia, Hospital Pedro Hispano, ULS Matosinhos

Introdugéo: A trombose do seio lateral (TSL) é actualmente uma complicagido
intracraniana rara, mas grave, da otite média aguda (OMA), correspondendo
a cerca de 6% das complicagdes intracranianas. No entanto, a sua incidéncia
diminuiu com a introdugao dos antibidticos de largo espectro. Caso clinico:
Os autores relatam o caso de um rapaz de 4 anos admitido no SU por quadro
com 10 dias de evolugao de febre alta, cervicalgias, cefaleias e otalgia bila-
teral. Desde ha 5 dias encontrava-se medicado com amoxicilina por OMA
direita. Ao exame objectivo apresentava sinais de OMA bilateral, supurada
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a direita, cervicalgia direita e dor a palpa¢do da ponta da mastoide. Realizou
tomografia computorizada e angiorressonéncia cerebral que revelou trom-
bose seio sigmoide direito e otomastoidite bilateral. Iniciou antibiotioterapia
endovenosa com ceftriaxone e metronidazol e foi submetido a miringotomia
com colocagdo bilateral de tubos de ventilagdo transtimpénicos. Comple-
tou 6 semanas de tratamento antibiético, com boa resposta clinica inicial e
resolucéo das queixas, e foi decidido néo iniciar terapéutica anti-coagulante.
Conclusao: A TSL actualmente é uma complicagio rara da OMA contudo é
importante um alto indice de suspeita para um diagnostico precoce seguido
de tratamento médico e cirirgico adequado, pois o atraso no diagnéstico e
terapéutica pode originar consequéncias sérias. O inicio de anti-coagulagdo
com heparina ou anticoagulantes orais pode prevenir complicagdes rela-
cionadas com a persisténcia ou propagagao do trombo mas a sua utilizagao
ainda é controversa e estd, sobretudo, indicada em casos de trombose extensa
com sinais neurolégicos, embolizagdo séptica provavel e febre persistente. No
entanto, neste caso, ponderado o risco de complica¢des da hipocoagulagio,
optou-se por uma abordagem conservadora. Durante o seguimento, imagem
cerebral de controlo permitira avaliar a recanalizagio do seio lateral que acon-
tece na maioria dos casos descritos na literatura, mesmo sem institui¢ao de
terapéutica anti-coagulante.

Palavras-chave: Otite média aguda, Otomastoidite, Trombose do seio
lateral

PD104 (13SPP-39695) - MIOPATIA CENTRAL CORE
SEM CORES? - UM CASO FAMILIAR

Joana Meireles'; Daniel Gongalves? Ruben Rocha% Mafalda Sampaio? Miguel Leao?
1- Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar de Sdo Jodo, Porto; 2- Unidade de Neuropediatria
do Hospital Pedidtrico Integrado - Centro Hospitalar de Sao Joao

Introdugédo: As miopatias central core (MCC), sdo caracterizadas por fra-
queza muscular congénita, variavel, habitualmente simétrica e proximal. A
maioria dos doentes afectados apresenta um fendtipo caracterizado por défice
motor ligeiro ndo progressivo, proximal e simétrico, com grau de envolvi-
mento dos musculos faciais e do pesco¢o muito variavel e habitualmente
sem envolvimento dos musculos extraoculares e do musculo cardiaco. O
diagnostico é realizado com base na clinica e nos achados histopatolégicos,
caracterizados por fibras musculares com nucleo central caracteristico e na
identificagdo de mutagdes do gene mais frequentemente encontrado nas MCC,
o gene RYR1, codificante do receptor de rianodina 1. Caso Clinico: Apre-
sentamos o caso de uma familia, com um quadro de défice motor proximal
ligeiro e simétrico, ndo progressivo, com um padrﬁo de transmissio AD. O
caso index apresentou uma clinica de hipotonia e dificuldade respiratéria
perinatal, infec¢des respiratdrias de repeti¢ao, assimetria da expansibili-
dade toracica e atraso no desenvolvimento motor. Actualmente apresenta
escoliose, dificuldade da marcha, fatigabilidade e défice motor proximal
grau 4/5 nos membros inferiores, sem envolvimento dos musculos faciais
ou extraoculares. Estudos seriados, apresentavam valores de CK cerca de 2
vezes o limite superior do normal. O EMG mostrou achados compativeis
com miopatia. Na biépsia muscular (caso index e dois familiares afectados
em primeiro grau) ndo foi possivel identificar cores. Apesar deste facto,
tendo em conta o fenétipo e o padrao de hereditariedade, a pesquisa de
mutagoes do gene RYR1 mostrou uma mutagdo potencialmente patogénica
nao descrita previamente. A mesma mutagéo foi identificada em todos os
individuos clinicamente afectados, pertencentes a 3 geragdes. Discussio:
Chama-se a atengédo para a variabilidade fenotipica da MCC quer quanto
aos aspectos clinicos, quer, ao contrario do que foi inicialmente descrito,
em termos analiticos e histopatologicos, nomeadamente pela auséncia de
cores. Contudo, a segrega¢io simultdnea das manifestagdes clinicas e da
mutagdo encontrada no caso index em trés geragdes confirma a sua patoge-
nicidade. Realgamos a importéncia do diagnéstico precoce, particularmente
em membros assintométicos destas familias, pela possibilidade de evitar a
utiliza¢ao de anestésicos voldteis, que aumentam a susceptibilidade a sin-
drome de hipertermia maligna associada a MCC e permitir a realizagdo de
aconselhamento genético.

Palavras-chave: miopatia, central core, RYR1
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PD105 (13SPP-41876) - AFINAL O PROBLEMA NAO
ERA ORTOPEDICO...

Joana Correia'; Maria José Dinis’ Conceigao Silva’; Sandra Ramos?
1- Centro Hospitalar do Porto; 2- Centro Hospitalar Povoa de Varzim/ Vila do Conde

Introdugio: Os Acidentes Vasculares Cerebrais (AVC) em idade pedidtrica tém
uma incidéncia variavel de 2-6/100 000 criangas e apresentam morbilidade e
mortalidade significativa. A sua etiologia é variada, no entanto a maior parte
das vezes permanece idiopética. Caso Clinico 1: Crianca de 21 meses, sexo
feminino, sem antecedentes perinatais relevantes. Seguimento em consulta de
Oftalmologia por estrabismo, e Ortopedia por displasia do desenvolvimento da
anca, onde foi constatado atraso da marcha. Observada no servigo de urgéncia
por episédio de convulsdo ténico-clonica generalizada, sem febre. Ao exame
objetivo com bom aspecto geral, sem dismorfias, estrabismo convergente a direita
e hemiparesia direita de predominio no membro inferior (MI), com ROT's ligei-
ramente mais vivos, espasticidade e pé ligeiramente equino. Ficou internada
para investigagdo. A RMN cerebral revelou lesdo encefaloclastica-subcortical
fronto-parietal esquerda ndo recente, sugestiva de enfarte em territério da arté-
ria cerebral média. EEG com moderada atividade paroxistica parieto-temporal
posterior esquerda. Alta medicada com terapéutica anti-epilética e orientada
para consulta de neuropediatria e fisiatria. Estudo etioldgico em curso. Caso
clinico 2: Crianga de 2,5 anos, sexo masculino, sem antecedentes perinatais
relevantes. Aquando do inicio da marcha (18-20 meses), constatada claudica-
¢do a direita, sendo enviado a consulta de ortopedia. Excluida patologia orto-
pédica, sendo orientado para consulta de neuropediatria. Ao exame objetivo
apresentava hemiparésia direita de predominio no MI, com espasticidade e pé
equinovaro. A RMN cerebral revelou hipersinal do brago posterior da capsula
interna esquerda, acompanhada de retragdo atréfica da parede ventricular
adjacente- cicatriz glidtica. O estudo etiolégico do AVC perinatal realizado
foi negativo. Orientado para fisiatria. Aos 6 anos, apresenta desenvolvimento
cognitivo adequado, sem epilepsia. Discussdo: Nas criangas o diagnostico de
AVC ¢ frequentemente tardio, manifestando-se por sequelas motoras ou atra-
sos cognitivos a longo prazo. E essencial um elevado indice de suspeigio como
principal determinante para a sua identificagao e intervencao precoce.

Palavras-chave: Acidente Vascular Cerebral; hemiparésia

PD106 (13SPP-42203) - MIELORRADICULOPATIA A
SCHISTOSOMA - UM CASO RARO

Laura Azurara'; Ana Caldeira'; José Carlos Ferreira'
1- Hospital Sao Francisco Xavier, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental

Introdugao: A Schistosomose é uma doenga causada por um parasita do género
Schistosoma. A infestagdo ocorre habitualmente através de d4gua doce conta-
minada. Apds inoculagio, o parasita migra para diferentes areas, dependendo
da espécie implicada. As complicagdes cronicas sio geralmente observadas em
individuos que vivem em dreas endémicas e que tém uma exposi¢ao recorrente
a este agente, embora também possam ser observadas em viajantes. A mielo-
radiculopatia a Schistosoma ¢é caraterizada pela triade dor lombar/membros
inferiores, paraparésia e/ou alteragdo da sensibilidade dos membros inferiores
e disfun¢do urindria. Caso clinico: Crianga de 2 anos e 4 meses, sexo mascu-
lino, natural e residente em Sdo Tomé e Principe, com antecedentes irrelevantes,
transferida para Portugal por parésia dos membros inferiores, incontinéncia de
esfincteres e retengdo urindria com 5 meses de evolugdo. Neste periodo, teve
2 internamentos por pidria e hematuria, tendo sido submetido a cistostomia.
Ao exame objetivo destacava-se: palidez da pele e mucosas; taquipneia; sopro
holossistolico ITI/VI; hipertonia espastica dos membros inferiores com clénus
dos pés; hiperreflexia nos reflexos rotulianos com assimetria nos reflexos aqui-
lianos (D>E); sinal de Babinski presente a direita e atonia do esfincter anal. A
investigagdo complementar revelou anemia normocitica normocrémica; leu-
cocitose com neutrofilia; possitividade para a pesquisa de anticorpos e antigé-
nios do Schistosoma no soro e liquor; presen¢a de Schistosoma intercalatum
nas fezes; infe¢ao urindria a Candida tropicalis; presenga, no ecocardiograma,
de massa aderente a valvula mitral, com regurgitagdo mitral moderada, de
provavel etiologia displasica. Os restantes exames, em particular os imagiold-
gicos, ndo revelaram alteragdes. Perante os diagnosticos de mielorradiculopa-
tia a Schistosoma e cistite a Candida tropicalis,foi iniciada terapéutica dirigida
com praziquantel e fluconazol, tendo-se assistido a regressao do quadro de
paraparésia e a melhoria do quadro de disfungdo de esfincteres. Discussdo: A
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mielorradiculopatia a Schistosoma é uma entidade rara em Portugal, mas que
deve ser equacionada perante um caso de clinica tipica e contexto epidemiold-
gico adequado. No presente caso, foi possivel a confirmagao do diagnéstico e a
institui¢do de terapéutica dirigida, apesar da auséncia de alteragdes citoquimicas
no liquor e dos achados imagioldicos tipicos, o que em parte talvez possa ser
explicado pela longa duragéo do quadro.

Palavras-chave: Schistosomose, Schistosoma, mielorradiculopatia

PD107 (13SPP-52615) - CASUISTICA DE TUMORES DO
SISTEMA NERVOSO CENTRAL

Joana Gil'; José Miguéns? A. Siborro de Azevedo'
1- Unidade de Pediatria Geral; Servigo de Pediatria Médica; Departamento de Pediatria, Directora:
Prof. Doutora Maria do Céu Machado; CHLN-HSM; 2- Servigo de Neurocirurgia; CHLN-HSM

Introdugéo: Os tumores do sistema nervoso central (SNC) sao os tumores
de 6rgao solido mais frequentes em idade pediétrica. Sao a principal causa de
morte por cancro na infancia e adolescéncia e sdo causa importante de mor-
bilidade. Objetivo: Caracterizar os casos de tumores do SNC admitidos numa
Unidade de Pediatria Geral (UPG) de um hospital tercidrio. Métodos: Analise
retrospetiva dos dados relativos aos doentes internados numa UPG de Janeiro
de 2010 a Maio de 2012. Estatistica descritiva através do Microsoft Excel® (ver-
30 2010). Resultados: Foram identificados 22 internamentos (21 doentes) por
tumores do SNC, o que corresponde a aproximadamente 3% dos internamentos
na UPG no periodo estudado. Onze doentes (52,4%) eram do sexo masculino e
a média de idades foi de 5,75 anos (mediana 6 anos, minimo 3 meses e maximo
14 anos). Dos 22 internamentos, 18,2% (4/22) foram por recidiva tumoral em
doentes com diagnéstico prévio. Globalmente, o tempo médio até ao diagnos-
tico foi de cerca de 2 meses. Em 2 doentes, o diagnostico de tumor do SNC foi
um achado imagiolégico incidental. Clinicamente, cefaleias, nduseas e vomi-
tos foram os sintomas mais frequentes (54,5%, 12/22) e no exame objectivo, 0
papiledema foi o achado mais frequente (31,8%, 7/22). A TC-CE foi 0 exame de
imagem mais usado (54,5%, 12/22). Em 27,3% (6/22) dos casos foi necessario
efetuar TC-CE e RM-CE. Em termos topograficos, os tumores com localizagio
central foram os mais comuns (33%, 7/21). Os diagnésticos histologicos mais
frequentes foram o astrocitoma pilocitico grau I e o ependimoma anaplasico
grau III, cada um deles com 4 casos (19% cada, 4/21). Foi possivel cirurgia com
remogao total do tumor em 63,6% dos casos (14/22) e houve necessidade de
colocagao de sistema de derivagdo ventriculo-peritoneal por hidrocefalia em 6
doentes (27,3%, 6/22). Apos o internamento, 15 doentes (68,2%) foram segui-
dos na consulta de neurocirurgia e 7 (31,8%) encaminhados para consulta de
oncologia. Conclusdes: Tendo em conta a frequéncia dos tumores do SNC e a
morbilidade e mortalidade associadas, importa destacar que perante sintomas
e sinais de hipertensio intracraniana deve-se pensar na possibilidade de lesao
expansiva do SNC. O diagndstico atempado é fundamental para a obtengéo de
melhores resultados com menor morbilidade.

Palavras-chave: tumores do SNC; pediatria

PD108 (13SPP-61791) - UMA CONVULSAOQ, DOIS
DIAGNOSTICOS

Joana Carvalho'; Ana Dias'; Susana Sousa'; Juan Calvino'; Marcia Quaresma'; Nilza
Ferreira’
1- Centro Hospitalar de Tras os Montes e Alto Douro

Introdugéo: A intoxicagdo por mondxido de carbono (CO), ao contrario de
outras intoxicagdes voluntdrias, demonstra uma variagio regional e sazonal,
sendo mais comum durante os meses de Inverno e em climas frios. A intoxi-
cagdo por CO severa pode produzir sintomas neurolégicos como convulsoes,
sincope ou coma. Caso Clinico: Crianga de seis anos de idade, sexo masculino,
sem antecedentes pessoais de relevo, que foi trazido ao servigo de urgéncia (SU)
em ambulancia por episédio de vomito, seguido de palidez cutanea, olhar fixo
e movimentos ténico-clonicos dos membros superiores e inferiores, de curta
duragdo com recuperacdo espontanea (apds oxigénio suplementar). A entrada
no SU encontrava-se consciente, embora desorientado, sem outras alteragées
ao exame neuroldgico. Realizou controlo analitico que néo revelou alteragdes
e foi internado para vigilancia, com a hip6tese de primeiro episédio convul-
sivo. Apds 9 horas de internamento os familiares referiram que a crianga tinha
estado em sala fechada com equipamento de aquecimento de 4gua. Realizou
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entdo gasimetria que revelou COHb de 3,3%, iniciando terapéutica com oxigénio
por mdscara de alta concentragio. Manteve-se clinicamente estével, sendo que
a gasimetria realizada 20 horas ap6s a admissao foi normal. Em ambulatério
realizou electroencefalograma que revelou “abundante actividade paroxistica
frontal direita (predominante), esquerda (de ocorréncia ndo sincrona) e bilate-
ral, com acentuagdo marcada pela baixa da vigilia”, iniciando terapéutica com
valproato de sédio. Mantém seguimento em consulta externa, tendo realizado
ainda RMN cerebral que ndo revelou altera¢des. Comentarios: Os autores apre-
sentam este caso, pela curiosidade da coexisténcia de duas entidades clinicas.
Real¢am ainda a importancia de uma anamnese cuidadosa, com a formulagiao
de diagnosticos diferenciais e a realizagdo de exames complementares de diag-
néstico (ECD) adequados. No presente caso, a anamnese permitiu detectar a
intoxicagdo por CO, e a realizagdo de ECD confirmar a epilepsia.

Palavras-chave: Convulsao; Intoxicagio monoxido carbono; Epilepsia

PD109 (13SPP-63812) - PAROXYSMAL TONIC UPGAZE
OF CHILDHOOD- CASO CLINICO

Sara Narciso Ferreira'; Sofia Antunes’ Margarida Chaves’ Ana Pinheiro? Sara Martins?
Madalena Fialho? Eulalia Calado®

1- Departamento de Pediatria,Hospital de Santa Maria, CHLN; 2- Departamento da Mulher e
da Crianga, HPP Hospital de Cascais; 3- Servigo Neurologia Pediatrica, Hospital Dona Estefania

Introdugio:“Paroxysmal tonic upgaze of childhood” é uma situagio rara carac-
terizada por movimentos oculares conjugados para cima repetidos com flexao
do pescogo, por vezes associados a ataxia e sem alteragdo do estado de consci-
éncia. Existe uma variacao diurna dos sintomas, com alivio durante o sono e
exacerbagao associada a quadros febris. Apesar de, na maioria dos casos, ter uma
evolugdo benigna pode estar associada a ataxia, défice cognitivo e perturbagdes
oculomotoras. Caso Clinico: Lactente de 5 meses de idade, sexo feminino, raga
caucasiana, previamente saudével e com desenvolvimento psico-motor adequado
a idade. Recorre ao servigo de urgéncia por ter iniciado, subitamente, varios
episodios (sete em 30 minutos) de desvio conjugado do olhar para cima. Os
episodios tinham segundos de duragdo, sem alteragao do estado de conscién-
cia, do ténus ou da cor da pele. A entrada o exame objetivo era normal e nio
se observou a sintomatologia descrita. Durante o internamento manteve 5 a 6
episodios didrios dos movimentos oculares descritos que, por serem de curta
duracéo e sem repercussio hemodinimica, foram dificeis de objectivar. Iniciou
febre, que se manteve apenas no primeiro dia, com posterior aparecimento de
exantema macular. A avaliagdo laboratorial e electroencefalograma (EEG) foram
normais. Em D4 foi transferida para um Hospital Central onde repetiu EEG,
também normal, tendo tido alta. Mantém seguimento em Neuropediatria ha 3
meses e apesar de longos periodos assintomatica, ainda persistem os mesmos
movimentos oculares andmalos. Comentarios: Esta entidade representa um
desafio de diagndstico, quer pela sua raridade, quer pela dificuldade no diag-
ndstico diferencial com outras perturbagdes neuroldgicas, nomeadamente epi-
lepsia. Embora seja, na maioria dos casos, uma situagdo benigna é importante
manter um seguimento a longo prazo destas criangas.

Palavras-chave: paroxysmal tonic upgaze

PD110 (13SPP-66909) - CEFALEIAS REFERENCIADAS A
CONSULTA EXTERNA

Manuel Ferreira-Magalhaes'; Susana Tavares?
1- Servigo de Pediatria do Hospital Pediatrico Integrado, C.H.S.Jodo; 2- Servigo de Pediatria,
C.H. Entre Douro e Vouga

Introdugio: A cefaleia é dos motivos mais frequentes de consulta médica na
idade pedidtrica. Trata-se habitualmente de uma situagao benigna mas motivo
de grande ansiedade parental. Objetivos: Estudar os doentes pediatricos refe-
renciados a uma consulta externa hospitalar por cefaleias. Metodologia: Estudo
retrospetivo dos doentes referenciados por cefaleias a uma consulta de pediatria
de um hospital secundério. Resultados: Entre 2008-2012 o total de referencia-
¢des por cefaleias foi de 62 doentes, evidenciando-se um aumento ao longo
dos anos. Predominio do sexo masculino (57%) com uma mediana de 9 anos
de idade, verificando-se dois picos (6-8 anos e 14 anos). A origem foi, maiori-
tariamente, o SU e médico de familia (42% e 39%, respetivamente). A locali-
zagdo mais frequente das cefaleias foi frontal (39%), seguido de holocraniana
(19%), parietal (18%) e temporal (10%). As crises tinham uma frequéncia diaria
em 23% dos doentes, pelo menos 1 vez/semana em 38%, e 34% tinham crises
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mais espagadas. Sem hordrio preferencial em 56% dos doentes, sendo que as
apresentagdes matutina, vespertina ou noturna representaram 8%, 33% e 3%,
respetivamente. Encontrados fatores de agravamento em 23% dos doentes,
nomeadamente escola, stress e computador. A sintomatologia associada mais
referida foi fonofobia (50%), nduseas (47%), fotofobia (44%), vomitos (40%),
tonturas (16%) e parestesias (7%). A necessidade de analgesia foi referida em 52%
dos doentes, havendo uma relagido entre o seu uso e a existéncia de fotofobia e
fonofobia (p=0,009 e p=0,04, respetivamente). Também os doentes com hist6-
ria familiar de cefaleias/enxaqueca sdo os que mais usam analgesia (p=0,001).
Os diagndsticos mais frequentes foram as cefaleias de tensdo e enxaquecas
(54% e 30%, respetivamente). Cefaleias com origem no sistema respiratorio
superior corresponderam a 12% e outras causas a 5%. Dentro destas, real¢ar
uma neurofibromatose tipo I ja conhecida e um ganglioglioma diagnosticado
no seguimento da avaliagdo realizada na consulta. O registo e controlo sinto-
matico representou 95% das abordagens terapéuticas. Apenas 5% necessitaram
de terapéutica direcionada, nomeadamente flunarizina. Conclusao: Este estudo
evidencia a importéncia crescente das cefaleias na pediatria, assim como toda a
sintomatologia associada. A analgesia é uma componente importante no con-
trolo dos sintomas, principalmente quando estio associadas foto e fonofobia.
De referir a relevincia que pode ter a histéria familiar no controlo das cefaleias.

Palavras-chave: cefaleias, enxaqueca, neurologia

PD111 (13SPP-67050) - APRESENTACAO ATIPICA DE
NEUROPATIA OTICA HEREDITARIA DE LEBER -
RELATO DE CASO

Joana Miranda'; Rita Santos Silva’; Ana Maria Maia? Olinda Faria *; Raquel Sousa*

1- Servigo de Cardiologia Pediétrica, Hospital Pediatrico Integrado, Centro Hospitalar de Sao
Jodo, Porto; 2- Servigo de Pediatria, Hospital Pediatrico Integrado, Centro Hospitalar de Sao
Jodo, Porto; 3- Servigo de Oftalmologia, UAG Cirurgia, Centro Hospitalar de Sao Jodo, Porto

Introdugio: A Neuropatia Otica Hereditaria de Leber (NOHL) é uma doenga
rara, resultante de mutagdes no DNA mitocondrial. Cursa com perda progres-
siva da acuidade visual, devido a degeneragio ganglionar da retina e atrofia do
nervo 6tico. Caso clinico: Crianca de 8 anos, sexo masculino, com diminui¢ao
progressiva da acuidade visual e diplopia intermitente com uma semana de
evolugdo. Antecedentes de epilepsia desde os 2 anos e cefaleias recorrentes ha
8 meses. Avo e tia maternos com epilepsia. Na admissao objetivada diminui-
¢ao da acuidade visual do olho esquerdo (AVOE-contagem de dedos a 50cm;
AVOD-1/10) e edema bilateral da papila, sem outros défices neurologicos. A
TC cerebral nio revelou alteragées. Iniciou acetazolamida. Por agravamento
dos sintomas foi avaliado por oftalmologia, tendo-se verificado agravamento
da acuidade visual, defeito pupilar aferente do OE, edema da papila e escotoma
central bilaterais. Associada prednisolona, com melhoria ligeira dos sintomas.
A pungdo lombar com avaliagao manométrica revelou uma pressao de 320
mmH20, compativel com hipertensao intracraniana. O estudo analitico, auto-
anticorpos e serologias/polimerase chain reaction no liquido cefalo-raquidiano
para Borrelia, VDRL, Toxoplasma, VIH, Herpes Virus 1, 2 e 6, Enterovirus,
Parvovirus B19 e CMV foram negativos. Estudo neurofisioldgico com poten-
ciais evocados visuais sugestivo de disfungao grave das vias 6ticas. Embora a
RM cerebral tenha sido normal, a RM das érbitas revelou hipersinal em T2 e
ténue hipossinal em T1 no quiasma e por¢do pré-quiasmatica dos nervos dticos,
com acentuagio de realce apds contraste endovenoso. Com base nos achados
clinicos, estudo neurofisiologico e RM das 6rbitas, o diagndstico de NOHL
foi proposto e refor¢ado pela angiografia com fluoresceina. A sequenciagiao
dos genes envolvidos na doenga identificou a mutagdo 11778G>A na regiao
ND4, confirmando o diagnoéstico suspeito. O doente iniciou coenzima Q10 e
vitaminas do complexo B, mas sem recuperagdo da acuidade visual. Discus-
sdo: O diagnéstico de NOHL ¢ um diagndstico clinico, suportado pelo estudo
neurofisioldgico e RM das 6rbitas e confirmado pelo estudo genético. Apesar
da perda progressiva da acuidade visual ser a principal forma de apresentagio,
estdo descritos casos raros de NOHL plus que cursam com envolvimento do
sistema nervoso central. Os autores apresentam uma forma rara de NOHL plus,
num doente com NOHL confirmado por estudo genético, associada a epilepsia
e hipertensao intracraniana.

Palavras-chave: Neuropatia Otica Hereditéria de Leber; DNA mitocon-
drial; epilepsia ; hipertensao intracraniana
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PD112 (13SPP-73422) - SINDROME DE DRAVET - UM
DESAFIO DIAGNOSTICO

Filipa Margal'; Joana Oliveira'; Paulo Sousa'; Conceigao Freitas'; Rui Vasconcelos'
1- Servigo de Pediatria, Hospital Dr. Nélio Mendonga

Na sindrome de Dravet (SD) ou epilepsia miocldnica severa da infancia carac-
teriza-se por trés estadios. O estadio 1 geralmente com inicio por volta do 1°
ano de vida com repetidos episddios de estado epiléptico febril, por vezes focal,
nesta fase mantem-se o desenvolvimento. O estadio 2 inicia-se entre 0 1° e 0
2° ano de vida, com crises de vérios tipos e estagnagao do desenvolvimento. O
estadio 3 comega entre os 8-10 anos com menos crises, algum desenvolvimento
¢ possivel, apesar de quase todos os doentes apresentarem défice cognitivo sig-
nificativo. A causa do SD em cerca de 70% dos casos deve-se a uma mutacio
espontéinea truncada ou nonsence no gene SCN1A. Caso clinico: Crianca 6
anos, sexo masculino, primeiro filho de pais ndo consanguineos saudaveis.
Sem antecedentes familiares relevantes. Parto eutdcico de termo, somatometria
adequada a idade e Apgar 10/10. Aos 5 meses apresentou primeira convulsio
clénica do membro superior esquerdo com duragio aproximada de 3 minutos
com febre no decurso de infecgao respiratdria alta. No exame neuroldgico apre-
sentava hemiparesia esquerda de predominio braquial (Paresia de Todd) que
motivou o internamento. No internamento teve nova crise focal em apirexia.
Realizou EEG e TC-CE que néo revelaram alteragdes. Iniciou terapéutica com
valproato de sodio e seguimento em consulta de neuropediatria. Aos 9 meses
teve nova convulsdo ténico-clonica seguida de estado de mal que motivaram
internamento na UCINP, cedendo dificilmente a terapéutica. No estado pds-
critico apresentou hemiparésia direita com recuperagdo em 6 horas. A partir
dos 14 meses os episddios de crises convulsivas tornaram-se mais frequentes e
habitualmente associados a quadros infecciosos. Sendo os padrées dominantes:
as crises tonico-clonicas generalizadas e as crises focais. Desenvolvimento psi-
comotor sem alteragdes nos primeiros 12 meses de vida, idade a partir da qual
iniciou atraso global do desenvolvimento, perda da coordenagao, dificuldades
de interagéo e perturbagio do sono. Em Margo de 2012 surge a primeira altera-
¢do electroencefalografico que revelou durante o sono pontas FCT bilaterais. O
estudo genético detectou mutagdo no gene SCN1A. Discussdo: A pesquisa das
causas genéticas da epilepsia severa e do atraso do desenvolvimento desempe-
nham um papel fundamental na neuropediatria e neurologia. Detectar a base
molecular para a doenga oferece a familia uma razao para o esclarecimento da
mesma e permite o aconselhamento genético adequado.

Palavras-chave: Sindrome de Dravet, Epilespia mioclonica severa da infan-

cia, Atraso do desenvolvimento, Gene SCN1A

PD113 (13SPP-78033) - VARICELA: UM CASO FORA DA
ROTINA

Joana Pimenta'; Sofia Agueda'; M. Céu Espinheira'; Joana Rebelo'; Inés Azevedo? Ana
Maia'; Raquel Sousa'

1- Servigo de Pediatria do Hospital Pediétrico Integrado do Centro Hospitalar de Sao Jodo - Porto;
2- Servigo de Pediatria do Hospital Pediatrico Integrado do Centro Hospitalar de Sao Jodo - Porto;
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto

Introdugao: A varicela é uma doenga comum em idade pediétrica sendo geral-
mente benigna e auto-limitada. As complicagdes neuroldgicas ocorrem em
0,01% a 0,03% dos casos e num intervalo entre 1 semana a 9 meses apdsa infec-
¢do. Os acidentes vasculares complicam as infecgoes por VVZ em 1 em cada
15000 casos. Descri¢do do caso: Crianca de 4 anos de idade, sexo masculino,
previamente saudavel, com histdria de varicela um més atrds. Mae portadora
de distdrbio da coagulagao-mutagoes C677T e A1298C do gene MTHFR e
475-4G do inibidor do plasminogénio. Observado no SU por inicio subito de
movimentos de rotagdo involuntarios, repetitivos e amplos do membro superior
direito, associados a diminuigdo da forga muscular no hemicorpo homolateral e
anogao de alteragao da linguagem. Negava outras queixas. Ao exame objetivo
apresentava diminuicdo da for¢a muscular distal do membro superior direito e
sinal de Romberg duvidoso. O hemograma e bioquimica alargada nao demons-
traram alteragdes e a pesquisa de drogas de abuso foi negativa. Efectuada pungao
lombar com saida de liquor claro, cuja citoquimica revelou 32 leucdcitos (sem
outras alteragdes), sendo a PCR (polymerase chain reaction) para virus vari-
cela zoster (VVZ) positiva. A tomografia computorizada cerebral evidenciou
ténue hipodensidade no lobo temporal esquerdo e a angiorressonincia cerebral
revelou dreas de lesdo no globo pélido/putamen e brago posterior da capsula
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interna esquerdos, correspondendo a lesdes de etiologia vascular isquémica
aguda. O estudo protrombético foi normal. Face ao diagndstico provével de
vasculite pos-varicela iniciou terapéutica com aciclovir (21 dias) e pulsos de
metilprednisolona endovenosa durante 5 dias, seguidos de prednisolona oral
em esquema de desmame. Ap6s instituicdo da terapéutica verificou-se dimi-
nuigdo progressiva dos movimentos anémalos do membro superior direito e
recuperagdo da forga muscular deste hemicorpo. Discussdo: O acidente vascular
cerebral (AVC) é uma patologia rara na crianga. No entanto, a sua associagao
com infecgao pelo VVZ estd bem estabelecida (31% dos casos de AVC pedia-
trico). Os autores alertam para a necessidade de conhecer as possiveis compli-
cagoes graves de doengas comuns em idade pediatrica, tais como esta, uma vez
que o tratamento adequado, dirigido e instituido o mais precocemente possivel
pode resultar na resolugio completa do problema sem sequelas para a crianga.

Palavras-chave: Varicela, Vasculite, AVC

PD114 (13SPP-81629) - CEROIDOLIPOFUSCINOSE
NEURONAL JUVENIL - CASO CLINICO

Daniel Gongalves'; Joana Meireles’; Ruben Rocha’; Mafalda Sampaio®; Miguel Leao®
1- Servigo de Pediatria do Hospital Pedidtrico Integrado - Centro Hospitalar de Sao Joao; 2-
Servigo de Neurologia - Centro Hospitalar de Sdo Jodo; 3- Unidade de Neurologia Pediatrica do
Hospital Pedidtrico Integrado - Centro Hospitalar de Sao Joao

Introdugio: As ceroidolipofuscinoses neuronais (CLN) constituem um grupo
de doengas neurodegenerativas lisossomais hereditarias, caracterizadas por
deterioragdo cognitiva e motora progressivas, epilepsia e morte precoce. Embora
a perda da acuidade visual ocorra na maioria das formas de CLN, aquele é o
primeiro sinal clinico na CLN juvenil (Doenga de Batten), sendo esta a mais
frequente das CLN (1:100.000). Caso clinico: Descreve-se o caso clinico de
uma crianga do sexo masculino, 10 anos de idade, com hipovisdo progressiva
desde os 8 anos por degenerescéncia macular, seguido em consulta de Oftal-
mologia e sem diagnostico etioldgico estabelecido. Aos 9 anos, inicia episo-
dios de sonoléncia excessiva, com duragéo de cerca de 12 dias, de frequéncia
aproximadamente mensal, e sem causa aparente. Ao exame fisico salientava-se
interacgdo pobre, perguntas repetitivas e alguns automatismos das méos e pés,
sem outras alteragdes. Na avaliagdo oftalmoldgica apresentava acuidade visual
inferior a 1/10 e distrofia retiniana macular grave bilateralmente. A Ressonéncia
Magnética cerebral ndo apresentava alteragdes. Foi submetido a monitoriza-
¢do Video-EEG, que revelou registo de ponta-onda lenta quase continuo, com
focalizagao bi-temporal. Neste contexto, iniciou terapéutica com levetiracetam,
com melhoria progressiva do estado neuroldgico e do padrio electroencefa-
lografico. Teve alta com a suspeita clinica de Ceroidolipofuscinose Neuronal
Juvenil, entretanto confirmada geneticamente (mutagdo do gene CLN3). No
periodo de seguimento (10 meses) mantém-se sem crises clinicas, apresentando
amaurose total bilateral. Discussdo: Os autores pretendem salientar uma enti-
dade que se apresenta habitualmente entre os 4 e os 10 anos de idade, e que tem
uma evolugio desfavoravel do ponto de vista neuroldgico. A associagio, neste
grupo etario, de hipovisdo progressiva, alterages comportamentais com per-
turbagdo do ritmo sono-vigilia e padrao electroencefalografico de ponta-onda
¢ sugestiva de Doenga de Batten, sendo recomendada a pesquisa de mutagdes
do gene CLN3 para confirmacao diagnostica. Apesar da investigagao em curso,
actualmente o tratamento permanece de suporte.

Palavras-chave: ceroidolipofuscinose neuronal juvenil, hipovisao

PD115 (13SPP-34866) - UM CASO DE PANCITOPENIA
NEONATAL E FERROPENIA MATERNA GRAVE - UMA
COINCIDENCIA?

Mariana Rodrigues'; Henrique Soares’; Joana Jardim'; Gustavo Rocha'; Fatima Fer-
reira’; Hercilia Guimaraes'

1- Servigo de Neonatologia, Hospital Peditrico Integrado, Centro Hospitalar Sdo Jodo; 2- Unidade
de Hematologia, Hospital Pediatrico Integrado, Centro Hospitalar Sao Jodo

Introdugio: As citopenias neonatais podem ter multiplas causas, incluindo
hipertensdo materna, sépsis, patologia auto-imune e infec¢es viricas congé-
nitas. Apesar de a maioria das citopenias ser transitoria, o diagndstico de um
sindrome hereditério de insuficiéncia medular acarreta implicagdes profundas na
escolha da terapéutica e abordagem clinica. Caso Clinico: Uma recém-nascida
de termo com peso adequado, apresentou petéquias dispersas ao nascimento,
levando ao achado de trombocitopenia grave (<10000 plaquetas/uL), anemia
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(Hb 11,6 g/dL) e leucopenia (4490 leucdcitos/uL). O restante exame fisico ndo
apresentava alteragdes, nomeadamente dismorfias, adenomegalias ou organo-
megalias. A ecografia transfontanelar mostrou hemorragia subependimaria.
Existia histéria materna de anemia por ferropenia grave, tratada com ferro EV
a partir das 33 semanas de gestagdo, assim como de diabetes gestacional com
adequado controlo metabdlico. Os restantes antecedentes pré-natais e familiares
eram irrelevantes, incluindo serologias maternas e ecografias. Os marcadores de
infecgdo, incluindo PCR e hemoculturas, foram seriadamente negativos, assim
como a pesquisa de virus. O estudo da coagulagdo ndo mostrou alteragdes, e os
anticorpos anti-plaquetdrios foram negativos. A genotipagem plaquetaria nao
mostrou incompatibilidades. Sem evidéncia bioquimica/esfregaco sanguineo
de hemolise. O caridtipo e estudo metabdlico ndo mostraram alteragoes. Foi
tratada com Imunoglobulina EV (1 g/kg em 2 dias consecutivos) e transfusoes
de concentrados plaquetarios em D1/D2/D7/D9, assim como suplementos de
ferro e acido félico (D15). Devido a persisténcia da pancitopenia com neutro-
penia minima em D10 (210/uL) sem linfopenia, e anemia normocitica normo-
crémica (minimo Hb 8,2 g/dL) com reticuldcitos de 1,5-2%, foi realizada bidpsia
de medula dssea. Esta mostrou normalidade dos precursores trilineares, assim
como reservas ausentes de ferro, excluindo malignidade. A contagem plaquetdria
subiu progressivamente, seguida da hemoglobina. Teve alta em D22, mantendo
apenas neutropenia. Em D56 foi readmitida por infec¢do do tracto urindrio
que evoluiu sem complicagdes, e desde entdo apresenta hemograma normal.
Mantém suplementos de ferro. Discussdo: A ferropenia materna nio tem sido
descrita como causa de anemia ou pancitopenia neonatal. Apesar de reservas
de ferro depletadas, o curso transitério da pancitopenia sugere que pode ter
existido uma infec¢do virica ndo diagnosticada. O seguimento sera fundamental.
Palavras-chave: pancitopenia neonatal; ferropenia materna; ferropenia
neonatal

PD116 (13SPP-35644) - HIDROPSIA FETAL NAO IMUNE
NUM CENTRO TERCIARIO
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Medicina da Universidade do Porto

Introdugao: Com o uso generalizado da imunoglobulina anti-Rh(D), a hidrépsia
fetal ndo imune (HFNI) atualmente é responsével por quase 90% dos casos de
hidrépsia fetal, com uma incidéncia de 1/1500 - 1/3800 nascimentos. As causas da
HEFNI sdo heterogéneas e incluem alteragdes cardiacas, pulmonares, metabolicas,
hematoldgicas, infecciosas, cromossomicas e idiopaticas. Apesar dos avangos no
diagndstico e tratamento, a sua morbilidade e mortalidade continuam elevadas.
A avaliagdo intra-uterina e seguimento num centro terciario, podera melhorar
o resultado perinatal. Objetivos: Caracterizar os casos de HFNI admitidos num
Centro de nivel III, referéncia para doentes cardiacos, cirargicos e metabolicos.
Meétodos: Estudo retrospetivo e descritivo dos recém-nascidos (RN) com HFNI
internados na Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais do Centro Hospitalar
de Séao Jodo, entre 1997 e 2012. Foram colhidos dados sobre a gravidez, parto,
abordagem perinatal, avaliagio etioldgica e evolugdo dos RN. Resultados: Foram
estudados 22 casos, com idade gestacional mediana de 32 semanas (26-39) e
mediana do peso ao nascimento de 2520g (884-4270), incluindo 21 pré-termos
(95,5%). Doze (54,5%) eram do sexo feminino. Foi efectuado diagndstico pré-
natal em 15 (68,2%) e 4 receberem tratamento in utero. Foi realizada cesariana
em 17 (77,3%) e 21 (95,5%) necessitaram de medidas de reanimagao na sala
de partos. O diagnostico etioldgico foi feito em 20 casos (91,0%). A etiologia
mais frequente foi a cardiovascular (n=8), com 6 arritmias. Outras etiologias
foram: hematoldgica (n=6); malformagéo linfatica (n=2); infecciosa (n=2);
cromossomopatia (n=1); e metabdlica (n=1). Vinte e um (95,5%) RN necessi-
taram de ventilagio mecénica com uma duragio mediana de 11 dias (1-41) e
12 (54,5%) necessitaram de manobras de descompressdo (toracocentese e/ou
paracentese). Quinze (68,2%) necessitaram transfusao de globulos rubros. A
duragio mediana de internamento foi 16 dias (1-77). Treze (59,1%) faleceram.
Seis dos sobreviventes (n=9) tinham ecografia cerebral normal. Conclusoes:
A prevaléncia de HFNI na nossa Unidade foi 3:1000. A taxa de mortalidade
mantem-se alta, estando de acordo com o descrito na literatura. O diagndstico
etioldgico precoce e um correto seguimento e tratamento pré e pos-natal sdo
as principais medidas para reduzir a morbilidade e mortalidade desta condi-
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¢a0, bem como fornecer informagao sobre o prognéstico e aconselhamento
genético para futuras gravidezes.

Palavras-chave: hidropsia fetal ndo imune; centro tercidrio

PD117 (13SPP-36368) - HERNIA DIAFRAGMATICA
ASSOCIADA A OUTRAS ANOMALIAS CONGENITAS

Joana Jardim'; T. Monteiro'; G. Rocha'; T. Henriques Coelho? J.Correia Pinto % J. Mon-
teiro’ H. Guimaraes'

1- Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais, Centro Hospitalar Sao Jodo, Porto; 2- Servico de
Cirurgia Pedidtrica, Centro Hospitalar Sao Jodo, Porto

Introdugio: A associagdo de hérnia diafragmatica congénita (HDC) a outras
anomalias tem importante implicagdo no progndstico. Objectivos: Caracterizar
as anomalias congénitas associadas a HDC e avaliar o seu impacto na morbili-
dade e mortalidade. Métodos: Revisdo dos processos clinicos dos doentes com
HDC admitidos na UCIN entre Janeiro de 1997 e Maio de 2012. Anélise dos
dados clinicos e da sobrevida dos recém-nascidos com HDC e outras anomalias
congénitas ou cromossomopatias associadas.

Resultados: Foram identificados 85 casos de HDC, 72 (84,7%) com localizacido
aesquerda e 1 (1,2%) bilateral. Em quinze (17,6%) estava descrita a associagdo a
outras anomalias congénitas. Foram identificadas 3 cromossomopatias (3,5%):
trissomia 18; sindrome Turner (45X0); e 47XX+i(9). Em 5 (5,9%), estavam
presentes defeitos cardiacos congénitos um dos quais associado a fenda pala-
tina. Foram diagnosticados dois casos de hidropsia fetal. Outras malformagoes/
sindromes associados foram Jarcho-Levin sindrome, higroma cistico, uretero-
hidronefrose com refluxo vesicouretral e estenose traqueal por sling da artéria
pulmonar. As medianas da idade gestacional e do peso ao nascimento foram de
37 semanas e 2080 g no grupo com outras anomalias associadas e 38 semanas e
2800 g no grupo sem mais anomalias. Em ambos os grupos a localizagao prefe-
rencial da hérnia foi 4 esquerda e a sobrevida foi respectivamente de 26.7% vs
52.9% (p=.065) nos doentes com e sem malformacéo adicional. Discussdo: As
anomalias congénitas mais frequentes na nossa série foram a cardiopatia con-
génita e as alteragbes cromossémicas, o que esté de acordo com a literatura. E
reconhecido o pior progndstico das hérnias diafragmaticas congénitas quando
associadas a outras anomalias.

Palavras-chave: hérnia diafragmatica, anomalias, malformagoes
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Introdugio: A doenga hemolitica aloimune no recém-nascido envolve pri-
mariamente os grupos sanguineos major (sistemas Rhesus (Rh) e ABO), no
entanto, a presenga de incompatibilidade a grupos minor pode causar doenga
grave. Caso clinico: Recém-nascido de termo, do sexo masculino, caucasiano,
transferido as 6h de vida por anemia e hiperbilirrubinemia. A méae era uma
primigesta de 41 anos, saudavel, ARh+. Nao se registaram intercorréncias
durante a gravidez e as serologias foram negativas. O parto foi por cesariana
por apresentagao pélvica e o indice de Apgar ao 1° e 5° minutos de 9 e 10, res-
petivamente. A admissdo apresentava palidez mucocutanea, ictericia da pele
e esclerdticas, sopro sistolico, hepatoesplenomegalia e sinais de dificuldade
respiratoria. O estudo analitico revelou anemia grave (hemoglobina 5,9¢g/dL),
com 1.25x1012/L eritrécitos, 15% reticuldcitos, esfregago de sangue periférico
com policromasia, trombocitopenia (72000 plaquetas) e hiperbilirrubinemia
(bilirrubina sérica total e indireta de 19,8mg/dL e 17,9mg/dL, respetivamente)
com prova de coombs direta positiva. A investigacao posterior, incluindo prova
de coombs indireta positiva e anticorpos anti-E positivos no recém-nascido e na
mae, bem como, o perfil de antigénios grupos minor nos membros da familia
foram compativeis com isoimunizag¢do grupo minor E. Foram realizadas trés
exsanguineo-transfusoes e imunoglobulina para além da fototerapia. Foi ainda
necessario transfusdo de globulos rubros e plaquetas. O recém-nascido teve alta
para o domicilio ao 12° dia de vida com exame neurolégico e rastreio auditivo
por otoemissdes actsticas normais e hiperecogenicidades periventriculares na
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ecografia transfontanelar. Discussdo: A doenga hemolitica aloimune por gru-
pos minor pode apresentar-se com manifestagdes ligeiras a graves de hiper-
bilirrubinemia, incluindo a hidrépsia fetal. A doenga hemolitica anti-E deve
ser considerada na presenca de hiperbilirrubinemia com hemolise grave nos
casos de doenga hemolitica neonatal severa se as causas mais comuns, como a
incompatibilidade Rh e ABO, nido forem demonstradas.

Palavras-chave: anemia, hiperbilirrubinemia, aloimunizagao, grupos
minor

PD119 (13SPP-37635) - MIELOMENINGOCELO:
ABORDAGEM E RESULTADOS PRECOCES NA UCIN

Susana Corujeira'; Henrique Soares’ Joana Jardim'; Ana Vilan? Josué Pereira’; Joaquim
Monteiro*; Manuela Rodrigues'; Maria Beatriz Guedes'; Hercilia Guimaraes?

1- Servigo de Neonatologia, Hospital Pediétrico Integrado, Centro Hospitalar Sao Joao; 2- Servigo
de Neonatologia, Hospital Pediatrico Integrado, Centro Hospitalar Sao Joao;Faculdade de Medi-
cina, Universidade do Porto; 3- Servigo de Neurocirurgia, Centro Hospitalar Sao Jodo; 4- Servigo
de Cirurgia Pediétrica, Hospital Pedidtrico Integrado, Centro Hospitalar Sao Jodo

Introdugao: O mielomeningocelo (MMC) é uma malformagéo congénita neuro-
légica grave que requer tratamento multidisciplinar e seguimento a longo prazo.
Objetivos: Caracterizagao dos casos de MMC no periodo neonatal quanto aos
dados demograficos, tratamento cirtrgico, complicagdes e a evolugdo no curto
prazo. Métodos: Estudo retrospectivo dos recém-nascidos (RN) com MMC inter-
nados numa Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais de nivel III no periodo
entre Janeiro de 2002 e Junho de 2012 (10,5 anos). Resultados: Foram incluidos
31 RN. A distribui¢do anual dos casos foi homogénea e a maioria dos RN (55%)
foi transferida de outro hospital. Sexo feminino em 61% (19); prematuridade
em 9,7% (3). Mediana do peso ao nascimento 2990 g (785-5230) com 16% (5)
RN leves para a idade gestacional. Diagndstico pré-natal em 45% (14). As mal-
formagdes associadas ocorreram em 80,6% (25), tendo sido as mais frequentes
a malformagao de Chiari II (64.5%) e o pé equinovarus (29%). A localizagio do
MMC foi lombossagrado em 90% (28) e toracolombar em 10% (3). Cerca de
metade dos RN (48%) apresentavam a membrana do MMC perfurada antes da
cirurgia. A profilaxia antibiética foi realizada em 93,5% (29), tendo sido iniciada
nas primeiras 24 horas em 89,7%. Cirurgia precoce (<48 horas de vida) foi reali-
zada em 83,3% (25). Ocorreram complicagdes no pds-operatério em 26,7% (8):
ventriculite (10%;3), infegdo da ferida cirurgica (3.3%;1), deiscéncia da sutura
(3.3%;1), fistula de liquido cefalorraquidiano (3.3%;1) e sépsis (6.7%;2). Néo se
encontrou associagao com significado estatistico entre o timing da cirurgia e o
desenvolvimento de complica¢des. Hidrocefalia desenvolveu-se em 77% (24),
estando presente ao nascimento em 29% (9) dos RN. Foi necessario tratamento
cirtrgico em 87,5% (21) sendo a abordagem cirurgica inicial a derivagdo ventri-
cular externa em 52.4% e o shunt ventriculo-peritoneal em 47.6%. Metade dos
RN (52.4%) necessitaram de re-intervengao cirtrgica para controlo da hidro-
cefalia. Ocorreram comorbilidades em 19,4% (6) RN durante o internamento
que teve uma duragido média de 11 dias. Nao houve mortalidade no periodo
neonatal. Conclusdes: A nossa série apresentou uma incidéncia importante de
complicagdes pds-operatorias, apesar da cirurgia ter sido realizada precocemente
na maioria dos casos. Os principais determinantes da morbilidade no periodo
neonatal sdo o diagnéstico precoce de hidrocefalia, 0 adequado funcionamento
do shunt e a complexidade das malformacdes associadas.

Palavras-chave: mielomeningocelo, hidrocefalia, recém-nascido

PD120 (13SPP-44125) - TRISSOMIA 16 EM MOSAICO -
UM FINAL FELIZ...

Rita Belo Morais'; Monica Margal'; Sara Noéme Prado'; Madalena Lopo Tuna'; Maria
José Carneiro!

1- Unidade de Neonatologia, Servigo de Pediatria, Hospital de S. Francisco Xavier - Centro Hos-
pitalar de Lisboa Ocidental

Introdugdo: A trissomia 16 é a cromossomopatia mais frequente na gravidez. E
incompativel com a vida, exceto quando ocorre mosaicismo, ou seja, quando o
cromossoma extra existe apenas em algumas células. O aconselhamento médico
apds diagnostico pré-natal de trissomia 16 em mosaico constitui um desafio
dado o espectro clinico variavel: desde aborto espontéineo tardio, restri¢do de
crescimento intrauterino (RCIU), risco de malformagdes neonatais, até recém-
nascido (RN) aparentemente saudavel. Caso Clinico: RN do sexo masculino,
terceiro filho de pais ndo consanguineos. Méae de 38 anos, com dois abortos
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esponténeos e hipertensao arterial gravidica. Gestagdo de 36 semanas e um dia,
com auséncia de artéria umbilical direita e intestino hiperecogénico detetados
as 21 semanas de gestagdo. Diagnostico pré-natal por amniocentese de trisso-
mia 16 em mosaico (14% de células com trissomia). Ecocardiograma fetal com
veia cava superior (VCS) esquerda a drenar no seio corondrio e ressonincia
magnética cranioencefélica fetal normal. Cesariana eletiva por RCIU, Indice
de Apgar 9/10, baixo peso ao nascer (1515g, <P3) e comprimento e perimetro
cefalico inferiores ao P3. Internado na Unidade de Neonatologia durante 14
dias com os diagnésticos de hipoglicémia, hiperbilirrubinemia indireta, trom-
bocitopénia neonatal (em contexto de RCIU), colestase neonatal (em contexto
de nutricdo parentérica total), CIV muscular apical pequena, CIA, hipospadias
frustre e fosseta sacrococcigea com fundo de saco cego. O caridtipo em sangue
periférico (técnica de bandas GTL) foi normal. Alta do hospital da area de resi-
déncia aos 22 dias de vida, ap6s aquisi¢do de autonomia alimentar. Evolugao
em ambulatdrio favoravel, com melhoria da colestase, ecografias transfontane-
lar, renal e abdominal normais, mantendo CIA pequena aos 6 meses de idade
real. Comentarios: A trissomia 16 em mosaico é rara (162 casos publicados
numa revisdo recente) e pode ser detetada no RN ou estar confinada a placenta.
Apesar do caridtipo pds-natal ser normal este caso evidencia a influéncia das
células trissdmicas na placenta, sendo conhecida a sua associagdo a RCIU e
maior risco de malformagdes no RN como cardiopatia. Existem poucos dados
sobre o prognéstico pds-natal a longo prazo, pelo que esta indicado o segui-
mento multidisciplinar.

Palavras-chave: mosaicismo, trissomia 16, restri¢ao de crescimento
intrauterino

PD121 (13SPP-44563) - (*) PREMATURIDADE TARDIA:
UM OLHAR SOBRE OS ULTIMOS 5 ANOS

Cristina Novais'; Raquel Carreira'; Nadia Brito'; Helena Almeida’
1- Centro Hospitalar Oeste Norte

Introdugio: A prematuridade tardia (PT), definida como recém-nascidos (RN)
com idade gestacional (IG) entre as 34 e as 36 semanas e 6 dias, tem vindo a
aumentar na tltima década, sendo responsavel por mais de 70% de todos os
prematuros, condicionando morbilidade e mortalidade neonatais crescentes.
Meétodos: Estudo retrospetivo e descritivo que pretendeu caracterizar a popula-
¢do de PT internada numa Unidade de Cuidados Especiais Neonatais (UCEN)
de Hospital de Apoio Perinatal, entre Janeiro de 2007 e Dezembro de 2011.
Andlise estatistica efetuada através de Microsoft Office Excel®. Resultados:
Neste periodo nasceram 7493 RN, dos quais 5,8% prematuros, sendo 92% PT;
destes 38,8% necessitaram de internamento na UCEN. Adicionalmente foram
internados 9 PT provenientes de outros hospitais, pelo que o estudo englobou
164 PT. A 1G média foi 35,6 semanas e a idade média no internamento foi 1,5
dias, sendo a duragao média de internamento 4,6 dias. A gravidez foi vigiada
em 92%, verificando-se ameaga de parto prematuro em 7%, pré-eclampsia em
4%, diabetes gestacional em 3% e infe¢do urindria em 2,5%. A cesariana ocor-
reu em 38% (ndo progressao do trabalho de parto-16%, gemelaridade-16%,
sofrimento fetal agudo-13% e apresentagdo pélvica-11,5%). O peso médio ao
nascer foi 2499g (1350-4300), em 85,4% adequado a idade gestacional. Os diag-
ndsticos mais frequentes foram ictericia em 84%, dificuldade respiratoria em
50%, dificuldades alimentares em 17% e risco infecioso em 12,2%. Realizaram
leite materno exclusivo 32% e aleitamento misto 53%. Efetuaram fototerapia
77,5% e antibioticoterapia 19%. Necessitaram de apoio ventilatério 7,3%, sendo
transferidos para outros hospitais 10%. Os reinternamentos no 1° més de vida
ocorreram em 8% dos casos e os principais motivos foram ictericia em 53%, ma
progressdo ponderal em 40% e infegio respiratéria em 33%. Néo se registaram
6bitos. Conclusoes: O presente estudo destaca o facto da prematuridade tardia
ser frequente e acarretar morbilidade significativa, pelo que é importante que
os profissionais de satide estejam sensibilizados para as suas particularidades.
As complicagdes mais frequentes neste grupo foram ictericia, dificuldade res-
piratdria e dificuldades alimentares. Foi ainda observada uma elevada taxa de
readmissdo ao longo do 1° més, o que vai de encontro ao descrito na literatura.
Salientam-se estratégias que visam reduzir os partos pré-termo, otimizar o alei-
tamento materno, detetar e tratar precocemente as complicagdes associadas.

Palavras-chave: prematuridade tardia
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PD122 (13SPP-50446) - UM RECEM-NASCIDO
INESPERADO - A PROPOSITO DE UM CASO DE
ICTIOSE CONGENITA

Patricia A. Gongalves'; Felicidade Trindade? Conceigdo Faria % Ligia Domingues %
Eduarda Reis?
1- HPP Hospital de Cascais / Hospital Santa Maria; 2- HPP Hospital de Cascais

Introdugio: As ictioses congénitas constituem um grupo heterogéneo de doen-
¢as da queratinizagio, caracterizado por pele seca descamativa, eritrodermia
generalizada e hiperqueratose. Os autores descrevem o caso de um doente
com ictiose congénita. RN sexo masculino, nascido as 34 semanas de gestagao
vigiada, sem intercorréncias, por parto eutdcico, com um peso de 2045g e um
Indice de Apgar 9/10. O exame imediato do recém-nascido revelou pele fina,
translicida e avermelhada, com raras fissuras, associada a ectropion, eclabium,
hipoplasia das fossas nasais e dos canais auditivos. Sem outras malformagoes
e /ou alteragdes ao exame objectivo. O RN foi internado na Unidade de Cui-
dados Especiais Neonatais em incubadora com temperatura e humidificagéo
controladas, em ambiente esterilizado e com isolamento de contacto. Em D2
a pele comegou a ter fissuras que foram agravando progressivamente quer em
namero quer em tamanho progredindo para descamagéao cutinea em grandes
placas amareladas, associando-se também alopécia. Feita hidratagdo cutanea
com vaselina liquida esterilizada e prescrita analgesia. Em D5, por suspeita
clinica e laboratorial de sépsis, iniciou antibioticoterapia que fez durante 13
dias. Os aportes hidroelectroliticos foram ajustados as perdas cutineas. Houve
melhoria gradual da eritrodermia, do ectropion e eclabium, mantendo-se a
descamagao cutinea em grandes placas amareladas e a alopécia. Teve alta em
D30 com indicagéo para aplicagdo de emolientes e referenciado as consultas
de pediatria e dermatologia onde se mantém em seguimento. Efectuou bidpsia
cuténea aos 5 meses, compativel com ictiose lamelar. Comentario: As ictioses
congénitas sio doengas com elevada gravidade no periodo neonatal, dada a
perda de barreira cutanea com todas as suas implicacdes.

Palavras-chave: Ictiose congénita, ectropion, eclabium

PD123 (13SPP-62567) - DIFERENCAS ETNICAS:
ESTUDO DESCRITIVO DE DUAS POPULACOES

Andreia Morais'; Nélia Costa'; Graga Seves'; Sonia Garcés'; Aniceta Cavaco'; Mauri-
lio Gaspar!
1- Hospital José Joaquim Fernandes- ULSBA

Introdugéo: Existem diferencas no acesso e utilizagdo dos Cuidados de Saude
relacionadas com a etnia. As “minorias étnicas’, em parte pelas suas diferengas
sdcio-culturais, estdo conotadas a um seguimento menos regular, nomeada-
mente em Medicina Materno-Fetal, que podera estar associado a uma maior
morbilidade. Objectivo: Analisar e comparar os dados sociais e clinicos de duas
populagdes de Puérperas/Recém-Nascidos (RN) no Bergario(B)/Unidade de
Cuidados Intermédios Neonatais(UN) do Hospital José Joaquim Fernandes
(HJJF), entre 01-02 e 31-07-2012 (P1- populagao de etnia cigana; P2 - grupo
controlo, etnia ndo cigana). Material e Métodos: Estudo descritivo e transver-
sal. Colheita de dados através de questiondario e consulta de processo clinico
de Puérperas/RN no B/UN do HJJE, no periodo atrds mencionado (P1- n=34;
P2- amostra aleatdria, n=68). Resultados: Durante os seis meses, nasceram 519
RN no HJJE 6,6% de etnia cigana. Comparando os 2 grupos. 64,7% das primei-
ras eram analfabetas, todas domésticas e 82,4% com subsidio de inser¢do; em
P2 nenhuma era analfabeta, 10,3% domésticas, encontrando-se 23,5% desem-
pregadas. Como antecedentes relevantes, em 52,9% das puérperas P1 existia
consanguinidade e nenhuma tinha hébitos nocivos; em P2 apenas 1,5% tinha
consanguinidade e 25% habitos tabagicos. A média de idade no 1° parto foi de
17,8 anos, com mediana de paridade de 3 em P1 vs 25,7 anos e 2 filhos em P2.
Quanto a vigilancia da gravidez, 35,3% das P1 eram néo vigiadas vs 4,4% em P2.
34,2% das puérperas P1 nio efectuaram o rastreio ecografico preconizado pela
DGS vs 1,5% em P2. Relativamente as serologias efectuadas durante a gravidez,
em P1 foram consideradas nao adequadas/ ndo realizadas em 25,5% e 38,2%
respectivamente, na média dos trés trimestres vs 19,1% e 13,2% em P2. 91,2%
de partos eutdcicos em P1 vs 45,6% em P2. Ocorreram 35,3% de altas preco-
ces a pedido em P1 vs 2,9% em P2. Foram detectadas malformagdes minor em
2,9% em P1 vs 11,8% em P2. Concluséo: Verificou-se que em P1 as gestagdes
tinham risco acrescido devido a: menor idade materna, maior percentagem de
gravidez ndo vigiada, maior paridade, existéncia de analfabetismo, a maioria
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com subsidio de inser¢éo social, consanguinidade em metade dos casos. No
entanto, ndo se verificou a existéncia de habitos nocivos em P1, e o parto foi
eutdcico na quase totalidade. Um ter¢o dos RN P1 teve alta precoce a pedido,
com risco de morbilidade associada aumentado.

Palavras-chave: Puérperas, Recém-Nascidos, Factores de risco, Diferengas
Etnicas

PD124 (13SPP-66745) - COLESTASE COMO
MANIFESTACAO DE INFECAO CONGENITA A CMV

Catarina Resende'; Ermelinda Silva% Alexandra Almeida®; Carmen Carvalho’; Paula
Soares’; Cristina Godinho®

1- Centro Hospitalar Tondela-Viseu; 2- Servigo de Gastroenterologia Pediatrica do Centro Hos-
pitalar do Porto; 3- Maternidade Julio Dinis- Centro Hospitalar do Porto

Introdugio: O citomegalovirus (CMV) ¢ a causa mais frequente de infe¢do con-
génita nos paises desenvolvidos, afetando 0,2 a 2,2% de todos os recém-nascidos.
Deve-se na maioria das vezes a uma primoinfec¢do materna durante a gravidez.
Menos frequentemente pode ocorrer em mulheres previamente imunes por rea-
tivagao ou reinfecgao viral. A maioria dos recém-nascidos infetados sao assinto-
maticos (90%), mas destes cerca de 10-15% poderao desenvolver sequelas durante
os primeiros anos de vida. Caso Clinico: Recém-nascido do sexo masculino sem
antecedentes pré-natais de relevo. Serologias maternas negativas, com imunidade
arubéola e ao CMV no 1° trimestre. Grupo de sangue da mée Orh+ e do recém-
nascido Brh+, com coombs direta negativa. Ecografias pré-natais normais. Parto
eutdcico as 37 semanas com IApgar 9/10. Por ictericia em D2 de vida inicia foto-
terapia sem melhoria da hiperbilirrubinemia. Neste contexto, a D5 realiza estudo
analitico que revela colestase com bilirrubina total de 11,55mg/dL e bilirrubina
direta de 4,82mg/dl. Em D6 surge acolia fecal. Do estudo efetuado salienta-se
um elevado titulo de IgG anti-CMV materna (1891UI/L) pelo que se suspeitou
de infe¢do congénita a CMV. O diagndstico foi confirmado por viruria positiva
no recém-nascido. A ecografia transfontanelar mostrou achados sugestivos de
infegdo congénita a CMYV. As serologias anti-CMV IgM e IgG no recém-nascido
foram Positivas e carga virica mostrou a presenga de 7675 c6pias. Realizou otoe-
missdes acusticas e foi avaliado por oftalmologia néo se encontrando alteragdes.
Pelas alteragdes na neuroimagem decidiu-se iniciar terapeutica com ganciclovir
endovenoso que cumpriu por 10 dias e posteriormente iniciou valganciclovir
oral tendo completado 6 semanas. Manteve medicagdo anti-colestatica até aos 2
meses e meio, com evolugao clinica e analitica favoravel e sem aparecimento de
efeitos colaterais da medicagdo. A data da tiltima avaliagio com 4 meses apre-
senta exame objetivo sem alteragdes, carga viral negativa e estudo analitico ja
sem colestase. Discussdo: Na reativagdo ou reinfegdo da gravida imune ao CMV
apenas 1-2% dos fetos é infetado e a maioria dos infetados sdo assintomaticos.
Contudo, a perda auditiva neurossensorial ocorre em cerca de 40 a 60% dos
pacientes com infe¢ao congénita. No nosso caso clinico salienta-se a forma de
apresentagdo (colestase com acolia) e as alteragdes na neuroimagem. A ecografia
transfontanelar é um instrumento importante na suspeita de infegao congénita a
CMYV, podendo fornecer informagoes importantes. O tratamento com ganciclo-
vir tem sido controverso mas existem autores que defendem a sua utilizagao na
prevengao do desenvolvimento de hipoacusia progressiva.

Palavras-chave: Infec¢do congénita, citomegalovirus, colestase

PD125 (13SPP-70033) - PAROTIDITE SUPURADA
AGUDA NEONATAL: A PROPOSITO DE UM CASO
CLINICO.

Ténia Martins'; Juliana Oliveira'; Carla Costa'; Ana Teixeira '; Sandra Costa'; Susana
Lima'; Cintia Castro-Correia '; Eunice Trindade '
1- Servigo de Pediatria - Centro Hospitalar Sdo Joao

Introdugdo: A parotidite supurada aguda é uma infe¢do muito rara no periodo
neonatal, encontrando-se na literatura cerca de 100 casos descritos. Apesar da
etiologia mais frequente ser Staphylococcus aureus, o Streptococcus agalactiae
e bacilos entéricos gram negativos devem também ser considerados. Sao fatores
de risco conhecidos a prematuridade, baixo peso ao nascimento, imunodeficién-
cia, desidratagdo, obstrugdo do duto de Stenon e outras alterages morfoldgicas
da glandula parétida. Caso Clinico: Recém-nascido do sexo masculino fruto de
gestagdo de termo, vigiada. Serologias maternas: imune a rubéola e toxoplasmose,
VDRL, VIH e Atg HBs negativos. Rastreio de Streptococcus grupo B negativo.
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Parto hospitalar eutocico sem intercorréncias. Antropometria adequada a idade
gestacional. Ictericia neonatal com necessidade de fototerapia. Sob aleitamento
materno exclusivo. Ao oitavo dia de vida, levado ao servigo de urgéncia por nao
apresentar dejecgdes hd aproximadamente 48h. Ao exame objectivo apresentava
assimetria da hemiface esquerda, com edema e eritema na regiao pré-auricular. O
estudo analitico revelou: hemoglobina 17.1 g/dL, leucdcitos 17,13¥109/L (39.8%
neutrofilos e 36,3% linfdcitos); amilase <10 U/L; ionograma sérico sem alteragdes
e PCR11.4 mg/L (N: <3 mg/L). A ecografia cervical mostrou achados compativeis
com parotidite aguda supurada. Colheu hemocultura e efectuada zaragatoa do
exsudado do canal de Stenon. Iniciada antibioterapia endovenosa empirica com
vancomicina, amicacina e ceftazidima com melhoria clinica progressiva e remissao
dos sinais inflamatdrios. A cultura do exsudado do canal de Stenon foi positiva
para Staph. aureus. O estudo de imunidade celular e humoral ndo mostrou alte-
ragdes. A ecografia de controlo, na data de alta, mostrava assimetria do volume
glandular, por aumento relativo a esquerda, sem coleg¢des. Em ambulatério rea-
lizou ressonancia magnética que ndo mostrou alteragdes dos dutos das glandulas
pardtidas. Comentdrios: Apesar de rara a parotidite aguda supurada deve sempre
fazer parte dos diagnodsticos diferenciais de massas eritematosas pré-auriculares,
mesmo na auséncia de factores de risco aparentes. A institui¢do atempada do
tratamento antibidtico adequado, tendo em conta todas as possiveis etiologias, é
fundamental para evitar o aparecimento de complicagdes severas, por vezes com
necessidade de intervencéo cirtirgica e consequente aumento da morbilidade.

Palavras-chave: Parotidite supurada aguda, Staphylococcus aureus

PD126 (13SPP-73092) - MALFORMACAO
ANEURISMATICA DA VEIA DE GALENO, UMA CAUSA
RARA DE SOPRO CARDIACO NO RECEM-NASCIDO

T. Monteiro'; P. Costa?; M. A.Basto® A.Vilan *; H. Guimaraes*

1- Servigo de Neonatologia, Hospital Pediatrico Integrado, Centro Hospitalar Sao Joao (CHS]));
2- Servigo de Cardiologia Pediétrica, Centro Hospitalar Sdo Jodo; 3- Servigo de Neurorradiologia,
Centro Hospitalar Sao Jodo; 4- Servigo de Neonatologia, Hospital Pediétrico Integrado, Centro
Hospitalar Sdo Joao; Faculdade de Medicina da Universidade do Porto

Introdugao: Malformagio aneurismética da Veia de Galeno (MAVG) é uma mal-
formagao vascular congénita rara causada pela conecgio dos ramos da artéria
carétida ou das artérias vertebrais com a veia de galeno levando a uma complexa
rede de vasos arteriais e venosos que originam uma derivagio de sangue desde
o parénquima cerebral até & malformacao, com repercussdes hemodinidmicas.
A maioria destas malformagdes apresenta-se no periodo neonatal, muitas vezes
causando insuficiéncia cardiaca congestiva no recém-nascido (RN).Também
pode apresentar-se com sopro craniano, pulsos carotideos aumentados, atraso
no desenvolvimento, hidrocefalia e convulsdes. Com o avango das técnicas de
neurointervenc¢io endovascular, as perspectivas de sucesso de tratamento destas
lesdes, uma vez sombrio, actualmente melhorou significativamente. Descri¢ao do
caso: Um RN de 2 dias de vida, de termo, com um sopro cardiaco e taquipneia,
foi internado na nossa unidade. Parto eutécico sem intercorréncias e Indice de
Apgar de 9 e 10 no 1° e 5° minuto, respetivamente. Rastreio Streptococcus do
Grupo B negativo. Exame objetivo ao nascer normal, exceto a presenga do sopro
cardiaco. No 2° dia de vida iniciou dificuldade respiratéria. Apresentava uma
radiografia tordcica e estudo analitico normal, exceto trombocitopenia ligeira.
Iniciou antibioterapia com Ampicilina e Gentamicina. Suspeitou-se de doenga
cardfaca congénita, razdo pela qual foi orientado para a Cardiologia Pediatrica do
CHSJ. Realizou Ecocardiograma Bidimensional com Doppler que detetou dilata-
¢do das cAmaras direitas, hipertensdo pulmonar e fluxo diastolico retrégrado no
arco adrtico pré-ductal. Iniciou terapéutica diurética. Exames ecocardiogréficos
seriados excluiram coartagdo da aorta, mas a hipertensdo pulmonar manteve-
se. Ecografia transfontanelar detetou uma dilatagdo aneurismatica da veia de
Galeno, sem sopro craniano. A Ressonancia cerebral confirmou a malformagéo
aneurismatica, sem altera¢des do parénquima cerebral. Nos dias seguintes os
sintomas de insuficiéncia cardiaca congestiva ficaram mais controlados aguar-
dando tratamento endovascular. Discussdo: Este caso mostra a relevancia da
investigagdo etioldgica e de considerarmos as causas raras de sopro cardiaco. As
alteracdes ecocardiograficas devem levantar a suspeita de malformagao cerebral.
O progndstico depende em tltima instancia do grau de compromisso cerebral,
sendo importante referenciar precocemente para um centro especializado para
tratamento atempado.

Palavras-chave: Sopro cardiaco; Malformagio Aneurismatica da Veia de
Galeno
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PD127 (13SPP-79048) - UM CASO DE AVC
NEONATAL EXTENSO - O PARADIGMA DO ESTUDO
ETIOLOGICO

Mariana Rodrigues'; Henrique Soares'; Tania Monteiro’; Ana Vilan'; Hercilia Guimaraes'
1- Servigo de Neonatologia, Hospital Pediatrico Integrado, Centro Hospitalar Sao Jodo

Introdugio: O AVC perinatal tem uma incidéncia estimada de 1:2800 nados
vivos. O estudo etioldgico é complexo e frequentemente inconclusivo, e o tra-
tamento é essencialmente de suporte. Caso Clinico: Um RN de termo, gestagio
vigiada e APPT as 28 semanas, nascido de parto por ventosa com boa adapta-
¢d0 4 vida extra-uterina. As 48h de vida apresenta quadro de hiporreactividade,
reflexo de sucgdo débil e movimentos clénicos do membro inferior esquerdo,
os quais cessaram apds administragdo de fenobarbital. Ja na UCIN iniciou
monitorizacdo continua com aEEG que mostrou estado de mal eléctrico, com
necessidade de escalada terapéutica até perfusao de tiopental para obter padrao
de supressao. Os estudos imagioldgicos (ecografia transfontanelar, TC e RMN
cerebral) mostraram volumosa hemorragia extra-axial com isquemia do hemis-
fério esquerdo e grande parte do hemisfério direito, assim como paténcia das
estruturas vasculares principais. No estudo etioldgico apresentava hemograma
e bioquimica normais, sem acidose ou aumento dos marcadores de infecgao
e exames culturais negativos (sangue/LCR), estudo metabolico e sumario da
coagulagdo sem alteragoes. Ecocardiograma normal. Nao foi possivel o exame
anatomopatoldgico placentario. O estudo protrombdtico mostrou heterozigotia
para factor V Leiden e MTHFR; aos 3 meses apresentava niveis baixos de Pro-
teina C activada, de significado incerto neste grupo etario. Como antecedentes
familiares relevantes, pai com tromboflebite aos 20 anos. O tratamento efectuado
foi essencialmente de suporte, com ventilagio mecinica D1-D19. Teve alta em
D23 sob fenobarbital e levetiracetam. Aos 6 meses, apresenta atraso psicomo-
tor e epilepsia secunddria graves, mantendo-se medicado com antiepilépticos
e sob programa de reabilitagdo funcional. Conclusdes: Este caso é paradigma-
tico: apesar do extenso estudo etioldgico, nao ha dados que permitam classifi-
car este AVC, podendo ter resultado de conversdo hemorragica de fenémeno
isquémico ou oclusdo venosa, ou até de ruptura de malformagao vascular, ndo
identificaveis por obliteragdo das estruturas anémalas. A distocia por ventosa
pode ter sido o evento traumdtico precipitante, e a magnitude do risco combi-
nado dos factores de risco protrombaticos identificados é ainda desconhecida.

Palavras-chave: AVC neonatal; trombofilias hereditarias

PD128 (13SPP-80898) - CMV: TRANSMISSAO
VERTICAL E DOENCA. A REALIDADE DE UM
HOSPITAL.

Luciana Barbosa'; Joana Silva?; Marcelina Carrilho* Anabela Joao'
1- Unidade de Neonatologia - Servigo de Pediatria do CHVNG/E, EPE; 2- Servigo de Ginecolo-
gia/Obstetricia do CHVNG/E, EPE

Introdugao: O Citomegalovirus (CMV) é um dos principais agentes de infegdo
congénita, sendo o risco de transmissdo particularmente elevado na primo-
infe¢do. A incidéncia de infe¢do intrauterina varia entre 0,2 e 2,4%. A maioria
dos recém-nascidos ¢ assintomatica. O rastreio materno nao ¢é feito de forma
sistematica no nosso pais. No entanto, as novas terapéuticas em investigagao
parecem promissoras, levantando a discussdo da necessidade da sua imple-
mentagdo. Objetivos: Aprofundar o conhecimento da realidade da transmissao
materno-fetal e evolugdo da infe¢ao congénita por CMV no nosso Hospital.
Material e Métodos: Analise retrospetiva dos processos dos recém-nascidos
com suspeita de infe¢do congénita por CMYV, de Janeiro de 2006 a Dezembro
de 2010. Os pardmetros avaliados incluiram aspetos relativos a gestagao, parto
e recém-nascido. Nos recém-nascidos infetados analisou-se ainda a apresen-
tagdo clinica ao nascimento e a sua evolu¢do em termos de desenvolvimento
psico-motor e sequelas auditivas/oftalmoldgicas. Resultados: Foram revistos
os processos de recém-nascidos com suspeita de infe¢do, num total de 47; havia
histdria de seroconversdo materna durante a gestagdo em 45 casos. A taxa de
transmisséao foi de 31%. Ao nascimento 79% eram assintométicos. Os achados
clinicos incluiram: restrigdo de crescimento fetal, prematuridade, microcefalia,
ictericia e doenca de incluséo citomegalica. Durante o seguimento, uma crianga
apresentou atraso do desenvolvimento psicomotor, com persisténcia de lesdes
clasticas na ressonancia magnética cerebral. Néo se verificou nenhum caso de
surdez neurossensorial. Discussdo: Dado o tamanho reduzido da amostra nao
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se podem inferir conclusdes, no entanto, o conhecimento da realidade de cada
centro poderd contribuir para avaliar a pertinéncia do diagndstico perinatal.
Palavras-chave: citomegalovirus; infec¢do congénita; doenga de inclusido
citomegalica; transmissdo vertical.

PD129 (13SPP-88357) - INTERNAMENTO POR
GEMIDO NUMA UNIDADE DE CUIDADOS
INTENSIVOS NEONATAIS

Susana Corujeira'; Paulo Soares’; Angelina Martins'; Hercilia Guimaraes®

1- Servigo de Neonatologia, Hospital Pediatrico Integrado, Centro Hospitalar Sao Jodo ; 2- Ser-
vigo de Neonatologia, Hospital Pediétrico Integrado, Centro Hospitalar Sdo Jodo; Faculdade de
Medicina, Universidade do Porto

Introdugao: O reconhecimento precoce do recém-nascido (RN) doente depende
da correta avaliagdo de um conjunto de sinais e sintomas inespecificos, que podem
traduzir diversas patologias com origem intrauterina, periparto ou no periodo
pds-natal imediato. Objectivo: Caracterizagao dos episédios de gemido em RN
nas primeiras 24 horas de vida. Métodos: Estudo retrospectivo com consulta
dos processos clinicos dos RN internados por gemido na unidade de cuidados
intensivos neonatais (UCIN) durante o ano de 2011. Foram excluidos RN com
idade gestacional <35 semanas, com malformag6es major e transferidos de
outro hospital. Resultados: A incidéncia anual do internamento por gemido na
UCIN foi de 11,7% (52/444). A gravidez foi complicada em 14 (27%). Dezassete
RN eram prematuros (32,7%). Corticoterapia antenatal em 5 (29,4%). Facto-
res de risco infeccioso em 35 (67,3%) RN: Streptococcus do grupo B positivo
(30,8%)/desconhecido (23,1%), ruptura prolongada de membranas (13,5%) e
febre materna periparto/corioamnionite (9,6%). Administrada profilaxia anti-
bidtica pré-parto adequada em 16 (45,7%). Parto eutdcico em 42,3% e distdcico
em 57,7%. Sexo masculino em 58%. Um quarto dos RN necessitaram de reani-
magao apds o nascimento. O gemido teve inicio na primeira hora de vida em
40 (76,9%) dos casos. A proteina C-reactiva foi positiva (> 10 mg/L) em 13,5%;
a hemocultura foi positiva num caso. Iniciada antibioticoterapia empirica em
59,6% com uma dura¢do média de 5 dias. Necessidade de suporte ventilatério
com CPAP nasal em 13 (25%) e ventilagdo invasiva em 4 (7,7%). Realizados
outros exames complementares de diagn()stico em 92,3%, tendo sido os mais
frequentes a radiografia tordcica (86,5%), ecografia transfontanelar (30,7%) e
ecocardiograma (21,2%). Os diagnosticos mais frequentes foram taquipneia
transitoria do RN em 24 (46,1%), risco infeccioso em 10 (19,2%), encefalopa-
tia hipdxico-isquémica em 4 (7,7%) e traumatismo do parto em 3 (5,8%). O
internamento teve uma dura¢do mediana de 3 (1-14) dias e ocorreram comor-
bilidades em 7 (13,5%) dos RN. Conclusdes: Nesta série, a incidéncia anual do
internamento por gemido traduz a elevada frequéncia deste sintoma inespecifico
como potencial manifestagao de patologias graves. Apesar da elevada frequéncia
de factores de risco infeccioso e de patologia respiratéria, é crucial a vigilancia e
avaliagao clinica seriada, com particular atengao a manifestagoes neurologicas.
Palavras-chave: recém-nascido, gemido, taquipneia transitoria do
recém-nascido

PD130 (13SPP-13028) - DA EPISTAXIS AO SINDROME
HEMOLITICO-UREMICO

Filipa Almeida'; Cldudia Melo'; Susana Lopes'; Paula Fonseca'; Felisbela Rocha'; Susana
Gama'
1- Servigo de Pediatria do Centro Hospitalar do Médio Ave - Unidade de Famalicao

Introdugao: O sindrome hemolitico-urémico (SHU), caracteriza-se pela triade
anemia hemolitica, trombocitopenia e insuficiéncia renal aguda. A apresentagao
clinica é variavel, sendo a hemorragia activa uma apresentagdo pouco comum
deste sindrome pelo que uma histdria clinica e exame fisico cuidados sao impor-
tantes. Caso clinico: Crianga do sexo masculino, 18 meses de idade, habitualmente
saudavel trazido ao servigo de urgéncia por epistaxis abundante a esquerda com
resolugdo espontinea. Sem outras queixas. Negava historia de traumatismo ou
outras perdas hemorragicas. Sem febre ou alteragdes urindrias. Negava consumo
de farmacos. Quadro de diarreia sanguinolenta e febre com 3 dias de evolugio
cerca de 2 semanas antes, com boa evolugéo clinica. Ao exame fisico apresentava-
se apirético, hemodinamicamente estével, com palidez cutinea e tom sub-ictérico,
coagulos sanguineos na fossa nasal esquerda e 2 equimoses no membro inferior
esquerdo. Restante exame normal. Efetuou estudo analitico que revelou anemia
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(Hb 8,1mg/dL), esfregago sanguineo com anisocitose, eritdcitos fragmentados,
células em alvo e poiquildcitos, trombocitopenia (32.000/uL), desidrogenase lactica
1075 U/L, ureia 100mg/dL, creatinina 0,72mg/dL. Bilirrubina total 2,22 mg/dL
e direta 0,23 mg/dL. Transaminases, ionograma e estudo da cogulagdo normais.
Combs direta negativa. Sumaria de urina com hematuria macroscépica, proteintria
e leucocituria. Por suspeita de sindrome hemolitico-urémico foi transferido para
um hospital tercidrio. Realizou ecografia abdominal e reno-pélvica que revelou
figado globoso, mas com dimensoes dentro dos limites normais e o parénquima
homogéneo; rins globosos, com dimensdes dentro dos limites da normalidade, e
parénquima de normal espessura, mas ligeiramente mais ecogénico que o habi-
tual; restante exame sem outras alteragdes valorizaveis. Serologias viricas (hepa-
tite B e C, HIV, CMV, EBV e herpes virus simplex 1 e 2) negativas. Urocultura,
coprocultura e virologico de fezes negativos. Realizou tratamento conservador
de suporte com boa evolugéo clinica e analitica com melhoria progressiva dos
valores hematoldgicos, fungio renal e hepatica. Discussdo: Apesar de uma evo-
lugdo clinica geralmente benigna, com recuperagio clinica completa na maioria
dos casos, 0 SHU pode ser fatal. Pretende-se com este caso enfocar a necessidade
da realizagdo de uma histéria clinica detalhada e um exame fisico cuidado, dada
a inespecificidade do motivo de vinda desta crianga ao SU.

Palavras-chave: Sindrome hemolitico-urémico, epistaxis

PD131 (13SPP-17416) - ESCLEROSE TUBEROSA E RIM:
UM RISCO SILENCIOSO

Ana Teresa Gil'; Ana Brett'; Maria Inés Barreto'; Carolina Cordinha'; Clara Gomes';
A Jorge Correia'

1- Unidade de Nefrologia Pediétrica - Hospital Peditrico Carmona da Mota, Centro Hospitalar
e Universitario de Coimbra

Introdugio: A Esclerose Tuberosa (ET) é uma doenca neurocutanea, associada
ao desenvolvimento de tumores do sistema nervoso central, olhos, coragio, pul-
mao, figado, rim e pele. A prevaléncia estimada de les6es renais ¢ de 60-80%,
aumenta com a idade e o angiomiolipoma (geralmente benigno) e os quistos sao
as manifestagdes mais comuns. O crescimento progressivo do tumor e a hemor-
ragia intra-lesional podem causar dor e deterioragao da fungao renal. A evolugao
para malignidade ¢é rara antes dos 20 anos. Caso clinico: Adolescente de 17 anos,
com diagnostico de ET desde 2002, que recorreu em Margo/2012 ao hospital
local por lombalgia direita com um dia de evolugéo, com inicio ap6s acesso de
tosse, continua, irradiando para o membro inferior. Constatada palidez cutdneo-
mucosa, dificuldade na marcha e dor a palpagdo dos quadrantes direitos, com
defesa, sem Murphy renal. Por insuficiéncia renal (IR) (ureia 12,9mmol/L; crea-
tinina 219umol/L) e ecografia com formagao heterogénea do rim direito, suspeita
de processo expansivo ou abcesso, foi transferido para o hospital de referéncia.
Na admisséo, repetiu investigagdo analitica: Hb 9,6g/dL, leucdcitos 3820/uL, VS
112mm3/h, pCr 15,3mg/dL, ureia e creatinina sobreponiveis. Iniciou antibioti-
coterapia endovenosa por suspeita de abcesso renal e nifedipina e atenolol por
hipertensao arterial. A ecografia renal mostrou hiperrefletividade difusa bilateral
e formagoes nodulares (a direita 10cm e & esquerda 2,1cm de maior eixo), pre-
dominantemente sélidas, com significativa vascularizagao interna que sugeria
angiomiolipoma ou lesio maligna. Manteve IR com TFG~30mL/min/1,73m2
que, associada a anemia e ao aspeto ecografico renal, confirmou tratar-se de IR
ja croénica. Iniciou calcitriol, carbonato de calcio e darbopoietina. Imagens de
TC toraco-abdomino-pélvica e RMN abdominal foram compativeis com angio-
miolipoma bilateral complicado por hemorragia, ndo se podendo excluir outro
processo neopldsico. Efectuou bidpsia duma das lesdes renais que era sugestiva
de carcinoma de células claras, confirmado histologicamente ap6s nefrectomia
parcial bilateral. Atualmente clinicamente estével, mantendo IR com ligeiro
agravamento. Discussdo: Os quistos e angiomiolipomas renais sdo frequentes
na ET pelo que se devem pesquisar sistematicamente. Na maioria dos casos sdao
benignos, mas podem malignizar e, como este caso demonstra, precocemente.
E assim importante um seguimento regular e multidisciplinar destas criangas.

Palavras-chave: Esclerose Tuberosa, angiomiolipoma

PD132 (13SPP-27541) - DIAGNOSTICO PRE-NATAL DE
ANOMALIAS DO TRACTO URINARIO

Daniel Gongalves'; Rita Santos Silva’; Cristina Miguel'; Paulo Teixeira'
1- Servigo de Pediatria - Centro Hospitalar Médio Ave
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Introdugio: as anomalias do tracto urindrio (ATU) representam 20-30% de todas
as anomalias identificadas no periodo neonatal, sendo geralmente diagnostica-
das “in utero” A abordagem p6s-natal adequada é actualmente uma das areas
de maior discussdo na nefrologia pediétrica. Objectivo: avaliar a incidéncia das
ATU diagnosticadas em ecografias pré-natais do 2° e 3° trimestre, durante um
periodo de 5 anos, num Hospital Distrital de Portugal, assim como a evolugao
clinica destas criangas durante o mesmo periodo.

Metodologia: revisiao do processo clinico das criangas com diagndstico pré-
natal de ATU, seguidas em consulta externa de nefrologia pediatrica. A anilise
dos dados foi efectuada através do programa IBM SPSS Statistics® versao 19.0.
O nivel de significdncia adoptado foi de 0,05. Resultados: durante o periodo
do estudo, 189 criangas apresentaram diagndstico pré-natal de ATU, corres-
pondendo a uma incidéncia de 23,6 por cada 1000 nados-vivos. Verificou-se
um predominio do sexo masculino (69,3%). A ATU mais frequentemente
identificada foi a hidronefrose (n=176; 93,1%), seguida da agenesia renal
(n=7, 3,7%). Relativamente as criancas com hidronefrose, 82% apresentaram
dilatagoes pielo-caliciais leves (< 10 mm de diametro). O grau de hidronefrose
correlacionou-se de forma positiva com a presenga de patologia nefro-uroldgica
(p <0,01). Seis criangas (3,2%) foram submetidas a intervengao cirtrgica, em
contexto de sindrome de jungéo (n=2), refluxo vesico-ureteral (n=2), megau-
reter obstrutivo bilateral (n=1) e megaureter nio refluxivo com exclusio renal
(n=1). Concluséo: a maioria das criangas com diagndstico pré-natal de ATU
apresenta uma evolugéo clinica favoravel. O conhecimento desta realidade per-
mite ao pediatra geral minorar a ansiedade que esta situagao origina nos pais
apds o nascimento da crianga.

Palavras-chave: anomalias tracto urindrio, pré-natal

PD133 (13SPP-33424) - PIELONEFRITE AGUDA -
ETIOLOGIA E PADRAO DE RESISTENCIA DOS
UROPATOGENIOS EM DOENTES INTERNADOS NUM
HOSPITAL TERCIARIO (ESTUDO COMPARATIVO DE
18 ANOS)

Tania Martins'; Filipa Flor de Lima'; Francisca Caetano % Ana Teixeira * Helena Pinto’;
Caldas Afonso®

1- Servigo de Pediatria - Centro Hospitalar Sdo Jodo; 2- Faculdade de Medicina da Universidade
do Porto; 3- Unidade de Nefrologia Pediatrica - Centro Hospitalar Sdo Jodo

Introdugéo: A infe¢ao do trato urinario (ITU) constitui a segunda causa de
infecdo bacteriana mais frequente em Pediatria, e, ainda, importante motivo
de internamento. O perfil de resisténcia dos uropatogénios estd em constante
modificagdo, com elevados indices de resisténcia em algumas areas. O trata-
mento inicial da pielonefrite aguda (PNA) ¢, geralmente, empirico, pelo que o
conhecimento atualizado do seu perfil etioldgico bem como respetivo padrao
de resisténcia em cada centro é de fundamental importancia. Métodos: Ava-
liagdo retrospetiva do processo clinico dos doentes internados no Servigo de
Pediatria com o diagndstico de PNA (comprovada por urocultura positiva) num
periodo de 24 meses (Janeiro de 2010 a Dezembro de 2011). Estudo compara-
tivo do perfil etiologico e respetiva sensibilidade antimicrobiana em trés peri-
odos anteriores (estudos realizados em 1994 a 1997, 2002 e 2007). Resultados:
Durante o periodo de estudo (01/2010-12/2011) foram internados, no Servigo
de Pediatria, 137 doentes com diagnostico de PNA (75F/62M); idade média
na admissao de seis meses (4 dias-17 anos). Primeiro epis6dio de ITU em 108
(78,8%) casos. A Escherichia coli foi o agente etiolégico mais frequente (n=111;
81%) seguido pelo Proteus mirabilis (n=6), Pseudomonas aeruginosa (n=5),
Klebsiella pneumoniae (n=3) e Enterococcus spp (n=3). Nos doentes sem mal-
formagao nefrouroldgica, o segundo agente mais frequente foi K. pneumoniae
(p <0,001). O padrio de sensibilidade da E. coli nos quatro periodos estudados
(1994-97, 2002, 2007 e 2010-11) foi 100/99/100/97.3% a cefalosporinas 3G,
-/91.3/87.2/96.3% a cefalosporinas 2G, 71/74.7/77.8/81.5% a amoxicilina/4cido
clavulanico, 98.6/100/99.1/95.3% a nitrofurantoina, e 89.8/77.7/78.6/73.8% a
cotrimoxazol. Nos doentes sob profilaxia anterior (n=20; 14,6%) verificou-se
perfil de resisténcia mais elevada, nomeadamente a cefalosporinas 1G (p=0,03)
e nitrofurantoina (p=0,006). P. mirabilis apresentou 66,7% sensibilidade in vitro
a amoxicilina/dcido clavulanico. Houve necessidade de alteragdo do tratamento
empirico inicial em quatro casos (2,9%). Conclusdes: Neste estudo, ndo se
verificou alteragdo significativa do perfil de suscetibilidade dos uropatogénios
responsaveis por ITU com necessidade de internamento no nosso servigo nos
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ultimos 18 anos, o que demonstra uma utilizagdo segura e racional dos antimi-
crobianos. Malformagéo do trato urindrio e profilaxia anterior foram responsé-
veis por diferentes padrdes etiologicos e mais elevada resisténcia. Amoxicilina/
acido clavulanico mantém-se a nossa primeira escolha para tratamento empirico
de PNA, com 6tima relacio custo-beneficio. A utilizagdo de cefalosporinas 2G
e 3G deve ser restrito a casos seleccionados.

Palavras-chave: Pielonefrite aguda, uropatogénios, malformagao nefrouro-
logica, perfil de sensibilidade e resisténcias

PD134 (13SPP-49145) - SINDROME NEFROTICO-
CASUISTICA DE 20 ANOS DO HOSPITAL DE SANTA
LUZIA

Filipa Raposo'; Margarida Reis Morais* Mariana Costa’ Marina Pinheiro’ Idalina Maciel®
1- Unidade Local de Satide do Alto Minho; 2- Unidade Local de Saude do Alto Minho; 3- nidade
Local de Saude do Alto Minho

Introdugdo: O Sindrome Nefrético (SN) é uma das formas de apresentagdo da
doenga glomerular na crianga. Com uma incidéncia anual de 2-3 casos por 100000
criangas, caracteriza-se por proteinuria nefrética, hipoalbuminémia, hiperlipi-
démia e edema. Na grande maioria estd associado a glomerulonefrite de lesdes
minimas com boa resposta a corticoterapia. O progndstico a longo prazo é bom e
relaciona-se com a resposta a corticoterapia. Objectivos: Caracterizar os casos de
Sindrome Nefrético de um hospital distrital (Hospital de Santa Luzia -Viana), no
periodo de 1 de Janeiro de 1991 a 31 de Dezembro de 2011. Material e Métodos:
Realizou-se um estudo retrospectivo e descritivo por recolha de dados registados
nos processos clinicos das criangas com o diagnostico de SN internadas no Servigo
de Pediatria. Divididaram-se em 2 grupos: Grupo A (SN Idiopatico), Grupo B (SN
Secundario). Foram analisados os pardmetros: idade, sexo, forma de apresentagéo,
perfil clinico e laboratorial, resposta terapéutica e progndstico. Resultados: Foi
diagnosticado SN a 27 criangas, 15 do sexo feminino e 12 do masculino. A média
de idades foi de 6,5 anos. Vinte pertenciam ao Grupo A e sete ao B. Neste a etiolo-
gia predominante foi o Lupus eritematoso sistémico, 4 casos, seguido da purpura
Henoch Schonlein. A forma de apresentagao foi o edema palpebral/maleolar e
dor abdominal. Na admissdo apresentavam: proteinuria nefrotica, hipoalbumi-
némia, hipoproteinémia, hipercolesterolémia. Todos realizaram prednisolona
na dose de 2mg/kg/dia e em 15 das criangas foi necessério fazer furosemida e
albumina Neste estudo, 10 comportaram-se como corticodependentes e 7 como
corticoresistente, destes 4 pertenciam ao grupo B. Em 17 doentes, ocorreu uma
recidiva, com uma média de 3 recidivas por doente. Realizaram biopsia renal
10, 7 pertencentes ao grupo B e 3 ao A estes por corticorresisténcia. Uma doente
apresentar a mutagio do gene NPHS2 positiva. Ocorreram efeitos secundarios
da corticoterapia em 6 corticorresistentes. Um doente faz dialise. Foram todos
seguidos na consulta, excepto trés por residirem no estrangeiro. Quatro ja tiveram
alta. Conclusdes: Embora a amostra seja pequena, os resultados sao sobreponiveis
aos publicados na literatura. A maioria correspondeu a SN idiopatico com boa
resposta a corticoterapia. A corticorresisténcia e o pior progndstico ocorreram
no SN secundario. De realgar a importancia do seguimento destas criangas, pelo
risco de recidivas e de complicagoes a longo prazo.

Palavras-chave: Sindrome Nefrético, Casuistica

PD135 (13SPP-59087) - INSUFICIENCIA RENAL
AGUDA - QUE DIAGNOSTICO?

Eliana Oliveira'; Vania Gongalves'; Natacha Fontes'; Liane Costa'; M. Eduarda Cruz';
Liliana Rocha? Paula Matos? Teresa Costa’ M. Sameiro Faria’ Concei¢io Mota®
1- Departamento da Mulher, da Crianga e do Jovem do Hospital Pedro Hispano, Unidade Local
de Satide de Matosinhos; 2- Servigo de Nefrologia Pedidtrica, Centro Hospitalar do Porto

A insuficiéncia renal aguda é um processo multifatorial, cujas causas sdo, de
um modo geral, facilmente inferidas através de achados clinicos e laboratoriais
caracteristicos. Contudo, em certos casos, o diagnostico histologico é necessario
para a confirmagéo etioldgica do quadro clinico. Neste estudo descreve-se o caso
de uma adolescente de 16 anos, previamente saudavel, que recorreu ao Servigo
de Urgéncia por dor lombar recorrente, com 3 meses de evolugio, sem febre ou
outra sintomatologia associada. A observagdo apresentava-se normotensa e ndo
evidenciava sinais de desidratagdo. A ecografia renal ndo revelou alteragdes signi-
ficativas. Foi proposto internamento para vigilancia, durante o qual desenvolveu
um quadro de oligtria e insuficiéncia renal progressiva (creatinina 1,67mg/dL;
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ureia 103mg/dL) que motivou a sua transferéncia para o Servigo de Nefrologia
Pediatrica do Centro Hospitalar do Porto. Dado que, apds a anamnese, exame
objetivo e investigacdo laboratorial e imagioldgica nio foi possivel o reconheci-
mento de um diagnostico etioldgico, foi realizada bidpsia renal percutanea, cujo
exame histologico revelou alteragoes sugestivas de nefrite intersticial aguda. Ap6s 3
bélus de metilprednisolona endovenosa foi observada melhoria clinica e analitica,
com recuperagio completa da diurese e da fungdo renal, mantendo  data de alta
esquema de corticoterapia em redugdo gradual. O esclarecimento etioldgico deste
caso clinico requereu a realizagao de biopsia renal que possibilitou o diagnéstico
de uma entidade nosoldgica rara em idade pedidtrica. A nefrite intersticial aguda,
embora esteja associada mais frequentemente a causas medicamentosas, imuno-
légicas ou infeciosas, na nossa doente parece ser de origem idiopética, embora
pela evolugao clinica sugestiva, nao se possa excluir completamente a possibi-
lidade de exposi¢io a farmacos ou outras substancias nefrotdxicas, informagao
potencialmente ocultada pelos adolescentes. Este caso demonstra a importancia
de uma abordagem racional, que permita a maximizagao das estratégias terapéu-
ticas, com consequente melhoria do progndstico.

Palavras-chave: Insuficiéncia renal aguda; nefrite intersticial aguda

PD136 (13SPP-71943) - SINDROME NEFROTICO DE
LESOES MINIMAS: BAIXO PESO DE NASCIMENTO
COMO FACTOR DE RISCO

Inés Simao’; Gustavo Queirds '; Margarida Abranches'
1- Hospital de Dona Estefania, CHLC

Introdugdo: A reduzida quantidade de nefrénios nos recém-nascidos de baixo
peso é um factor de risco para doenga renal futura. O conhecimento da influén-
cia de um baixo peso de nascimento (BPN) na evolugdo e resultado do sindrome
nefrético de lesdes minimas (SNLM) pode ser util na avaliagio prognostica des-
tes doentes. Material e métodos: Estudo retrospectivo das criangas seguidas por
SNLM. O diagnéstico foi baseado em dados clinicos (resposta a corticoterapia)
ou histoldgicos (biopsia renal). Resultados: Foram incluidos 58 pacientes: onze
criangas com BPN, mediana de 2250 (950-2735) g; quarenta e sete criangas com
peso de nascimento normal e gestagdo de termo - grupo de controlo, mediana
3300 (2500-4420) g. A idade de inicio do SNLM foi semelhante nos doentes com
BPN e no grupo de controlo - mediana 3.56 +1.6 anos e 4.65 + 2.2 anos, respecti-
vamente. No primeiro episodio, as criangas com BPN necessitaram de mais dias
de terapéutica para atingir remissao: > 9 dias em 72,8% (8/11) versus 37% (17/46)
no grupo de controlo (odds ratio (OR) 4,55 (intervalo de confianga - IC - de 95%
(1,06-19,5), p 0,032). A ocorréncia de recidivas foi mais frequente no grupo BPN
(10/11, 90,9%) do que no grupo controlo (35/47, 74,5%), (OR 3,82, p 0,195). Nao
se verificou diferenga na proporgao de doentes corticodependentes: 4/11 (36,4%)
no grupo BPN versus 14/47 (29,8%) no grupo controlo (p 0,671). No grupo BPN,
verificou-se uma maior proporg¢ao de recidivas frequentes (27,2% versus 6,4%, p
0,041). Uma crianga do grupo BPN era corticorresistente e nenhuma no grupo de
controlo. Constatou-se necessidade de medicagao adicional (ciclosporina, ciclo-
fosfamida e levamisol) numa maior proporgao de doentes do grupo BPN, mas
sem diferencas estatisticamente significativas (72,7% versus 46,8%, OR 3,03, p
0,121). Conclusdo: A proporgao de criangas com BPN identificadas nesta coorte
foi maior do que em séries anteriores. O grupo de criangas com BPN demorou
mais dias a atingir a remissao, teve mais recidivas e foi tratado mais frequente-
mente com ciclosporina ou agentes citotoxicos. Apesar da diferencga de dados
entre os grupos, a reduzida dimensio da amostra e a sua heterogeneidade nao
permitem conclusoes do ponto de vista estatistico.

Palavras-chave: sindrome nefrético baixo peso

PD137 (13SPP-10362) - QUILOTORAX CONGENITO -
UM DESAFIO TERAPEUTICO

Cristina Gongalves'; Ana Rita Prior’; Paula Costa’ Rui Carvalho®; Ana Medeira*; Miguel
Abecasis’; Rui Anjos®; Margarida Abrantes’ Carlos Moniz?

1- Departamento de Pediatria (Directora: Prof. Maria do Céu Machado); Hospital de Santa Maria
- CHLN, EPE; 2- Servigo de Neonatologia (Director: Prof. Dr. Carlos Moniz); Departamento de
Pediatria (Directora: Prof. Maria do Céu Machado); Hospital de Santa Maria - CHLN, EPE; 3-
Departamento de Obstetricia, Ginecologia e medicina da reprodugao; Hospital de Santa Maria
- CHLN, EPE; 4- Servigo de Genética (Directora: Prof. Dr® Isabel Cordeiro); Departamento de
pediatria (Directora: Prof. Maria do Céu Machado); Hospital de Santa Maria - CHLN, EPE ; 5-
Servigo de Cirurgia Cardiotoracica; Hospital de Santa Cruz - CHLO, EPE; 6- Servigo de Cardio-
logia Pediatrica; Hospital de Santa Cruz, CHLO, EPE
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O quilotérax congénito é uma situagao rara (1:10-15000 RN), geralmente associada
a malformagdes do sistema linfatico no contexto de cromossomopatias, sendo a
mais frequente o Sindrome de Noonan. O tratamento preconizado, incluindo tera-
péutica conservadora com octreétido, nutrigao sem 4cidos gordos de cadeia longa e
nos casos refractarios intervengao cirtrgica, pode constituir um verdadeiro desafio.
Apresenta-se um recém-nascido do sexo feminino, com 33 semanas de gestagao.
Derrame pleural 4 direita detectado as 30 semanas, sendo colocada derivagio pleuro-
amniotica. A investigagdo realizada excluiu isoimunizagdo rh e infecgao pelo grupo
TORCHS, sendo o cari6tipo 46XX. Verificou-se evolugao para derrame pleural
bilateral e ascite as 33 semanas. Parto por cesariana as 33 s, RN com Apgar 7/9,
baixo peso ao nascer e sem ventilagao eficaz. Constata-se derrame pleural bilateral
volumoso, cujo exame citoquimico era sugestivo de quilotérax. Iniciou ventilagao
invasiva, colocou-se drenagem toracica bilateral, perfusdo de octredtido e nutrigao
parentérica total. O quildtorax foi refractdrio a terapéutica instituida, verificando-se
drenagem didria significativa e a formagéo derrame pleural septado bilateral que
condicionava insuficiéncia respiratéria grave. Por dificuldade em se realizar uma
ventilagdo adequada, foi submetida a intervengdo cirurgica com um més de vida,
realizando-se pleurodese bilateral e laqueagao do canal torécico, que se constatou
ter didmetro muito anémalo. Apds a intervengdo cirurgica a evolugao foi favoravel,
tendo sido extubada aos dois meses de idade, altura em que se suspendeu o octre-
6tido e iniciou dieta entérica com triglicéridos de cadeia média. A investigagdo
realizada incluiu, entre outros, a realizagao de TC tordcica, que excluiu linfagioma-
tose pulmonar e a pesquisa das mutages mais frequentes associadas ao Sindrome
Noonan, que foi negativa. Actualmente com 5 meses de idade, mantém necessi-
dade de oxigenoterapia e progressao estaturo-ponderal deficiente. Discutem-se as
particularidades da abordagem diagndstica e terapéutica do quilotérax congénito,
salientando-se as varias complicag¢des encontradas, que tornam necessario, uma
terapéutica individualizada e adaptada & gravidade de cada caso/doente.

Palavras-chave: quilotérax congénito, recém-nascido, terapéutica

PD138 (13SPP-12387) - OSTEOMIELITE NEONATAL: O
QUE SABEMOS?

Joana Santos Martins'; Teresa Aguiar'; Rosalina Barroso!
1- Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca

A osteomielite e artrite séptica neonatal s3o patologias raras. O diagndstico ¢ dificil
e tardio, sobretudo pelo grupo etério envolvido ser, frequentemente, pauci-sintoma-
tico. A infecgio do osso e espago articular no recém nascido é sobretudo de origem
bacteriana, resultante da disseminagao hematogénea dos microrganismos. Estudo
retrospectivo descritivo com a identificagao dos casos de osteomielite/artrite séptica
neonatal no periodo de 1 de Junho de 1996 a 30 de Junho de 2012, num hospital de
apoio perinatal diferenciado. Foram identificados 3 casos (1 caso a cada 4,8 anos;
incidéncia estimada de 1: 23328 nascimentos). Idade de apresentagéo: 29 dias (11
-65 dias); Factores de risco identificados: cesariana (3); prematuridade (2), sépsis
prévia (2); cateter central (2); Apresentagao clinica com . sinais inflamatdrios locais,
com diminuigdo da mobilidade e/ou postura anémala e nenhum manifestou febre
. Houve envolvimento unifocal, em osso tubular (fémur 2; tibia 1) e um caso com
envolvimento articular por contiguidade. Verificou-se, em 2 casos, a presenca de
complicagdes agudas: sequestro 6sseo (2) e abcesso dos tecidos moles envolventes
(1). Em 2 casos foi isolado Staphylococcus aureus meticilino-sensivel em hemo-
cultura. Todos os recém-nascidos foram medicados com antibioticoterapia dupla
endovenosa por um periodo minimo de 21 dias (duragéo total de 42 dias). Em
nenhum caso foi necessdria intervengo cirurgica. Atendendo ao grupo etério e a
baixa incidéncia de osteomielite/ e artrite séptica, é de salientar a importancia de
uma elevada suspeigao clinica, sobretudo nos grupos de risco (prematuros, aces-
sos centrais, sepsis prévia). A morbilidade a curto e longo prazo séo elevadas pelo
que o seguimento ortopédico criterioso ¢ primordial , atendendo a incapacidade
articular ou dismetria resultantes do processo infeccioso.

Palavras-chave: Osteomielite, Artrite Septica, Neonatal

PD139 (13SPP-14215) - MENINGITE NEONATAL:
EVOLUCAO INESPERADA

Susana Corujeira'; Henrique Soares? Susana Pissarra’ Ana Vilan? Josué Pereira®;
Gabriela Vasconcellos*; Hercilia Guimaries®

1- Servigo Neonatologia, Hospital Pedidtrico Integrado, Centro Hospitalar Sao Jodo 2- Servigo
Neonatologia, Hospital Pediatrico Integrado, Centro Hospitalar Sao Joao; Faculdade de Medicina da
Universidade do Porto 3- Servigo Neurocirurgia, Centro Hospitalar Sao Joao 4- Hospital CUF Porto
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Introdugdo: A meningite no periodo neonatal estd associada a uma elevada taxa
de mortalidade e a sequelas no neurodesenvolvimento nos sobreviventes. Os
abcessos intracranianos sdo uma complicagéo rara e potencialmente devasta-
dora. Caso clinico: Os autores relatam o caso de uma recém-nascida de termo,
do sexo feminino, sem factores de risco infeccioso perinatais conhecidos, que
iniciou febre e irritabilidade ao 4° dia (D4) de vida. Os exames laboratoriais
revelaram uma proteina C-reactiva elevada. As tentativas para realizar pungao
lombar foram ineficazes, tendo sido iniciada antibioterapia empirica em doses
meningeas. Em D6 foi realizada ecografia transfontanelar tendo sido diagnos-
ticada ventriculite, e foi adicionada terapéutica com aciclovir. Por agravamento
progressivo da hidrocefalia foi necessaria a colocagdo de uma derivagio ventri-
cular externa (DVE). A hemocultura e o exame cultural de liquido cefalorra-
quidiano (LCR) foram Positivas para E. coli. Em D11 apresentou um episddio
de convulsio ténica com resposta a terapéutica com fenobarbital. A monito-
rizagdo prolongada (13 horas) com video-EEG ndo registou crises convulsivas
clinicas ou eléctricas. Em D16 a TC cerebral revelou a presenca de abcessos
retro-cerebelares bilaterais, tendo sido realizada craniectomia com substituicdo
da DVE. O exame cultural do liquido do abcesso foi positivo para E. coli. A TC
cerebral foi repetida em D20 por suspeita de obstrugiao da DVE, apresentando
uma significativa redugiao dos abcessos e a presenca de edema cerebral difuso.
A DVE foi substituida por um shunt ventriculo-peritoneal em D23. A antibio-
terapia foi mantida por 21 dias ap6s o exame cultural de LCR ser negativo. No
exame neuroldgico na data da alta (D50) apresentava periodos de irritabilidade,
hipertonia dos membros inferiores, polegares aductos e contacto ocular pobre.
Aos 6 meses de vida, o exame neuroldgico ¢ normal excepto uma discreta paré-
sia do membro superior esquerdo. Todos os marcos do desenvolvimento psico-
motor foram adquiridos na idade esperada. Discussdo: Os autores pretendem
destacar a imprevisivel evolugio favoravel deste caso de meningite neonatal,
apesar da ocorréncia de graves complicagdes agudas que habitualmente estao
associadas sequelas significativas.

Palavras-chave: meningite, abcesso cerebral, recém-nascido

PD140 (13SPP-18853) - CASUISTICA DE
GASTROQUISIS E ONFALOCELO NUMA UNIDADE
NEONATAL

Susana Rebelo Pacheco'; Maria Inés Mascarenhas'; Mafalda Castro? Irene Flores? Isabel
Franga? Manuel Cunha'; Rosalina Barroso’

1- Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais; Departamento de Pediatria do Hospital Prof.
Doutor Fernando Fonseca; 2- Unidade de Cirurgia Pedidtrica; Departamento de Pediatria do
Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca

Introdugao: Onfalocelo e gastrosquisis sdo malformagées frequentes da parede
abdominal anterior. A incidéncia aumentou nos tltimos anos sendo respecti-
vamente de 2,18 e 1,95/10000 RN. Apresentam taxas elevadas de morbilidade
e mortalidade, estando descritos factores genéticos e ambientais associados.
Material e métodos: Estudo retrospetivo, descritivo, de Janeiro de 2000 a
Dezembro de 2011, em recém-nascidos (RN) com o diagndstico de onfalocelo
e gastrosquisis. Analisaram-se dados demograficos, clinicos, tratamento e evo-
lugdo clinica. Resultados: Foram diagnosticados 17 casos de malformagao da
parede abdominal: oito onfalocelos (incidéncia de 2,6/10000 RN) e nove gas-
troquisis (incidéncia de 2,9 / 10000 RN). O diagnoéstico foi prénatal em treze
casos, entre as 20-39 semanas de gestagdo. A idade materna mediana foi de 26
anos e 47% das maes eram nuliparas. Quatro maes apresentavam patologia:
Diabetes gestacional (1), HTA(1), obesidade (1) e infegdo por VHC (1) . A idade
gestacional mediana foi 36 semanas (31-39s) e a mediana do peso ao nascer foi
de 2480g (1290-3300g). Dos RN com onfalocelo, quatro (50%) apresentavam
malformagdes integradas em sindromes: Pentalogia de Cantrell, S. Beckwith-
Wiedmann (2) e S. Patau. Trés (37,5%) apresentavam cardiopatia e um malfor-
magdo do aparelho urindrio e intestinal. Apenas dois (22%) com gastrosquisis
apresentavam malformacéo associada (cardiopatia). A intervengao cirtrgica foi
realizada nas primeiras 24h de vida. Quatro RN com onfalocelo e trés RN com
gastrosquisis apresentaram complicagdes no pés-operatoério imediato sendo a
mais frequente a hipotensdo. Durante o pds-operatério precoce surgiram inter-
corréncias em quatro RN com gastrosquisis (sépsis (4) e abstinéncia a opioi-
des (1)) e em trés RN com onfalocelo (sepsis (3), pneumonia (1) e perfuragio
intestinal (1)). Registaram-se complicagdes pds-operatorias tardias em um tergo
dos RN com gastrosquisis: suboclusdo intestinal por bridas, didstase da sutura
e intestino curto. Ocorreram dois dbitos (11,7%): um caso de gastrosquisis e
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um caso de onfalocelo. Comentério: O onfalocelo e a gastrosquisis requerem
uma correcgao cirurgica precoce podendo associar-se a complicagdes imediatas
ou tardias. A morbilidade e mortalidade foram significativas e sobreponiveis a
dados de outras series. As complicagdes pds-operatorias foram mais frequentes
nos casos de gastroquisis.

Palavras-chave: Onfalocelo, gastrosquisis, malformagao, estudo
retrospetivo

PD141 (13SPP-20900) - ICTERICIA NEONATAL COM
CRITERIOS PARA FOTOTERAPIA - A EXPERIENCIA
DO CHTMAD

Joana Cotrim'; Susana Sousa'; Juan Calvifio'; Marisa Sousa'; Antonio Pereira'; Isabel
Soares'; Eurico Gaspar'
1- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro

Introdugao: A hiperbilirrubinémia regista-se em cerca de 97% dos recém-nasci-
dos (RN) de termo, mas apenas 67% destes apresentam ictericia. Conhecem-se
diversos factores de risco de hiperbilirrubinémia neonatal, desde aspectos rela-
tivos ao RN a antecedentes familiares. Objectivos: Caracterizar os internamen-
tos por ictericia neonatal com critérios para fototerapia registados na Unidade
de Cuidados Especiais a0 Recém-Nascido (UCERN) do Centro Hospitalar de
Tras-os-Montes e Alto Douro (CHTMAD) nos anos de 2008 a 2011. Material
e métodos: Consulta dos registos dos internamentos na UCERN do CHTMAD
por ictericia neonatal com critérios para fototerapia no periodo referido. Carac-
terizagdo dos internamentos e analise de factores de risco de hiperbilirrubinémia
neonatal. Resultados: Foram incluidos 41 meses dos anos de 2008 a 2011, por
inadequados registos nos restantes 7 meses. Foram identificados 119 interna-
mentos por ictericia neonatal com critérios para fototerapia. O maior nimero
de admissoes registou-se em 2010. Entre os RN internados, 61% foram transfe-
ridos do Servigo de Obstetricia, sendo os restantes provenientes do Servigo de
Urgéncia. A maioria dos RN admitidos é do sexo feminino e de termo. Setenta
e cinco por cento foram internados entre o 2° e o 4° dia de vida e, destes, 80%
apresentou valores de bilirrubina total superiores ao P95 para a idade. Todos os
RN internados nas primeiras 24 horas de vida apresentaram isoimunizagao. Na
globalidade dos casos, o teste de Coombs foi positivo em 17.6% e observou-se
incompatibilidade ABO/Rh em 40.3% dos RN. Numa minoria de casos observou-
se cefalohematoma ou doenga infecciosa. Foi possivel identificar aleitamento
materno exclusivo em 28.6% da totalidade dos casos, a maioria internados entre
0 2° e 0 4° dia de vida. Cerca de metade dos RN internados ap6s observa¢iao
na urgéncia estava sob aleitamento materno exclusivo. Nao foram observadas
complicagdes neuroldgicas relacionadas com hiperbilirrubinémia. Comenta-
rios: A maioria dos RN internados desenvolveu ictericia com critérios para
fototerapia antes da alta da maternidade, pelo que a protelagio da alta precoce
pode contribuir para a detecgdo e manuseio atempados da hiperbilirrubinémia
neonatal. Os principais factores de risco identificados sdo concordantes com o
descrito na literatura. O sexo masculino, como factor de risco minor conhecido
de hiperbilirrubinémia, nao foi predominante nesta analise.

Palavras-chave: ictericia neonatal, fototerapia

PD142 (13SPP-22902) - RESET OSMOSTAT: UMA
CAUSA RARA DE HIPONATREMIA

Beatriz Maia Vale'; Inés Nunes Vicente'; Sofia Morais?; Joana Mesquita’; Gabriela Mimoso?
1- Hospital Pedidtrico Carmona da Mota; 2- Maternidade Bissaya Barreto

Introdugéo: A hiponatrémia é uma intercorréncia relativamente frequente em
Neonatologia. A sua etiologia ¢ diversa - causa renal, enddcrina, iatrogénica
entre outras, e pode condicionar morbilidade e mortalidade significativas. Rela-
tamos o caso de um RN assintomadtico com fenda labiopalatina e hiponatrémia
persistente, secunddria um subtipo de sindroma de secre¢do inapropriada de
hormona antidiurética (HAD) - designado por “reset osmostat’, caracterizado
por uma secre¢do subnormal de HAD regulada pela da osmolaridade sérica.
Caso clinico: Recém-nascido, 5° filho de pais consanguineos. Gravidez de
risco por idade materna, diabetes gestacional e diagnostico pré-natal de fenda
labio-palatina. Efectuou cariétipo fetal normal - 46XY. Nasce as 36 semanas
de gestagdo, com peso de nascimento de 3460g e tem boa adaptagdo a vida
extra-uterina. O periodo neonatal complicou-se de ictericia ao 4° dia de vida,
com necessidade de fototerapia durante 24h. Ao 7°dia de vida faz avaliagdo

POSTERS COM DISCUSSAO

bioquimica por ictericia e sinais discretos de desidratagdo (perda ponderal de
5%), sendo constatada hiponatrémia - sédio sérico de 124mmol/L. Manteve-
se clinicamente bem, sem irritabilidade ou convulsoes. A investigagdo alar-
gada revelou hiponatrémia euvolémica com osmolaridade plasmatica baixa
(258,5mOsm/kg) e renina sérica 5,9 uUI/ml (N); apresentava sédio urindrio
de 9mmol/L - excregio fraccionada de s6dio <0,1% e osmolaridade urindria
135mOsm/kg para além de fungio tiroideia e adrenal normais. Ao longo dos
dias registou-se uma manutengao da natrémia entre 124-130mmol/L apesar
de suplementagdo com sédio - maximo de 15mEq/kg/dia - e terapéutica com
fludrocortisona. Apresentava boa progressio ponderal. Suspensa a terapéutica
substitutiva manteve hiponatrémia, com valores sobreponiveis. Realizou eco-
grafia transfontanelar e RMN cranio-encefalica que ndo mostraram anomalias
cerebrais ou da regido hipofisaria. A ecografia renal normal. Conclusdes: O
diagndstico de hiponatrémia neste RN foi casual, tal como na maioria dos casos
descritos de “reset osmostat”. Este diagndstico deve ser suspeitado perante uma
hiponatrémia euvolémica, moderada, estével apesar das variagdes na ingestdo
de sédio ou dgua, com fungio renal, tiroidea e adrenal normais. Um defeito da
linha média craniofacial pode ser uma pista para o diagndstico.

Palavras-chave: Hiponatrémia; Reset osmostat; fenda labiopalatina

PD143 (13SPP-28431) - RECEM-NASCIDOS GRANDES
PARA A IDADE GESTACIONAL: A REALIDADE DE UM
HOSPITAL DE NIVEL B1

Ana Brett'; Sara Brito? Jodo Agro*
1- Hospital Pedidtrico Carmona da Mota, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra; 2- Ser-
vigo de Pediatria, Centro Hospitalar Leiria — Pombal

Introdugao: Os recém-nascidos (RN) grandes para a idade gestacional (GIG) cons-
tituem um grupo de risco. A antecipagido de complicagdes, através da vigilancia
adequada da gestagdo e periodo neonatal, ¢ fundamental. Objetivo: Caracterizar
0s RN-GIG de um hospital de nivel B1. Métodos: Estudo prospetivo transver-
sal analitico dos RN-GIG nascidos em 2010 num hospital de nivel B1. RN-GIG
definido como peso de nascimento (PN) >P90 para a idade gestacional (IG),
segundo as curvas de crescimento intrauterino de Lubchenco. Analisadas variaveis
demograficas, antecedentes familiares, obstétricos e perinatais. Analise estatistica:
PASW18° (a<0,05). Resultados: Em 2294 RN foram classificados como GIG 11,9%
(272), 66,9% do sexo masculino. A IG média foi 39,4+1,1 semanas, com média
de PN 3920+235g, comprimento 50,7+1,5cm e perimetro cefalico 35,3+1,1cm.
Os partos foram distocicos em 49,6%, dos quais 77% cesarianas. O PN médio
foi significativamente superior nos partos distdcicos (3957+257g vs 3886+£206g;
p=0,018). Em 9,6% das gravidas foi diagnosticada Diabetes Gestacional e 1,1%
tinham diagndstico prévio de Diabetes Mellitus, tendo filho GIG em gestagao
anterior 23,2%. Nos casos conhecidos, 21,2% dos fetos apresentavam perimetro
abdominal >P90 em ecografia do 3° trimestre. Em 14% pelo menos um dos pais
tinha nacionalidade estrangeira, tendo estes RN um PN superior (4022+291g vs
3904+221g; p=0,011) e sendo provenientes de gestagdes mais prolongadas (39,8+1,1
semanas vs 39,4+1,1 semanas; p=0,04). Os partos distocicos foram significati-
vamente mais prevalentes nos RN de progenitores portugueses (p=0,016). Pelo
menos um dos pais era obeso em 24,3% e de estatura elevada em 11,8%, ambos
sem associagdo com a nacionalidade e sem diferenga significativa no PN médio
(p=0,474; p=0,566). Ao 5° minuto nenhum RN apresentava indice de Apgar <7.
Foi diagnosticada fratura de clavicula em 11 (4%), lesdo do plexo braquial em 5
(1,8%) e hipoglicémia em 3 RN (1,1%). A perda ponderal média foi de 5,6+2,5%.
Discussao: A prevaléncia de RN-GIG (11,9%) foi superior a expectavel, com uma
taxa de comorbilidades inferior a descrita na literatura. O impacto epidemioldgico
da populagio estrangeira nos resultados ndo é negligenciavel e, sendo os indices
de obesidade e estatura dos progenitores idénticos entre populagdo portuguesa e
estrangeira, outros fatores demograficos ou ambienciais poderao estar em causa.
Sédo, portanto, necessarios mais estudos para melhor caracterizar esta realidade.

Palavras-chave: Grandes Idade Gestacional

PD144 (13SPP-34198) - ATRAS DE UM DIAGNOSTICO...
VEM OUTRO!

Ana Sousa Pereira'; Ana Teixeira? Patricia Mendes'; Maria José Castro'
1- Hospital de Faro, EPE; 2- Hospital de Santa Cruz
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A incidéncia do retorno venoso pulmonar anémalo total é de 1-2% em todas
as cardiopatias congénitas, surgindo como anomalia isolada em 67% dos casos.
Sem tratamento cirtrgico a mortalidade é muito elevada no primeiro ano de
vida. Os autores relatam o caso de um recém-nascido de termo, parto distocico
(ventosa), internado na unidade de cuidados intensivos neonatais as 36 horas de
vida por convulsdes clonicas generalizadas. Fez midazolam e fenobarbital para
controlo das convulsdes, com necessidade de ventilagio. A observagio apresen-
tava cefalohematoma parieto-occipital esquerdo, sem outras alteragdes. Ecogra-
fia transfontanelar revelou hemorragia intraventricular esquerda grau I, tendo
sido excluidas doengas do foro hematoldgico. Extubado em D3 de internamento,
contudo, com constante necessidade de oxigénio suplementar a 0.5L/min para
Sa02 entre 91 a 95% (em ar ambiente com valores entre 80-85%), pelo que fez
ecocardiograma que revelou grande dilatagao das cavidades direitas. Apds tele-
medicina com o servigo de cardiologia pediatrica de referéncia, por suspeita de
retorno venoso pulmonar andmalo, foi transferido. Apo6s confirmagao do diag-
néstico de retorno venoso pulmonar anémalo total supradiafragmético e comu-
nicagdo intra-auricular ostium secundum, foi submetido a cirurgia corretiva, em
D22 de vida. Ecocardiograma poés-operatério sem alteragdes. Do ponto de vista
neuroldgico nao se verificou novos episddios paroxisticos, pelo que se reduziu
progressivamente a dose de fenobarbital até a sua suspensao. Atualmente seguido
em consulta de neonatologia, neuropediatria e cardiologia pedidtrica, com desen-
volvimento adequado a idade. Nos recém-nascidos a incidéncia de convulsdes
neonatais estima-se entre 0.15 a 3.5%, sendo neste caso resultado de hemorragia
intracraniana ap6s parto traumatico. O diagndstico atempado da cardiopatia
descrita, antes da deterioragdo do estado clinico do doente é primordial para o
éxito da cirurgia e diminui¢do da mortalidade associada.

Palavras-chave: convulsdes neonatais, cardiopatia congénita

PD145 (13SPP-14832) - ESFEROCITOSE HEREDITARIA:
O QUE NOS DIZEM OS RETICULOCITOS?

Marina Pinheiro’; Ana Rita Aradjo'; Maria José Gaido? Emilia Costa®; Miguel Salgado’
1- Servigo de Pediatria, Unidade Local de Satide do Alto Minho; 2- Servigo de Patologia Cli-
nica, Unidade Local de Satide do Alto Minho; 3- Unidade de Hematologia Pediatrica, Centro
Hospitalar do Porto

Introdugao: A Esferocitose Hereditéria (EH) é a anemia hemolitica hereditaria
mais frequente, com uma incidéncia de 200-300/1.000.000 no Norte da Europa.
Clinicamente, varia desde situagdes assintomdticas a anemia grave com necessidade
transfusional. A crise aplasica (CA) constitui umas das complicacdes mais temidas
das doengas hemoliticas crénicas (DHC). Descrigao do caso: Lactente de 9 meses,
sexo masculino, portador de EH, com diversos internamentos por crises hemoliticas
durante intercorréncias infeciosas com necessidade de transfusoes de concentrados
eritrocitérios (CE). Admitido ao servigo de urgéncia por quadro de febre e tosse com
3 dias de evolugao. Ao exame objetivo apresentava letargia, palidez muco-cuténea,
ictericia, taquicardia e crepitagdes na base do hemitdrax direito. A telerradiografia
toracica ndo apresentava alteragdes relevantes. Analiticamente apresentava uma
anemia de 6,2 g/dL com reticulocitose (143.640/uL) e trombocitose (561x109/L),
sendo o valor leucocitario de 16.67x1079/L. Outros parametros analisados foram
a proteina-C-reativa (5,81 mg/dL), desidrogenase lactica (292 UI/L) e bilirrubina
indireta (1,60 mg/dL). Fez transfusdo de CE (10 ml/kg). Em D3 de internamento
mantinha anemia de 6,3 g/dL, mas com desenvolvimento de reticulocitopenia
(14.440/uL), tendo efetuado 2° transfusdo de CE. A reticulocitopenia encontrada
conduziu a suspeita de crise aplésica, tendo o histograma confirmado a auséncia dos
reticuldcitos mais imaturos. A pesquisa de Parvovirus B19 por PCR foi negativa e
o Virus Sincicial Respiratdrio foi isolado nas secre¢oes nasofaringeas. Verificou-se
melhoria clinica e analitica, com subida progressiva dos valores de hemoglobina e
contagem de reticuldcitos. Nao se verificou atingimento de outras linhagens celu-
lares. Discussdo: A CA em criangas portadoras de DHC ¢ uma situagéo grave e
potencialmente fatal, uma vez que a supressao stibita da eritropoiese aliada a sobre-
vida diminuida dos eritrdcitos em circulagio pode desencadear uma anemia aguda
grave. Outros virus podem causar uma CA, pelo que a auséncia de uma infecdo por
Parvovirus B19 ndo a exclui. Os autores alertam para o facto das crises hemoliticas
e apldsicas poderem ser, numa fase inicial, clinicamente semelhantes. Um elevado
grau de suspeigao, a baixa contagem de reticuldcitos e a auséncia de reticuldcitos
imaturos no histograma permitem o reconhecimento e tratamento precoces, pelo
que ndo devem ser esquecidos.

Palavras-chave: Esferocitose hereditaria, Anemia, Crise aplasica,
Reticuldcitos
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PD146 (13SPP-18375) - TROMBOCITOPENIA IMUNE:
FATORES DE RISCO DE PROGRESSAO PARA
CRONICIDADE

Antonio M Salgado’; Joana Macedo? Teresa Sao Simio? Claudia Neto?
1- Hospital Sdo Francisco Xavier, CHLO; 2- Centro Hospitalar do Alto Ave, Hospital Nossa
Senhora da Oliveira

Introdugio: A trombocitopenia imune (PTI) é a doenga hemorragica mais
comum em Pediatria. Apresenta um pico de incidéncia entre os 2-5 anos, sem
predominio de sexo. Existem varios fatores de risco para cronicidade: idade,
sexo feminino, inicio insidioso, auséncia de hemorragia mucosa ou histéria
de vacinagio ou infegao previa. Ha estudos recentes que sugerem também
como fator de risco, a linfopenia na apresentacdo. Objetivos: Caracterizar uma
populagio de doentes internados com PTI, comparando aqueles com evolugao
aguda, com os que evoluiram para a cronicidade, no Servigo de Pediatria do
Hospital de Guimaraes. Métodos: Estudo descritivo retrospetivo, por consulta
de processos clinicos de doentes com Trombocitopenia Imune, de 1 de Janeiro
de 2006 a 30 de Junho de 2012. Analisadas varidveis demograficas, antecedentes
pessoais e familiares, doenca atual e exame objetivo, exames complementares,
terapéutica instituida e seguimento em ambulatdrio. PTI aguda definida como
remissao da doenga nos primeiros 6 meses e PTI cronica como persisténcia de
trombocitopenia apds 12 meses. Resultados: Amostra com 23 criangas, que
corresponderam a 33 internamentos por PTI, 30.4% com evolugao para croni-
cidade. Idade de apresentagao entre 7 meses e 15 anos com 45.5% entre os dois
anos e os 5 anos. Relativamente a idade de apresentacéo inicial, esta foi superior
a 5 anos em 71.4% dos casos de PTI crénica. Predominio do sexo masculino
(3:2). Manifestagdes hemorragicas iniciais e dias de evolu¢do da doenga até
internamento sem diferengas entre os grupos. Média de contagem plaquetdria
inicial superior nas PTT agudas. Apenas 1 doente com evolugéo para cronici-
dade apresentou linfopenia 4 admissao (1000/uL).Abordagem realizada: expec-
tante(4), Imunoglobulina (uma dose-9, duas doses-13), associada a corticoide
(6) e corticoide isolado(um). Esplenectomia num caso de PTI crénica. Média
do seguimento de PTT aguda de 18 meses. Conclusao: Os fatores de risco evo-
lugao de PTI aguda para cronica descritos na literatura sdo discordantes com
os encontrados na nossa amostra embora esta seja limitada. Estudos recentes
sugerem leucopenia e linfopenia como fator adicional na avaliacdo da possivel
evolugdo para cronicidade. Assim, estes resultados sugerem a necessidade de
realizagdo de estudos prospetivos no sentido de identificar outros fatores de
risco preditores da evolugdo da PTI.

Palavras-chave: Trombocitopenia Imune, cronicidade, leucopenia

PD147 (13SPP-20765) - TROMBOCITOPENIA
PERSISTENTE - MAIS DO QUE OS OLHOS VEM!

Joana Faleiro'; Patricia Janeiro? Claudia Costa % Anténio Figueiredo'; Lucia Lacerda’;
Ana Gaspar? Alexandra Dias'

1- Departamento de Pediatria - Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, E.P.E.; Directora do
Departamento: Dra. Helena Carreiro; 2- Unidade de Doengas de Metabdlicas do Departamento
da Crianga e de Familia - Servigo de Pediatria — Hospital de Santa Maria, E.P.E; Directora do
Servigo: Prof. Doutora Celeste Barreto; Directora do Departamento: Prof. Doutora Maria do Céu
Machado; 3- Unidade de Enzimologia, Centro de Genética Médica Jacinto Magalhaes, INSA

Introdugao A doenga de Gaucher tipo I (DG I) ¢ uma doenga autossémica
recessiva causada por mutagdes no gene AGB (acid p-glucosidase), traduzindo-
se em défice da enzima glucocerebrosidase. E a doenga de armazenamento
lisossomal mais frequente. E uma doenga crénica progressiva, que pode cur-
sar com citopenias, hepatoesplenomegalia, lesdo dssea ou articular e atraso de
crescimento. Caso clinico: Crianga do sexo feminino, referenciada a consulta
de Hematologia aos 3 anos por trombocitopenia e anemia normocitica nor-
mocrdémica ligeiras. Antecedentes familiares e pessoais irrelevantes, desen-
volvimento estaturo-ponderal p50/p25, respectivamente. Ao exame objectivo
salientava-se esplenomegalia moderada, hepatomegalia ligeira e estrabismo
divergente unilateral. Em avaliagdes analiticas seriadas manteve anemia nor-
mocitica normocrémica (min Hb 8.6g/dL, VGM 79.3f], ferritina 225ng/mL,
sem reticulocitose) e trombocitopenia (min plaquetas 77000/pL). O estudo de
causas infecciosas, imunoldgicas, endocrinoldgicas e nutricionais nao permitiu
chegar a diagndstico etioldgico. Aos 3 anos e 10 meses surgiram queixas algicas
nos membros inferiores com frequéncia semanal. Aos 4 anos de idade realizou
mielograma e bidpsia dssea que revelaram numerosas células de Gaucher. O
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diagnostico foi confirmado por doseamento enzimatico (glucocerebrosidade
leucocitaria Inmol/h/mg (2,8-19)) e estudo molecular (heterozigotia composta
das mutagdes c.1226A>G e ¢.1448T>C). A avaliagdo do Neurodesenvolvimento
nédo documentou envolvimento do sistema nervoso central (desempenho médio
nas tarefas de realizacio (QIR=101) e no nivel médio-inferior nas provas ver-
bais (QIV=82)). Realizou RMN abdominal, que revelou figado de dimensdes
no limite superior da normalidade e bago de dimensdes ligeiramente aumen-
tadas. Atualmente, 1 més apds inicio de terapéutica de substituicdo enzimatica
com Imiglucerase 60UI/Kg em administra¢des quinzenais, esta assintomdtica,
verificando-se reducao da hepatoesplenomegélia. Comentarios: No caso acima
descrito a bicitopenia e hepatoesplenomegalia conduziram ao diagndstico de
DG I. O diagnéstico precoce e optimizagio terapéutica sdo fundamentais para
minimizar o atraso de crescimento, assim como para a prevengdo de sintomas
irreversiveis. Os autores salientam a importancia de um elevado indice de sus-
peicao relativamente as doengas lisossémicas de armazenamento, sobretudo
apos exclusdo das causas mais comuns de citopenias.

Palavras-chave: trombocitopenia, anemia, esplenomegalia, Gaucher

PD148 (13SPP-21729) - ETIOLOGIA DE UMA ANEMIA -
O DESAFIO DE UM CASO CLINICO

Sara Pimentel Marcos'; Susana Moleiro’; Ana Moutinho® Anabela Ferrao*; Maria Joao
Palaré’; Anabela Morais*

1- Servigo de Pediatria, Hospital de Sao Francisco Xavier, CHLO, EPE; 2- - Servico de Pediatria,
Hospital de Faro, EPE; 3- Servigo de Pediatria, Hospital José Joaquim Fernandes, ULSBA, EPE;
4- Unidade de Hematologia Pedidtrica, Departamento de Pediatria, Servigo de Pediatria, Hos-
pital de Santa Maria, CHLN, EPE

Introdugéo: O diagnéstico diferencial de uma anemia obriga a equacionar todos
os aspectos clinico-laboratoriais da sua apresenta¢do. Caso clinico: Crianga
de 8 anos, sexo feminino, com antecedentes de ictericia no periodo neonatal
precoce e necessidade de transfusio de concentrado eritrdcitrio com 1 més
de vida por anemia grave em contexto infeccioso. Aparentemente estével até a
data, recorreu ao servigo de urgéncia por quadro de febre e vomitos com 3 dias
de evolugio. A observagio apresentava palidez cutanea, ictericia das esclerdti-
cas, sopro sistolico de intensidade II/VI e bago palpéavel 3cm abaixo do rebordo
costal. Laboratorialmente tinha anemia microcitica com reticulocitopénia (Hb
5,3g/dl, VGM 70,9 fL), leucopénia (3,34x109/L), linfopénia e trombocitopénia
(128 x109/L); bilirrubina total de 3,79 mg/dl, LDH 1133 U/L, PCR 1,8 mg/
dl. Durante o internamento fez 2 unidades de concentrado eritrocitdrio com
recuperagdo clinica e hematoldgica progressiva a partir do 7° dia de doenga.
Teve alta ao 12° dia de internamento com Hb 10,2g/dl, reticuldcitos 270000,
leucdcitos 4,56x109/L, plaquetas 274x109/L. Da investigagdo complementar
realizada salienta-se: ecografia abdominal revelando litiase biliar e esplenome-
galia de 14,5cm; teste de Coombs directo negativo; presenca de esferdcitos no
esfregaco de sangue periférico; electroforese de hemoglobinas e doseamento de
G6PD normais. Realizou pun¢ao medular aspirativa sem alteragdes. O estudo
das populagoes linfocitarias e doseamento de imunoglobulinas foi normal. Pos-
teriormente obteve-se serologia IgM positiva para Parvovirus B19. Procedeu-
se ao estudo da fragilidade osmotica e auto-hemolise eritrocitéria, compativel
com doenga de membrana. A biépsia dssea revelou histidcitos com granulos
azul-marinho que obrigou a exclusdo de doen¢a de Niemann-Pick por dosea-
mento enzimatico. Discussdao: No caso descrito estamos perante uma anemia
hemolitica crénica - esferocitose, manifestada por uma crise apléstica induzida
pelo Parvovirus B19. Apesar de se terem observado caracteristicas histoldgicas
compativeis com sindrome do histidcito azul-marinho, apds exclusio da doenga
de Niemann-Pick, considerou tratar-se de um achado, de provavel causa idio-
patica. Com este caso pretende-se mostrar o desafio diagndstico de uma ane-
mia hemolitica crénica com uma apresentagao clinica e laboratorial nao linear.
Palavras-chave: anemia hemolitica, esferocitose, crise aplastica, sindrome
do histidcito azul-marinho

PD149 (13SPP-32953) - “TENHO UM CAROCO!”

Catarina Pires'; Ana Margarida Correia'; Inés Coelho'
1- USF Grao Vasco

Introdugio: A anamnese e exame objectivo sdo fundamentais para um correcto
diagnostico e tratamento, principalmente para rastrear sinais que na maioria das
vezes sdo benignos, como é o caso das adenopatias. Descrigdo de caso: Crianga
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de 6 anos, sexo masculino, filho Unico, residente com os pais, pertencente a
uma familia nuclear, funcional e a frequentar o 1° ano do ensino basico. Sem
antecedentes familiares relevantes e até a data saudavel. Recorre a sua médica
de familia por um quadro de anorexia com 10 dias de evolugdo, que os pais
associam a agita¢do escolar, sem outra sintomatologia. O exame objectivo nao
revelou qualquer alteragdo. Procedeu-se ao didlogo com a crianga, aconselha-
mento dos pais sobre a dieta e gestdo de conflitos. Apds 15 dias, a crianga, regressa
depois de lhe ter sido detectada uma adenopatia indolor supraclavicular direita
pela av6 enquanto lhe dava banho. Foram pedidos exames complementares de
diagnéstico (ECD). Hemograma e ecografia abdominal sem alteragdes, Raio-
X do térax revela alargamento do mediastino superior devido a adenopatias
multiplas e a ecografia cervical confirmou a existéncia de adenopatias (duas a
direita e uma a esquerda). Foi enviada a Urgéncia do Hospital da drea de resi-
déncia que o encaminhou para o Hospital Pedidtrico onde realizou biopsia
ganglionar, revelando o diagnéstico de Doenga de Hodgkin variante esclerose
nodular, encontrando-se actualmente a realizar quimioterapia. Discusséao:
Menos de 1% das adenopatias sao malignas, no entanto devemos reconhecer
como sinal de alerta todas adenopatias supraclaviculares e assim proceder
a um rapido diagndstico. Uma adenopatia palpavel, indolor, de localizagao
cervical ou supraclavicular constitui a apresentacao clinica mais frequente do
linfoma de Hodgkin. Em 33% dos doentes surgem sintomas sistémicos: can-
saco facil, anorexia, perda de peso e febre constituindo os sintomas B. Embora
sejam neoplasias raras durante a infancia, os linfomas, devem ser considerados
como uma possivel etiologia de adenopatias. Este caso leva-nos a reflectir se
devemos investigar com ECD cada vez que os pais nos referem isoladamente
adenopatias ou sintomas B.

Palavras-chave: Linfoma de Hodgkin, adenomegalia, sintomas B

PD150 (13SPP-39488) - ESFEROCITOSE HEREDITARIA
- CASUISTICA DO CHTMAD

Ana Dias'; Joana Soares'; Natalina Miguel'
1- Centro Hospitalar de Trés-os-Montes e Alto Douro

Introdugdo: A esferocitose hereditaria (EH) é uma causa comum de anemia
hemolitica, por deficiéncia nas proteinas da membrana eritrocitaria, originando
aumento da fragilidade osmotica e esferificagdo dos eritrocitos. Apresenta um
espectro de severidade variavel. Com prevaléncia aproximada 1:5000, torna-se a
anomalia hereditdria da membrana mais comum. Em 75% dos casos transmite-se
de forma autossémica dominante.Objectivo: Avaliar o seguimento e complica-
¢oes dos doentes com EH, seguidos em consulta externa de pediatria — hemato-
logia. Materiais e métodos: O grupo de estudo incluiu todos os doentes em idade
pediatrica com EH, seguidos em consulta externa de pediatria do CHTMAD. Os
parametros analisados foram: histéria familiar, idade de diagnéstico e como foi
estabelecido, coexisténcia de sindrome de Gilbert, graduagio de severidade (leve,
moderada e grave) considerando os valores médios de hemoglobina (g/dl), reti-
culdcitos (%) e bilirrubina (umoL/L) nos tltimos dois anos. Foram avaliadas as
complicagdes (crises aplsicas, hemoliticas e litiase vesicular sintomatica ou nio).
Nos doentes submetidos a esplenectomia avaliou-se o seu seguimento. Resulta-
dos: Estudaram-se 7 doentes, 5 do sexo masculino. Cinco apresentavam histéria
familiar de EH. A idade média do diagnéstico foi de 32,6 meses (8 - 100m). A
suspei¢do diagnostica baseou-se na histdria familiar, valores do hemograma,
reticulocitose e presenga de esferdcitos no esfregaco de sangue periférico, com
posterior confirmagio pelos testes de fragilidade osmoética (n=7) e auto-hemolise
(n=2). Pesquisou-se o S. Gilbert em 5 doentes, sendo positivo em 2. Relativa-
mente & severidade de hemolise os dados ndo foram sempre concordantes. Qua-
tro (57,1%) doentes tiveram indicagdo para esplenectomia. Ocorreram 4 crises
aplasicas (Parvovirus B19), 2 crises hemoliticas e litiase vesicular sintomatica em 2
casos. Apos esplenectomia, os pardmetros hematoldgicos médios caracterizaram-
se por uma hemoglobina de 15,5 g/dL, uma contagem plaquetaria de 671000/ul
(59000—752000) e normaliza¢do dos indicadores de hemolise. Comentarios:
Os autores chamam a atengio para a possibilidade de ocorréncia de mutagoes
de novo, na auséncia de histdria familiar de EH. A supressdo da eritropoiese pela
infec¢do a Parvovirus B19 pde em risco a vida destes doentes, pelo que os pais
devem estar devidamente informados para esta ocorréncia. Por fim, é importante
estratificar os doentes consoante a severidade, permitindo serem propostos para
esplenectomia, evitando futuras complicagdes.

Palavras-chave: Esferocitose hereditaria, anemia hemolitica
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PD151 (13SPP-52799) - PURPURA
TROMBOCITOPENICA IMUNE: CASUISTICA DE 17
ANOS

Marina Pinheiro'; Sandrina Martins'; Filipa Raposo’; Margarida Reis Morais'; Ana
Rita Araujo’

1- Servi¢o de Pediatria, Unidade Local de Saade do Alto Minho

Introdugio: A Parpura Trombocitopénica Imune (PTI) é a causa mais fre-
quente de trombocitopenia isolada na infancia, com um pico entre os 2-5 anos
e uma incidéncia de 3-8/100.000 criangas/ano. 20 a 30% dos casos evoluem
para a cronicidade. Recentemente foi publicada uma nova classificagao da PTI:
Aguda (<3meses), Persistente (3-12meses) e Crénica (>12meses). Objetivos:
Caracterizar os doentes com diagndstico de PTI, internados entre janeiro de
1995 e dezembro de 2011, quanto as variaveis sociodemograficas, manifestagoes
clinicas e laboratoriais, tratamento e evolugao e avaliar os fatores preditivos de
cronicidade. Métodos: Anélise retrospetiva dos registos clinicos dos doentes
internados com o diagnéstico de PTI no periodo referido. Estatistica realizada
com o programa SPSS versdo 19. Resultados: Foram identificados 44 doentes.
A mediana de idades foi de 3 anos (3,6-11 anos), sendo 52% (23) do sexo femi-
nino. Ocorreu uma média de 2,6 casos/ano, com maior incidéncia nos anos de
2001 e 2004 (6). O sintoma inaugural mais frequente (98%) foi a ptirpura. Ndo
se registou nenhum caso de hemorragia do sistema nervoso central. 7% (3) e
59% (26) dos doentes apresentaram vacinagdo e infegdo viral recente, respeti-
vamente. A mediana de plaquetas a admissdo foi de 6250/uL (1000-40000). O
tratamento foi iniciado em 84% (37) dos doentes. Destes, 92% (34) efetuaram
imunoglobulina e 8% (3) tratamento combinado (imunoglobina+corticoide;
imunoglobulina+corticoide+tranfusao de plaquetas). 73% (32) dos doentes
que realizaram imunoglobulina tinham plaquetas<20000/uL. Do total de casos,
18% (8) realizaram mielograma e 5% (2) esplenectomia eletiva. A duragao
meédia de internamento foi de 5,4 dias. 73% dos casos foram PTI Aguda, 9%
Persistente e 18% Cronica. Ndo foram encontrados fatores preditivos de croni-
cidade estatisticamente significativos. Conclusdes: A maioria dos doentes teve
uma apresentagéo tipica, sem gravidade, apesar da baixa contagem plaquetaria.
Tal como descrito na literatura, verificou-se maior incidéncia no grupo etario
abaixo dos 5 anos e o esquema terapéutico mais usado para doentes com pla-
quetas<20000/uL foi a imunoglobulina. O numero de casos que evoluiu para a
cronicidade também esta de acordo com a bibliografia. Os autores pretendem
alertar para a nova classificagao da PTI, ja que até aos 12 meses a hipotese de
remissdo espontanea ¢ ainda significativa.

Palavras-chave: Parpura Trombocitopénica Imune, Trombocitopenia,
Imunoglobulina

PD152 (13SPP-69355) - ANEMIA HEMOLITICA
NEONATAL - UM CASO CLINICO

Ana Moutinho'; Teresa Castro? Sara Marcos® Maria Jodo Palaré*; Anabela Ferrao*;
Anabela Morais*

1- Servigo de Pediatria, Hospital José Joaquim Fernandes, ULSBA, EPE; 2- Servico de Pediatria,
Hospital do Espirito Santo de Evora, EPE; 3- Servigo de Pediatria, Hospital de Sio Francisco
Xavier, CHLO, EPE; 4- Unidade de Hematologia Pediétrica, Departamento de Pediatria, Servigo
de Pediatria, Hospital de Santa Maria, CHLN, EPE

A piropoiquilocitose hereditéria (PH) é a forma mais grave de eliptocitose e
caracteriza-se pelo aparecimento precoce de anemia hemolitica geralmente
no periodo neonatal. A presenga de fragmentos eritrocitarios, esferécitos e os
raros eliptdcitos no esfregago de sangue periférico permitem distinguir a PH
de outras formas de eliptocitose hereditéria. Habitualmente os doentes com
PH desenvolvem esplenomegalia podendo necessitar de suporte transfusional,
para os episodios de anemia, e de esplenectomia, para controlo da hemolise.
Apresenta-se o caso clinico de uma lactente de 8 meses de idade, raga negra,
natural dos EUA, com antecedentes familiares de défice de G6PD (irmao) e
antecedentes pessoais de hiperbilirrubinemia neonatal com necessidade de
fototerapia até ao 5° dia de vida. Em reavaliacio laboratorial aos 16 dias foi
detetada anemia - Hb 8 g/dl. Aos 37 dias de vida, por cansago progressivo ao
mamar, realizou hemograma que revelou anemia grave, com Hb 7,3 g/dl, reti-
culocitose 11,5% e pardmetros de hemolise positivos. Teste de Coombs directo
negativo. Do esfregago de sangue periférico ressalta-se a presenga de muitos
fragmentos, alguns ovaldcitos e eliptdcitos. Doseamento de G6PD normal. Fez
transfusdo de concentrado eritrocitario com subida da Hb para 10,7 g/dl. Desde
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entdo tem-se mantido sem episddios de crise hemolitica. Com este caso clinico,
pretende-se alertar para um diagndstico raro mas com manifestagao clinica
precoce. Salienta-se ainda a importancia do esfregaco de sangue periférico no
diagnostico diferencial de uma anemia hemolitica.

Palavras-chave: anemia, hemdlise, hiperbilirrubinemia, piropoiquilocitose

PD153 (13SPP-73696) - HEMOFILIA - UM
DIAGNOSTICO A NAO ESQUECER

Silvia Batalha!; Dolores Barros'; Marta Contreiras'; Sofia Lima'; Paulo Oom!
1- Hospital Beatriz Angelo (Loures)

Introdugdo: A hemofilia A é uma doenga hereditdria recessiva ligada ao cromos-
soma X caracterizada por défice de factor VIII, cuja expressao clinica depende
dos niveis séricos deste factor. Caso clinico: Lactente de 3 meses, sexo masculino,
sem antecedentes pessoais relevantes, observado no Servigo de Urgéncia Pedi-
atrico (SUP) por membro superior direito em extensdo, com choro e recusa na
mobilizacdo, sem historia de traumatismo prévio e sem febre. Os pardmetros de
infecgdo foram negativos e a radiografia do membro normal. Foi diagnosticada
pronagdo dolorosa por Ortopedia e realizada manobra de redugio com aparente
sucesso. Observado no SUP 24 horas depois por reagravamento das queixas,
realizou ressonancia magnética do cotovelo direito por suspeita de infecgdo
osteoarticular, sendo descrita pequena quantidade de liquido intra-articular e
alteragoes de sinal sugestivas de artro-sinovite. Foi internado e medicado com
flucloxacilina e gentamicina ev. Durante o internamento, por hemorragia facil dos
locais de venopungao e aspiragao de liquido articular sero-hematico do cotovelo
direito foi realizado estudo da coagulagdo que revelou uma hemofilia A (F VIII
1-2%), a qual teve como manifestagdo inicial uma hemartrose. Comentarios:
A hemofilia é uma doenga pouco prevalente que se manifesta frequentemente
por hemartrose. Na crianca mais pequena a hemartrose provoca irritabilidade
e auséncia de movimentos espontdneos do membro afectado devido a dor, pelo
que perante um lactente com estas manifestacdes a hemofilia deve ser tida em
consideragio no diagnostico diferencial.

Palavras-chave: Hemofilia A, disturbio da coagulagio, hemartrose

PD154 (13SPP-80038) - LESAO GRANULOMATOSA
DO SISTEMA NERVOSO CENTRAL - DESAFIO NO
DIAGNOSTICO ETIOLOGICO.

Juliana Oliveira'; TAnia Martins"%; Vania Gongalves'; Sandra Costa'; Susana Lima';Carla
Costa>®; Ana Teixeira'%; Cintia Castro-Correia*®; Margarida Tavares®; Eunice Trindade';
Maria Jodo Gil da Costa?; Vania Josué Pereira®; Manuel Fontoura ¢

1- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar Sao Jodo (CHSJ), E.P.E.; 2- Unidade de Endocrinologia
e Diabetologia Pediatrica, Servigo de Pediatria, CHSJ, E.P.E.; 3- Unidade de Infecciologia Pedi-
atrica, Servio de Pediatria, CHS]J, E.P.E; 4- Unidade de Hemato-Oncologia Pediatrica, Servigo
de Pediatria, CHS]J, E.P.E,; 5- Servigo de Neurocirurgia, CHS], E.P.E.; 6- Faculdade de Medicina
da Universidade do Porto

Introdugio: As lesoes granulomatosas do sistema nervoso central (SNC) repre-
sentam um desafio diagndstico pela sua raridade e pelas limita¢des dos meios
de diagnésticos existentes. As opgdes terapéuticas sao diversas de acordo com
a etiologia, pelo que se reveste de importéncia primordial estabelecer com rigor
o diagnostico definitivo. Caso clinico: Adolescente de 17 anos de idade, do sexo
masculino, com antecedentes de hipocrescimento, atraso pubertario, clinica de
diabetes insipidus que por apresentar diminui¢io da acuidade visual recorreu
ao servigo de urgéncia onde realizou TAC cerebral que mostrou lesao cerebral
localizada na regido supra e paraselar. Na avaliagdo clinica e analitica inicial
constatado panhipopituitarismo e confirmado défice visual. A ressonincia mag-
nética cerebral e medular favoreciam o diagnéstico de neoplasia mas o exame
citolégico e os marcadores tumorais no LCR foram normais. Foi submetido a
bidpsia cirurgica e a avaliagdo anatomo-patoldgica da pega cirdrgica mostrou
claramente a presenca de processo inflamatdrio granulomatoso, sem presenca
de células tumorais, sugerindo a realizagdo de métodos microbioldgicos e
analiticos adequados para melhor esclarecimento da situagdo. Neste contexto,
foram sucessivamente excluidas outras causas: infec¢ao fingica (aspergillus e
criptococos), tuberculose, hipofisite granulomatosa de células gigantes, sarcoi-
dose, histiocitose de células de Langerhans. Dado os exames efetuados terem
sido todos negativos, a apresentagao clinica mostrar um processo evolutivo e
o0 aspecto macroscopico da lesdo ser sugestivo de lesio neopldsica, foi revista a
pega cirtirgica e novo exame histoldgico concluiu tratar-se de um germinoma
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rodeado por tecido granulomatoso. Actualmente o doente encontra-se a efe-
tuar quimioterapia pré-radioterapia com boa resposta clinica. Comentarios: Os
tumores primarios do SNC representam a segunda neoplasia mais frequente em
idade pedidtrica. Os germinomas fazem parte deste grupo, sendo o seu diag-
nostico estabelecido através de bidpsia cirurgica, habitualmente sem grande
dificuldade. No caso do nosso doente a presenca de reac¢io inflamatéria muito
exuberante levantou grandes dificuldades no diagnéstico. Apesar de descrita,
¢é muita rara a apresentagdo de casos de germinomas associados a reac¢do gra-
nulomatosa tao exuberante. Este caso vem também reforgar a importancia da
colaboragio multidisciplinar na procura do diagnostico correcto e atempado.

Palavras-chave: Germinoma Granuloma

PD155 (13SPP-81698) - TROMBOCITEMIA ESSENCIAL
EM IDADE PEDIATRICA - A PROPOSITO DE UM CASO
CLINICO

Raquel Lopes'; Luisa Araujo’ Emilia Costa’; Sérgia Soares’; José Barbot?

1- Servigo de Hematologia Clinica do Hospital de Santo Anténio, Centro Hospitalar do Porto,
Porto.; 2-Servigo de Hematologia Pedidtrica do Hospital Maria Pia, Centro Hospitalar do Porto,
Porto.; 3- Servigo de Pediatria - Hospital Pedro Hispano, Matosinhos, Porto.

Introdugdo: A Trombocitémia Essencial (TE) é uma doenga rara em idade
pediatrica. As manifestagdes clinicas dominantes sdo trombéticas (arteriais
ou venosas) e/ou hemorragicas, mas a maioria dos casos é assintomatica ao
diagnéstico e detectada em hemograma de rotina. A abordagem terapéutica
na TE centra-se na redugdo do nimero de plaquetas e na prevengio das com-
plicagdes trombéticas e hemorragicas; devendo a estratificagao pelo risco estar
na base da decisdo terapéutica. Caso Clinico: Os autores apresentam o caso de
um adolescente previamente saudével, praticante de futebol de forma federada,
orientado para a consulta de hematologia pedidtrica, aos 15 anos de idade,
devido a presenga de trombocitose sustentada. Foi estabelecido o diagndstico
de Trombocitémia Essencial com base nos critérios da Organizagiao Mundial
de Satide (OMS) 2008. O doente tem sido mantido em vigilancia, sem trata-
mento dirigido. Discussdo/Conclusdes: Os autores salientam a importancia do
estabelecimento deste diagndstico, mesmo em idade pediatrica, para definir o
mais precocemente possivel uma estratégia de vigilancia clinica, preven¢ao das
complicagdes associadas e terapéutica mais adequada. O Pediatra pode assumir
um papel determinante na suspeita e referenciago a centros especializados. A
proposito do caso clinico apresentado, faz-se uma revisao sumaria desta patologia.

Palavras-chave: trombocitose, trombocitémia essencial, adolescente.

PD156 (13SPP-32937) - GLIOMATOSE CEREBRI: UM
DIAGNOSTICO RARO A CONSIDERAR

Claudia Aguiar’; Liane Correia-Costa'; Céu Espinheira’; Josué Pereira Ligia Castro®;
Ana Paula Fernandes*; Maria Joao Gil-da-Costa?; Raquel Sousa’
1- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar de Sdo Jodo; 2- Servigo de Neurocirurgia, Centro Hos-
pitalar de Sao Jodo; 3- Servigo de Anatomia Patoldgica, Centro Hospitalat Sao Jodo; 4- Unidade
de Hematologia e Oncologia Pediatrica, Centro Hospitalar de Sao Joao

Introdugéo: A Gliomatosis cerebri (GC) definida como uma infiltragdo difusa
de células gliais neopldsicas do cérebro envolvendo mais de dois lobos cerebrais
e ocasionalmente estruturas infratentoriais e espinal medula ¢ de diagnostico e
orientacéo dificeis pela raridade da patologia associada a sintomas por vezes ines-
pecificos. Dada a natureza difusa da GC a cirurgia é inexequivel, a radioterapia
tem risco de alta toxicidade e a quimioterapia tem pouca eficécia terapéutica.
Caso clinico: Menino de 9 anos, assintomdtico até trés meses antes da admissao,
altura em que iniciou crises parciais com aumento progressivo da frequéncia.
Uma semana antes do internamento efectuou RMN cerebral que revelou exten-
sas alteragdes hemisféricas esquerdas e frontais direitas, com desvio da linha
meédia e padrao de captagdo de contraste sugestivo de Linfoma. Orientado para
Consulta de Oncologia Pediatrica, tendo ficado internado; objectivados papile-
dema e micro-hemorragias retinianas. Iniciou dexametasona e por actividade
paroxistica frontal direita associou acido valpréico(VPA). As RMN cerebrais de
controlo colocaram outras hipdteses de diagnostico: Encefalite subaguda/aguda,
Encefalite de Rasmussen e Doenga Metabolica. O estudo alargado efectuado
no sangue e LCR (marcadores tumorais, citobioquimico, bacteriolégico, viru-
légico, imunofenotipagem, bandas oligoclonais e células malignas) foi normal.
A pesquisa de mutagdes associadas a citopatias mitocondriais bem como de
anticorpos anti-GluR of NMDA foram negativas. Por agravamento das crises
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associado levetiracetam, tendo alta hospitalar com redugdo do VPA. Aquando
da suspensao deste detectado estado de mal parcial tendo sido reinternado;
observada paresia do oculomotor esquerdo. A terapéutica anti-epilépica (AE)
foi modificada. O PET com 18F-FDG revelou hipometabolismo da regido
parieto-temporo-occipital esquerda compativel com GC. A bidpsia cerebral
foi sugestiva de GC. Teve alta mantendo paresia do oculomotor esquerdo e sob
terapéutica AE quadrupla. Impossibilidade de ser feita proposta terapéutica
dado o abandono do seguimento em regime de ambulatério.

Palavras-chave: Gliomatose cerebri, Encefalite Rasmussen, crises parciais

PD157 (13SPP-42448) - DERRAME PERICARDICO: NAO
DESISTIR ATE AO DIAGNOSTICO

Rita Jorge'; Sofia Agueda'; Catarina Ferraz'; Joana Miranda? Nuno Farinha?; Iris Maia%;
Luisa Guedes Vaz'; Inés Azevedo'

1- Unidade de Pneumologia Pediatrica do Servigo de Pediatria do Centro Hospitalar de Sao Joao,
Porto; 2- Servigo de Cardiologia Peditrica do Centro Hospitalar de Sao Jodo, Porto; 3- Unidade
de Hematoncologia Pedidtrica do Servigo de Pediatria do Centro Hospitalar de Sdo Jodo, Porto;
4- Servigo de Pediatria do Instituto Portugués de Oncologia do Porto

Introdugéo: Os linfomas sdo a 3 causa mais comum de malignidade na infin-
cia mas o linfoma B difuso de grandes células é extremamente raro, correspon-
dendo a menos de 5% dos linfomas ndo-Hodgkin em idade pediatrica. A sua
apresentagdo neste grupo etario é muito heterogénea, podendo consistir no
aparecimento de uma massa sintomatica. Os sintomas surgem de modo stibito
e sdo inespecificos; se a massa for mediastinica, até 50% dos doentes podem
ter derrame pericardico. Caso clinico: Adolescente do sexo feminino, de 12
anos, com antecedentes irrelevantes. Iniciou tosse seca e dispneia, associadas
a hipotransparéncia pulmonar em radiografia de torax. Por manter sintomas e
alteragdo imagioldgica ap6s 2 tratamentos antibidticos diferentes prescritos no
centro de saude, fez TC tordcica que confirmou condensagdo e mostrou dois
nddulos pulmonares a direita. Novo curso de antibidtico, mantendo sintomas e
registando-se ligeira perda ponderal. Aos dois meses de doenga repetiu TC que
revelou multiplos nédulos pulmonares bilaterais, derrame pleural esquerdo e
derrame pericardico de grande volume, sendo transferida para hospital terci-
ario com suspeita de tuberculose. O estudo analitico inicial era irrelevante. A
pericardiocentese evacuadora mostrou exsudado com predominio de linfocitos,
sem presenca de células malignas e com exames microbiolégicos negativos. O
estudo de autoimunidade, as imunofenotipagens seriadas e a pesquisa de mico-
bactérias foram negativos. A broncofibroscopia revelou compressao extrinseca
do bronquio principal esquerdo e o lavado broncoalveolar foi inconclusivo. Na
TC realizada aquando da bidpsia guiada detetou-se massa mediastinica paraes-
ternal. Esta e os nddulos pulmonares foram biopsados, permitindo o diagnéstico
de linfoma B difuso de grandes células. A doente foi transferida para o IPO do
Porto tendo iniciado quimioterapia agressiva, com boa resposta. Discussdo:
A tuberculose continua a ser uma doenga altamente prevalente no nosso pais,
especialmente na regido norte, e é uma causa comum de derrame pleural e peri-
cardico. O risco de doenga neoplasica num doente com pericardite ou derrame
pericardico de pequeno volume, especialmente em idade pediétrica, é muito
baixo. No entanto, o aparecimento de novo de derrame pericardico sintomatico
de grande volume num doente previamente saudavel, como aconteceu no caso
apresentado, obriga a investigagio diagnostica exaustiva incluindo pesquisa de
neoplasia oculta, uma vez que o risco de cancro pode chegar a 25%.

Palavras-chave: Linfoma, derrame pericardico, tuberculose

PD158 (13SPP-56103) - SINDROME
HEMOFAGOCITICO- UM DESAFIO DIAGNOSTICO E
TERAPEUTICO
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Henrique*; Tereza Oliva% Iris Maia% Armando Pinto?

1- Servigo de Pediatria, ULS Matosinhos- Hospital Pedro Hispano; 2- Servigo de Pediatria, IPO
Porto, EPE; 3- Servigo de Ortopedia, ULS Matosinhos- Hospital Pedro Hispano; 4- Servigo de
Anatomia Patoldgica, IPO Porto, EPE

Introdugao: O sindrome hemofagocitico (SH) é uma entidade rara, com sinto-
matologia inespecifica, por vezes de inicio tardio, mas com répida progressao
e desfecho potencialmente fatal.Os autores apresentam um caso de SH numa
crianga com febre prolongada e claudicagao sem etiologia definida. Com
este caso clinico, pretende-se alertar para a complexidade deste diagnostico
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e suas implicagoes. Descrigdo do Caso: Crianga do sexo masculino, 6 anos,
com antecedentes irrelevantes. Recorreu ao SU por febre elevada com 5 dias
de evolugao e claudicagao da marcha. Medicado hé 3 dias com amoxicilina /
4cido clavulanico por IVAS, entretanto melhorado. A admissio, com limitagio
ligeira da rotagao externa da coxo-femoral. Da investigagao efectuada salienta-
se, leucocitose com neutrofilia, PCR 311mg/L, VS 80 mm/h e estudo imagio-
légico inicial (radiografia das ancas, ecografia das ancas e abdominal) sem
alteragdes. Foi internado para estudo etioldgico, sob antibioticoterapia de largo
espectro. Efectuou cintilograma 6sseo que identificou um foco de actividade
osteoblastica aumentada no ramo isquio-pubico esquerdo, pelo que, realizou
RMN coxo-femoral que mostrou alteragdes com caracteristicas inflamatorias
na sincondrose isquio-pubica e no obturador interno. Por persisténcia de febre
elevada e agravamento do estado clinico em D17 de internamento foi subme-
tido, por ortopedia, a cirurgia exploratdria e biépsia 6ssea. Em D19 por cum-
prir 4 critérios para diagnostico de SH, anemia (Hb 7,5g/dL), ferritina elevada,
hipertrigliceridemia, hipofibrinogenemia, hepatite foi transferido para o IPO
do Porto. Na admisséo verificou-se agravamento clinico pelo que iniciou trata-
mento de acordo com o protocolo HLH-2004 (Dexametasona, Ciclosporina e
Etoposido) com boa resposta e evolugdo favoravel. Discussdo: O SH é um ver-
dadeiro desafio diagndstico, sendo o seu reconhecimento atempado com inicio
precoce de terapéutica, fundamental para a redugdo da mortalidade. Apesar do
estudo alargado de causas infecciosas, auto-imunes e genéticas a etiologia do
SH, como neste caso, permanece por esclarecer.

Palavras-chave: Hemofagocitose; Sindrome Febril Prolongado

PD159 (13SPP-62916) - CARCINOMA DA TIROIDE EM
IDADE PEDIATRICA - ESTUDO RETROSPETIVO
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1- Servigo de Pediatria, Instituto Portugués de Oncologia, Porto; 2- Servigo de Endocrinologia,
Instituto Portugués de Oncologia, Porto

Introdugio: Os nddulos tiroideus na populagio pediatrica sdo raros com uma
prevaléncia 5 a 10 vezes inferior a dos adultos, contudo cerca de 26,4% destes
sdo malignos. O carcinoma da tiroide (CT) é o 3° tumor sdlido mais comum
nesta idade com incidéncia de 1,75/100000casos/ano. Os carcinomas bem dife-
renciados sdo a maioria, sendo o carcinoma papilar o mais comum (80-95%).
O tratamento ¢ primariamente cirdrgico e o prognéstico excelente (sobrevida
global de 99% aos 10 anos). Objetivo: Caracterizar a apresentagao clinica, ava-
liagdo pré-operatoria, intervengao, histologia, complicagdes pds-operatdrias e
seguimento em doentes menores de 18 anos com CT. Métodos: Analise retros-
petiva dos processos clinicos de doentes com diagnéstico histolégico de CT
seguidos no IPO-Porto desde Janeiro 2001 a Margo 2012. Resultados: Foram
identificados 28 doentes (21 sexo feminino; 7 sexo masculino), com idade média
a apresentagdo de 14,5 anos (minimo 6 anos; maximo 17 anos). Incidéncia de
2,54 casos/ano. Nodulo/tumefagdo cervical palpével foi a forma de apresenta-
¢40 mais frequente com fungéo tiroidea normal em 90,5%(n=21). Seis doentes
tinham histéria familiar e 3 tinham antecedentes pessoais de patologia tiroidea.
Um doente tinha histéria de irradiagdo cervical por Linfoma Hodgkin. Citolo-
gia foi realizada em 21(75%) doentes. Tiroidectomia total foi o procedimento
inicial em 17(60,7%) casos e 12(42,8%) realizaram uma segunda cirurgia. Seis
doentes apresentaram complicagdes pds-operatorias (hipocalcémia e infe¢ao
respiratdria). A histologia revelou carcinoma papilar em 27(96,4%) e carcinoma
folicular em 1(3,6%) doente. Foram encontrados sinais de tiroidite linfocitica em
8(28,6%) exames histoldgicos. O tumor foi multifocal em 7(25%) casos, com um
tamanho médio de 2,47cm(n=27). Foram encontrados ganglios metastizados
em 12(42,8%) casos. Todos receberam terapéutica de supressao com hormona
tiroidea e 24(85,7%) foram submetidos a terapéutica com iodo radioativo. Todos
os doentes mantiveram seguimento em consulta de Pediatria e/ou Endocrinolo-
gia durante o qual foram identificados 2 doentes com metdstases pulmonares.
Atualmente todos os doentes estao vivos. Conclusoes: O CT é uma realidade
em Pediatria, pelo que o exame da tiroide deve fazer parte da avaliagdo de rotina
de criangas/adolescentes. Existem poucos estudos portugueses publicados pelos
que os autores alertam para a necessidade de um registo oncolégico nacional de
CT pediétrico no sentido de melhor compreender esta patologia.

Palavras-chave: carcinoma, pediatria, prognéstico, tiroide
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PD160 (13SPP-11929) - BRONQUIECTASIAS NAO
ASSOCIADAS A FIBROSE QUISTICA: DEVEMOS
PENSAR NUMA IMUNODEFICIENCIA PRIMARIA?

Marta Moniz'; Carlos Escobar'; Catarina Silvestre’; Rosario Ruivo'; Anténio.E.Figueiredo'
1- Hospital Prof. Dr. Fernando Fonseca, E.PE

Introdugéo e objectivos: as bronquiectasias nao associadas a Fibrose Quistica
sdo raras nos paises desenvolvidos. No entanto, as criangas com imunodefici-
éncias primarias apresentam frequentemente bronquiectasias. O objectivo deste
estudo é descrever as criancas que apresentam bronquiectasias ndo associadas a
Fibrose Quistica acompanhadas nas consultas de Imunodeficiéncias Primérias
e Pneumologia pedidtrica de um hospital localizado na drea metropolitana de
Lisboa. Material e Métodos: estudo retrospectivo de todas as criangas com bron-
quiectasias de etiologia ndo associada a Fibrose Quistica e diagnosticadas atra-
vés de Tomografia Axial Computorizada de Alta Resolugdo (TCAR). A Fibrose
Quistica foi excluida por duas provas de suor negativas e/ou estudo genético das
mutagdes mais frequentes negativo. Foram analisados dados epidemioldgicos,
clinicos, laboratoriais e imagiol6gicos. Resultados: incluidas 12 criangas, trés
do sexo feminino. Os primeiros sintomas tiveram inicio com uma mediana
de 2 anos (min.-6 meses; max.-15anos); a mediana da idade no momento do
diagndstico foi de 6 anos (min.-7 meses; max.-15 anos). As manifestagdes mais
comuns foram infecgdes respiratorias de repeticao e sibilancia recorrente. Em
seis criangas foi identificada uma etiologia: infecgao pulmonar (2;17%) e imu-
nodeficiéncia primaria (IDP) (4;33%), designadamente Agamaglobulinemia
ligada ao X e Imunodeficiéncia Comum Varidvel (3). Em metade dos casos as
bronquiectasias localizavam-se num lobo pulmonar, sendo que o lobo inferior
direito e o lobo médio foram os mais frequentemente envolvidos. As criangas
com o diagndstico de IDP foram colocadas em tratamento de substituigio com
imunoglobulina. Todos os doentes realizaram cinesiterapia respiratoria, cinco
(42%) corticosteroides inalados e trés (25%) broncodilatadores de curta acgéo.
Durante o seguimento duas criangas mostraram melhoria imagiolégica. Con-
clusdo: definir uma etiologia para as bronquiectasias nem sempre é possivel.
Neste estudo em metade das criangas as bronquiectasias foram consideradas
primarias. No nosso hospital, as imunodeficiéncias primdrias de predominio
humoral sd0 uma causa importante de bronquiectasias e devem fazer parte do
processo de investigacao etioldgico de primeira linha.

Palavras-chave: Bronquiectasias; Imunodeficiéncia; Pulméao; Imunodefici-
éncia Comum Variavel

PD161 (13SPP-16574) - CARACTERISTICAS CLINICAS
DA BRONQUIOLITE OBLITERANTE NUMA
POPULACAO PEDIATRICA

Joana Cardoso'; Teresa Torres'; Isabel Carvalho?
1- Interna de Formagao Especifica de Pediatria, Centro Hospitalar Gaia/Espinho; 2- Assistente
Hospitalar, Centro Hospitalar Gaia/Espinho

Introdugao: A Bronquiolite Obliterante é uma doenga pulmonar obstrutiva cro-
nica rara, que resulta da lesdo das vias aéreas terminais. A forma pds infecciosa
surge habitualmente apds uma infegéo virica severa nos 3 primeiros anos de
vida, nomeadamente por adenovirus. Objetivo: Analisar caracteristicas clinicas,
tratamento e evolugdo da Bronquiolite Obliterante numa populagao pediatrica.
Material e métodos: Estudo descritivo e retrospectivo pela consulta de processos
de criangas com o diagnéstico de Bronquiolite Obliterante seguidas na consulta
de Pneumologia Pedidtrica de um Centro Hospitalar. Para a anlise estatistica foi
utilizado o programa SPSS for Windows (versao 16.0). Resultados: Das 14 criangas
seguidas por Bronquiolite Obliterante, a maioria sdo do sexo masculino (71%) e
tiveram, em média, um episddio desencadeante pelos 12 meses de idade (minimo
4 e maximo 18 meses) e apenas em dois condicionou um quadro de dificuldade
respiratoria grave. O adenovirus foi o agente causal em 71% dos casos. A idade
média de diagndstico foi 3,4 anos apos o evento agressor, com um minimo de 6
meses e um méaximo de 13 anos e meio. A maioria das criangas (86%) foi orien-
tada para a consulta logo apos o evento infeccioso. Todos os doentes realizaram
TAC AR torécica que mostrou espessamento da parede bronquiolar, padrao
mosaico e vidro despolido. Cerca de 57% dos doentes realizaram espirometria
confirmando alteracdes ventilatorias mistas moderadas a graves, com escassa
resposta ao broncodilatador (FEV1 médio de 47% com um minimo de 29,3% e
um maximo de 71,6%). Nao foi necesséria biopsia pulmonar em nenhum doente.
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Todos os doentes estdo sob corticoterapia inalada e broncodilatador em SOS. Em
dois doentes iniciou-se tratamento com azitromicina verificando-se diminui¢ao
do niimero de exacerbagdes. Atualmente apenas um doente apresenta critérios
para ventilagdo ndo invasiva com oxigenoterapia. Comentarios: Neste trabalho,
os autores realgam que apesar da Bronquiolite Obliterante ser rara, verifica-se um
naimero elevado de casos para o qual podera contribuir a melhor acuidade das
técnicas imagioldgicas, nomeadamente a TAC-AR toracica, uma vez que permite
uma identificagdo mais precoce da doenga. Apesar de na maioria das criangas
da nossa amostra, o evento infecioso desencadeante se apresentar de uma forma
ligeira, a evolugdo para Bronquiolite Obliterante ocorreu cerca de 3 anos depois.

Palavras-chave: Bronquiolite Obliterante, adenovirus, TAC-AR toracica

PD162 (13SPP-31204) - INFECCAO RESPIRATORIA
ATIPICA - SERA MYCOPLASMA?

Marta Pévoas'; Joana Gaspar'; Vera Almeida'; Angela Luz'; Carla Cruz!
1- Hospital do Espirito Santo EPE

Introdugao: Apesar de frequente em idade pedidtrica, a infecgio respiratdria por M.
pneumoniae constitui um desafio diagnéstico pela atipia das manifestagoes clinicas
e radiologicas. A serologia ndo permite a confirmagao em tempo util, pelo que a
instituigao de antibioterapia se baseia sobretudo na suspeita clinica. O objectivo deste
estudo ¢é caracterizar clinica e radiologicamente os casos de infecio respiratdria
aguda a M. pneumoniae. Métodos: Estudo retrospectivo, através do levantamento
dos pedidos de serologia para M. pneumoniae no contexto de infec¢do respiratéria,
entre Janeiro de 2011 e Abril de 2012. Fez-se a recolha de dados através do processo
clinico e dos programas ALERT °, Webapollo ° e Syngo °. Estabeleceram-se dois
grupos de doentes, com e sem infecgdo aguda a M. pneumoniae, que se compa-
raram. Estudo estatistico no programa Statistical Package for the Social Sciences
(SPSS). Resultados: Foram pedidas 87 serologias para M. pneumoniae no contexto
de infecgdo respiratéria neste periodo. Obtiveram-se 25,3% (n=22) serologias IgM
Positivas, relativas a criangas com média de 6 anos e 8 meses de idade, 63,6% do
sexo masculino, com diagndstico de pneumonia em 50% e com necessidade de
internamento em 27,3%. A maioria (95,5%) das criangas com infecgao aguda por
M. pneumoniae tinha, em média, cinco dias de febre e sete dias de tosse. Em 63,6%
ndo se verificou dificuldade respiratdria e em 68,2% estavam descritos fervores na
auscultagdo pulmonar. Analiticamente, os valores médios foram de 9990/uL leu-
cdcitos (de 5100 a 17000/pL), 66% neutrofilos (de 27,4% a 85,3%) e 5,3 mg/dl de
proteina C reactiva (maximo 21,1 mg/dl). Os principais padrdes radiolégicos foram
condensagao (40,9%) e infiltrado intersticial (36,4%). Foi instituida terapéutica com
macrolido em 72,7%. Relativamente ao estudo comparativo, nao se verificaram
diferengas estatisticamente significativas na sintomatologia, no padréo radiolégico,
na idade, na necessidade de internamento e na terapéutica. Conclusio: Apenas %
das criangas investigadas tinham serologias compativeis com infecgao aguda por
M. pneumoniae. A febre, tosse, fervores na auscultagio, auséncia de leucocitose e
padrao de condensagao na radiografia de térax foram achados frequentes na infec¢io
aguda por este agente, tendo sido instituida terapéutica com macrélido na maioria
dos casos. Estaremos a sobrediagnosticar infecgdes a mycoplasma? Sao necessérios
mais estudos para determinar a verdadeira prevaléncia.

Palavras-chave: Infecgdo respiratoria, Mycoplasma pneumoniae,
diagnostico

PD163 (13SPP-43323) - PNEUMOMEDIASTINO
ESPONTANEOQ: A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO

Luciana Barbosa'; Joana Cardoso’; Joana Rodrigues'; Maria José Dinis’; Isabel Carvalho!
1- Servigo de Pediatria do CHVNG/E, EPE

Introdugio: O Pneumomediastino esponténeo é uma entidade rara na infancia,
sendo na maioria dos casos desencadeado por crise asmatica grave. A dor tora-
cica e dispneia sdo os sintomas mais frequentes de apresentagio e o diagnéstico
é feito habitualmente pela radiografia de térax. O tratamento conservador é pre-
ferencial e o progndstico na maioria dos casos favoravel. Caso clinico: Adoles-
cente 14 anos, sexo masculino, com antecedentes de asma alérgica (tltima crise
aos 10 anos e desde essa altura sem necessidade de tratamento farmacolégico).
Recorreu ao Servigo de Urgéncia por febre, odinofagia e precordialgia que agra-
vava com movimentos inspiratérios e com a mobilizagao ativa do pescogo. Sem
outra sintomatologia. Sem histéria de traumatismo ou de hébitos tabagicos.
Objetivamente, destacava-se: bom estado geral, auséncia de sinais de dificuldade
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respiratoria (SDR) e crepitagdo, com dor a palpagéo da regido cervical anterior. A
auscultagdo cardio-pulmonar era normal. A radiografia cervical revelou presenga
de ar retrofaringeo e enfisema cervical ligeiro. Efetuou tomografia cervical que
evidenciou gas dissecando os planos do espago retrofaringeo, em continuidade
com os compartimentos mediastinicos, em relagdo com pneumomediastino e
enfisema cervical. Foi internado para tratamento conservador com oxigenote-
rapia e analgesia. Constatou-se boa evolugéo clinica, tendo tido alta em D3 de
internamento, assintomatico, sem SDR e sem enfisema sub-cuténeo evidente.
Conclusio: Este caso constituiu um exemplo de pneumomediastino espontineo
que realca a raridade desta patologia neste grupo etdrio, na auséncia de fatores
desencadeantes. Apesar deste adolescente ter histdria de asma, ndo apresentava
qualquer sinal de exacerbagao.

Palavras-chave: Pneumomediastino espontéineo, enfisema sub-cutaneo
espontaneo, crianga, asma

PD164 (13SPP-56996) - PNEUMONIA NO
INTERNAMENTO: ESTARAO OS ANTIBIOTICOS A
SER UTILIZADOS CORRETAMENTE?

Rodrigo Sousa'; Rita Jotta'; Filipa Durao’; Patricia Romao'; Teresa Nunes? Rosério
Ferreira? Ana Saianda? Luisa Pereira? Teresa Bandeira®

1- Servigo de Pediatria Médica (Diretora: Celeste Barreto). Departamento de Pediatria (Diretora:
Maria do Céu Machado). Centro Hospitalar Lisboa Norte; 2- Unidade de Pneumologia Pedia-
trica (Coordenadora: Teresa Bandeira). Servigo de Pediatria Médica (Diretora: Celeste Barreto).
Departamento de Pediatria (Diretora: Maria do Céu Machado). Centro Hospitalar Lisboa Norte

Introdugio: As normas de orientago clinica internacionais (NOCI) para a
pneumonia adquirida na comunidade (PAC) na crianga tém indicagdes claras
relativamente a decisdo de iniciar terapéutica com antibiético (AB), a sua sele-
¢do e a via de administra¢io. Ha sugestao de que o cumprimento destas normas
se relaciona com morbilidade e duragdo de internamento, pelo que a adequagao
do AB pode constituir um indice de qualidade de cuidados. Objetivos: Cara-
terizar a utilizagio de AB em criangas internadas com o diagnostico de PAC e
avaliar a sua adequagao a guidelines atuais. Métodos: Estudo retrospetivo por
consulta de processos clinicos de criangas internadas no Servico de Pediatria de
um hospital tercidrio com o diagnéstico de PAC (codigos 480 a 486 do ICD-9),
de Janeiro a Julho de 2011. Selecionaram-se aleatoriamente 80 (46,8%) dos 171
processos obtidos. Excluiram-se 19 individuos com doenga crénica. Analisaram-
se dados demograficos, varidveis clinicas e padrao de utilizagdo de AB no que diz
respeito ao firmaco, via e momento de administragdo. Analise estatistica com
SPSS 20.0 ° (nivel de significancia 5%). Resultados: Dos 61 doentes estudados
(idade mediana de 3,5 meses [0,5-110,7]; 35 (57,4%) do sexo masculino), em
60 (98,4%) foi administrado AB. Os beta-lactdmicos constituiram o grupo mais
prevalente no esquema inicial (53 doentes; 86,9%); em 43 doentes (70,5%) como
monoterapia. Os esquemas mais utilizados foram Amoxicilina + Acido Clavu-
lanico (AmoxiClav) (42,6%), Ampicilina (Ampi) (26,2%) e Ampi + Cefotaxima
(11,5%). Comparando os dois esquemas mais frequentes (AmoxiClav e Ampi),
verificou-se que o uso de AmoxiClav esta significativamente associado ao inter-
namento em cuidados intensivos (p=0,04), mas nio a idade (p=0,541). A via de
administragdao mais prevalente foi a via endovenosa (VEV) (95,1%), com asso-
ciagdo estatisticamente significativa com a dificuldade alimentar (p=0,017), mas
nao com a presenga de complicagdes (p=0,625). Em 18 doentes (39,1%) o AB
foi administrado nas primeiras 6h apds a admissao; noutros 18 (39,1%) ap0s as
primeiras 6h; 10 (21,8%) ja estavam medicados a admissao. Conclusdo: As limi-
tagoes do trabalho ndo permitem determinar com rigor se a opgao por Amoxi-
Clav esta suportada pelas NOCI. A utilizacdo da VEV, ao contrario, relaciona-se
com a impossibilidade da via oral, o que estd concordante com as orientagdes.
Os resultados obtidos, incluindo o intervalo até a primeira administracao de AB,
impdem a promogao de mudangas de atitude internas.

Palavras-chave: Pneumonia, Internamento, Antibiotico, Normas

PD165 (13SPP-57251) - ASPIRACAO DE CORPO
ESTRANHO - QUANDO SUSPEITAR ?

Filipa Almeida'; Teresa Torres'; Alexandra Sequeira'; Clara Vieira'; Ana Oliveira? Felis-
bela Rocha'; Paula Fonseca'

1- Servigo de Pediatria do Centro Hospitalar do Médio Ave - Unidade Famalicdo; 2- Unidade de
Broncologia, Servi¢o de Pneumologia — Centro Hospitalar de V.N.Gaia/Espinho
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Introdugio: A aspiragio de corpo estranho(ACE) é um acidente frequente em
idade pediatrica, com importante morbilidade e mortalidade. O atraso no seu
diagnostico pode ter repercussdes graves na saude da crianga a curto e longo
prazo. Caso clinico: Crianga do sexo masculino, 19 meses, com antecedentes
de prematuridade (35 semanas), atraso do desenvolvimento psico-motor sem
diagndstico etioldgico e sibilancia recorrente desde os 15 meses, medicado
diariamente com montelucaste e fluticasona desde os 18 meses. Recorreu ao
servi¢o de urgéncia(SU) por choro inconsolavel de inicio subito e dificuldade
respiratéria. Negava engasgamento ou suspeita de ingestdo de corpo estranho.
Histdria de febre 5 dias antes da admisséo, tendo sido medicado em D1 de
doenga com amoxicilina para otite média aguda, tendo ficado apirético no 2°
dia, altura em que iniciou betametasona por tosse e pieira. Ao exame fisico na
admissao, apos analgesia, encontrava-se tranquilo, apirético, taquipneico, com
tiragem inter e subcostal, saturagdo periférica de oxigénio de 90-92% em ar
ambiente e auscultacdo pulmonar com sons respiratdrios diminuidos no ter¢o
superior do hemitdrax esquerdo. Sem outras alteragdes relevantes. Realizou
estudo analitico que revelou leucocitose e proteina C reactiva negativa, sem
outras alteragdes. Efetuou radiografia tordcica que revelou hipotransparéncia
na regido apical direita, hiperinsuflagio do pulmao esquerdo, com desvio do
mediastino para a direita. Realizou tomografia computorizada tordcica eviden-
ciando corpo estranho (CE) no bronquio principal esquerdo(BPE), calcificado
com 8 mm de maior didmetro, pulméo esquerdo hiperinsuflado, pneumome-
diastino, enfisema subcutaneo cervical e fina lamina de pneumotdrax direitos.
Efetuou broncoscopia rigida visualizando-se CE a obstruir totalmente o BPE,
tendo sido removido e revelando discreto tecido de granulagio. Apds 6 horas
apresentava melhoria radiogréafica com expansdo pulmonar, e melhoria clinica,
tendo tido alta 2 dias apds remogédo do CE assintomatico. Atualmente sem
necessidade de medicagdo didria. Discussdo: A ACE nem sempre é um diag-
ndstico 6bvio, requerendo um grau de suspeigio elevado dada a variabilidade
clinica e inespecificidade do exame fisico, e pode ser dificultado pela presenga
de outras patologias respiratdrias. Mesmo na auséncia de um relato sugestivo
de ACE pelos cuidadores, perante sintomas respiratdrios de inicio subito esta
hipétese deve ser colocada e investigada, evitando sequelas a curto e longo prazo.

Palavras-chave: Aspiragdo de corpo estranho, dificuldade respiratéria

PD166 (13SPP-59645) - PNEUMOMEDIASTINO
ESPONTANEO EM ADOLESCENTE SAUDAVEL: O
EFEITO DAS PRAXES ACADEMICAS!

Sofia Moura Antunes'; Ana Teresa Maria'; Ana Pinheiro'; Sara Martins'; Madalena Fialho!
1- HPP Hospital de Cascais

Introdugao: O pneumomediastino espontineo ¢ uma entidade rara na Pediatria,
geralmente benigna e auto-limitada, mas que pode evoluir com complicagoes
graves. Descreve-se o caso de um adolescente sem factores de risco, que apos
esfor¢o vocal desenvolveu pneumomediastino espontdneo com enfisema sub-
cutaneo. Caso Clinico: Rapaz de 17 anos, previamente saudavel, observado por
dor cervical e toracica desde a véspera, com agravamento durante a inspiragao
e rouquidao. No dia anterior tinha estado a cantar varias horas nas praxes aca-
démicas. Negava traumatismo, ingestao de corpo estranho, hébitos tabagicos
ou consumo de drogas.

A observagio estava hemodinamicamente estavel, eupneico, disfénico e com
crepitagoes subcutaneas a palpacdo do pescogo e térax; sem outras alteracdes
a observagio. A radiografia de torax e cervical revelou pneumomediastino e
enfisema subcutineo extenso, sem pneumotorax, confirmado por tomografia
computorizada. Transferido para um hospital de tipologia A1, foi observado
em otorrinolaringologia e cirurgia cardiotoricica e realizou videolaringosco-
pia e trinsito esofdgico, ambos sem alteragdes. Retransferido para o hospital
de origem, ficou internado sob analgesia endovenosa e oxigenioterapia, com
resolugdo clinica e imagioldgica, mantendo-se clinicamente bem um més ap6s
aalta. Discussdo: O pneumomediastino espontineo é raro na idade pediatrica,
com um pico de incidéncia em adultos jovens do sexo masculino e longilineos.
Apesar de classificado como espontaneo podem existir em alguns casos factores
predisponentes, como asma agudizada, vomitos repetidos, inalacdo de drogas,
trabalho de parto ou outras situagdes que desencadeiem a manobra de valsalva
- neste caso o esforgo vocal intenso. A triade classica de toracalgia, dispneia e
enfisema subcutineo nem sempre estéd presente, podendo haver outros sintomas
como disfonia ou disfagia. Neste caso o enfisema subcuténeo fez suspeitar do
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diagnostico, confirmado posteriormente pela imagiologia. Depois de exclui-
das possiveis causas patoldgicas graves como lesdes da via aérea ou do eséfago
(sindrome de Boerhaave), ¢ uma situagdo geralmente benigna e auto-limitada,
com tratamento conservador e bom progndstico. Os autores apresentam o caso
ndo sé pela raridade da patologia, como também da etiologia em causa, salien-
tando a importéncia da suspeigdo clinica na abordagem da dor toracica aguda.

Palavras-chave: Pneumomediastino espontaneo, enfisema subcutaneo

PD167 (13SPP-61123) - QUANDO DORMIR SE
TORNA PERIGOSO... SUPORTE VENTILATORIO
NA SINDROME DE HIPOVENTILACAO CENTRAL
CONGENITA

Rodrigo Sousa'; Carla Cruz? Rosa Farinha’; Rosario Ferreira*; Ana Saianda* Luisa
Pereira*; Teresa Bandeira*; Teresa Nunes*

1- Servigo de Pediatria Médica (Diretora: Celeste Barreto). Departamento de Pediatria (Diretora:
Maria do Céu Machado). Centro Hospitalar Lisboa Norte; 2- Servigo de Pediatria Médica (Diretor:
Hélder Gongalves). Hospital do Espirito Santo de Evora, EPE ; 3- Servigo de Otorrinolaringo-
logia II (Diretor: Anténio Marques Pereira). Hospital Pulido Valente. Centro Hospitalar Lisboa
Norte, EPE; 4- Unidade de Pneumologia Pedidtrica (Coordenadora: Teresa Bandeira). Servigo
de Pediatria Médica (Diretora: Celeste Barreto). Departamento de Pediatria (Diretora: Maria do
Céu Machado). Centro Hospitalar Lisboa Norte

Introdugdo: A sindrome de hipoventilagdo central congénita (SHCC) é uma
condi¢ao rara caraterizada por um defeito no controlo auténomo da respira-
¢do. Existe diminui¢do ou auséncia de sensibilidade e resposta a hipercapnia
e hipoxemia, sobretudo durante o sono ndo REM. O tipo de suporte ventila-
torio indispensavel a sobrevivéncia destes doentes tem sido alvo de discussao
nos ultimos anos. Recentemente, a ventilagao invasiva (VI) por traqueostomia
nos primeiros anos de vida tem sido favorecida na otimizagao da oxigenagdo
promotora de um desenvolvimento neurocognitivo adequado, seguida mais
tarde e em alguns doentes da transigao para ventilagao nao-invasiva (VNI) em
periodo noturno. Descri¢do do caso: Crianca de 7 anos, sexo feminino, com
o diagnostico de SHCC desde os 6 meses de idade, por identificacdo de muta-
¢d0 no gene PHOX 2B, na sequéncia de dependéncia ventilatéria continua e
exclusdo de outras patologias. Por necessidade de ventilagdo permanente foi
traqueostomizada aos 2 meses de vida; aos 6 meses documentou-se a existéncia
de traqueobroncomalacia por broncofibroscopia, que melhorou progressiva-
mente. Foi transitada para o domicilio aos 8 meses de idade com monitoriza-
¢éo cardiorrespiratéria e suporte familiar e do grupo de intervengao precoce
da 4rea de residéncia adequados. Permaneceu sob VI continua até aos 2,5
anos (tolerava alguns periodos de vigilia sem ventilacdo), que aos 3,5 anos foi
interrompida durante a vigilia. A avaliagdo cardioldgica e o desenvolvimento
cognitivo foram normais, cumprindo plano de escolaridade adequado a idade.
Houve necessidade de internamentos ocasionais por agudizagdes respiratorias
e para ajuste de pardmetros ventilatorios. Apos avaliagao respiratoria diurna
e noturna (polissonografia) e avaliagdo da via aérea, foi possivel o encerra-
mento da traqueostomia aos 7 anos e a adaptagdo a VNI por mascara nasal.
Foi necessario ajustar, para a transi¢do para o domicilio, os suportes técnicos
e as medidas de vigilancia das atividades didrias. Discussdo: Este caso clinico
ilustra a necessidade de multidisciplinaridade na abordagem da SHCC, em
que a pneumologia tem um papel predominante. A vigildncia e a otimizagao
do suporte ventilatério sdo fundamentais para um desenvolvimento cognitivo
normal. A correta avaliagdo da possibilidade e do momento da transigio para
VNI exige equipas altamente especializadas e é um fator determinante para a
qualidade de vida dos doentes.

Palavras-chave: Hipoventilagao Congénita, Ondine, Traqueostomia

PD168 (13SPP-61241) - DOR TORACICA NO
ADOLESCENTE - CASO CLINICO-

Filipa Raposo’; Margarida Reis Morais'; Mariana Costa'; Marina Pinheiro'; Sérgio
Mendanha'
1- Unidade Local de Saude do Alto Minho

Introdugio: Pneumonediastino é a presenga de ar no mediastino, pode ser
espontaneo ou secundario. De acordo com a literatura é uma patologia inco-
mum, variando a sua incidéncia de 1:800 a 1:42000 pacientes em idade pedia-
trica, admitidos no servigo de urgéncia. O diagnéstico é clinico e imagioldgico.
Na maioria dos casos, o tratamento é de suporte, com evolugio autolimitada
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em 3-15 dias. Descri¢io de Caso: Adolescente de 16 anos, sexo masculino, sau-
davel, que recorre ao Servigo de Urgéncia (SU) por dor tordcica retroesternal e
sensacdo de dispneia com inicio 3 horas antes, durante jogo de basquetebol. A
dor agravava com a inspiragdo profunda e com a posi¢ao de dectibito dorsal,
sem irradiagdo. O doente negava outros sintomas, hébitos tabagicos, ingestiao
de alimentos suspeitos e histdria de traumatismo recente. Ao exame objetivo
estava hemodinamicamente estavel, sem sinais de dificuldade respiratoria, sem
enfisema subcutineo e auscultagdo cardio-pulmonar sem alteragdes. Nao tinha
alteragdes analiticas, ecocardiograficas nem electrocardiograficas. Na telera-
diografia do torax era visivel a presen¢a de ar no mediastino e a TC tordcica
demonstrava pneumomediastino moderado. Decidiu-se internar com analgesia,
repouso e vigilincia. O adolescente ficou assintomético poucas horas depois de
iniciar a analgesia. No 4° dia de internamento, repetiu Rx torax que estava nor-
mal e TC toracica que demonstrou pneumomediastino muito ligeiro. Teve alta
no 5° dia de internamento, encaminhado para consulta de Pediatria e Pneumo-
logia. Discussdo: O pneumomediatino espontineo, descrito pela primeira vez
em 1939, aparece na auséncia de trauma, ou doenga pulmonar como factores
etiolégicos. £ uma situagio relativamente rara, de carécter geralmente benigno,
cujo diagndstico exige um consideravel grau de suspeigao. Os autores preten-
dem com este caso alertar para uma causa rara de dor toréacica no adolescente.

Palavras-chave: Dor toracica, pneumomediastino

PD169 (13SPP-67593) - QUANDO A SIBILANCIA NAO E
ASMA!

Andreia Guerreiro'
1- Hospital Garcia de Orta

Introdugio: A aspiragdo de corpo estranho (CE), situagdo comum em Pediatria,
pode causar doenga grave ou ser potencialmente fatal. As manifestagoes clinicas
sao inespecificas e a triade classica de tosse paroxistica, sibildncia e assimetria
do murmurio vesicular pode nio estar presente. O episddio de aspiragio nem
sempre é 6bvio ou valorizado pelos cuidadores, pelo que uma histéria clinica
detalhada ¢ fundamental para o diagndstico. Caso clinico: Adolescente de 12
anos, sexo masculino, previamente saudavel, com antecedentes familiares de
atopia que recorreu ao Centro de Saude (CS) por febre e odinofagia, tendo sido
medicado com amoxicilina-dcido clavulanico por amigdalite aguda. Quatro
dias depois iniciou tosse de agravamento progressivo, inicialmente sem alte-
ragdes auscultatorias, & qual se associou pieira e dificuldade respiratoria com
necessidade de recorrer multiplas vezes ao CS. A auscultagio pulmonar apre-
sentava murmurio vesicular rude, ligeiramente diminuido na base direita e
sibilos bilaterais. Apesar da terapéutica broncodilatadora instituida manteve
sintomatologia com incapacidade progressiva para pequenos esforgos. Da his-
téria pregressa apurou-se a extrac¢do de molar deciduo nos dias precedentes
ao inicio dos sintomas. Durante o procedimento que decorreu sob anestesia
local, a pega dentdria teria progredido para a orofaringe, desencadeando epi-
sodio auto-limitado de tosse paroxistica, e admitiu-se degluticdo da mesma.
Pela persisténcia da sintomatologia colocou-se a hipétese de aspiragao de CE e
realizou telerradiografia de térax que revelou imagem justa-bronquica direita
de natureza esclerocalcica. Foi referenciado & Urgéncia Pedidtrica e submetido
a broncoscopia rigida que permitiu a visualizagao de CE (dente) no bronquio
intermédio e extracgdo do mesmo. Comentarios: Com este caso pretende-se
demonstrar que a aspira¢do de CE, apesar de mais frequente na idade pré-
escolar, ndo é exclusiva desta faixa etdria e que o seu diagnostico requer um
elevado grau de suspeigao aliado a uma histdria clinica minuciosa, j& que a sua
sintomatologia pode simular outras doengas respiratdrias e o episédio de aspi-
ragdo nao ser presenciado ou valorizado pelos cuidadores. O atraso diagnéstico
implica um aumento da morbilidade, frequéncia e gravidade das complicagdes.

Palavras-chave: aspiragio de corpo estranho, tosse persistente, sibilancia

PD170 (13SPP-68332) - PNEUMONIAS
NECROTIZANTES NUM SERVICO DE PEDIATRIA -
REVISAO DE 5,5 ANOS

Teresa Torres'; Joana Cardoso'; Karina Oliveira'; Isabel Carvalho!
1- Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho

Introdugao: A Pneumonia Necrotizante (PN) ¢ uma complicagdo grave da pneu-
monia adquirida na comunidade, que se caracteriza por liquefagio e cavitagio
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do tecido pulmonar. Objetivo: Revisdo e caracterizagdo dos casos de PN em
criangas internadas no CHVNG/E num periodo de 5,5 anos. Métodos: Estudo
descritivo e retrospetivo que incluiu as criangas internadas com o diagnéstico de
PN, entre 1 de Janeiro de 2007 e 30 de Junho de 2012. Resultados: No periodo
analisado identificaram-se 6 casos de PN, 4 no sexo feminino. Cem por cento
dos casos ocorreram a partir de 2010. A percentagem de internamentos por
PN aumentou de 0,17% em 2010 para 0,3% em 2011; no 1° semestre de 2012
a percentagem foi de 0,16%. Todos os casos ocorreram em criangas com idade
superior a 2 anos e 50% acima dos 5 anos. Apenas 2 criangas tinham vacina
anti-pneumocdécica (7-valente), com esquema completo. A mediana de dura-
¢do dos sintomas antes da admisséo foi 6 dias. Quatro criangas estavam sob
antibioterapia. Em todos os casos o diagnéstico foi confirmado por tomografia
computorizada. Em 4 havia derrame pleural associado a PN e foi necessaria
terapéutica invasiva em 3, com realizagdo de toracocentese e posteriormente
toracoscopia com descorticagao. Nao foi identificado agente etiolégico em
nenhum dos doentes; apenas num foi solicitada identificagdo do pneumococo
por técnica de PCR. Na maioria dos casos foi necessario alargar o espetro da
antibioterapia por agravamento do quadro clinico. Foi necessario tratamento
endovenoso (EV) prolongado nos 6 casos, com duragao mediana de antibiote-
rapia EV de 23 dias. A média de duragio do internamento foi 21 dias. A evolu-
¢ao a longo prazo foi favoravel e em todos se verificou resolugao completa dos
sintomas. Dois casos mantém alteracdes radioldgicas de caracter residual: um
apresenta lesoes de caracter atelectasico 9 meses apds o internamento e outro
apresenta lesdo de cardcter atelectdsico e espessamento pleural, 2,5 meses apds
inicio do quadro. Conclusdes: De acordo com o que estd descrito na literatura,
verificou-se um aumento do niimero de casos de PN nos tiltimos 2 anos. Em
2012 a percentagem de casos foi menor mas existe um viés pelo facto de os dados
serem referentes apenas ao 1° semestre de 2012, ndo tendo sido incluidos alguns
meses de grande incidéncia de pneumonia. Tal como nos casos descritos, apesar
de ser uma situagao potencialmente grave e de implicar internamento e antibio-
terapia prolongados, a PN na crianga apresenta geralmente bom prognoéstico.

Palavras-chave: Pneumonia necrotizante, diagndstico, tratamento

PD171 (13SPP-73798) - QUANDO O ESTRIDOR NAO
E MALACEA - DOIS CASOS CLINICOS EM CENTRO
ESPECIALIZADO

Victor Miranda'; Rodrigo Sousa? Teresa Nunes’; Luisa Pereira®; Ana Saianda®; Rosario
Ferreira’; Luisa Lobo*; Teresa Bandeira®

1- Servigo de Pediatria Médica (Diretor: Francisco Gomes), Hospital de Santo Espirito de Angra do
Heroismo; 2- Servigo de Pediatria Médica (Diretora: Celeste Barreto), Departamento de Pediatria
(Diretora: Maria do Céu Machado), Centro Hospitalar Lisboa Norte; 3- Unidade de Pneumolo-
gia Pedidtrica (Coordenadora: Teresa Bandeira), Servigo de Pediatria Médica (Diretora: Celeste
Barreto), Departamento de Pediatria (Diretora: Maria do Céu Machado), Centro Hospitalar Lis-
boa Norte; 4- Servigo de Imagiologia (Diretora: Isabel Tavora), Centro Hospitalar Lisboa Norte

Introdugéo: O estridor é causado por obstrugao parcial da via aérea proximal
extra ou intratoracica, podendo resultar de varias condi¢des congénitas ou
adquiridas. O estridor crénico da crianga é frequentemente causado por larin-
gomaldcea, mas existem causas raras, com gravidade, que devem ser exclui-
das. A situagdo grave, recorrente ou arrastada implica avaliagdo em centro de
referéncia, com recurso a exames endoscopicos e experiéncia em imagiologia
pediétrica. Os autores apresentam dois casos clinicos de lactentes com estridor
de etiologia rara. Caso Clinico 1: Lactente do sexo feminino, 3 meses de idade,
com internamento com um més de idade por bronquiolite aguda, transferida
para o Hospital de Santa Maria por quadro de dificuldade respiratdria, tosse,
estridor bifasico de intensidade variavel e necessidade de oxigenioterapia. Refe-
réncia a estridor desde o nascimento, mais marcado durante os internamentos.
A radiografia tordcica evidenciava hipotransparéncia paramediastinica direita.
Efetuou-se broncofibroscopia que evidenciou compressao extrinseca a direita
com redugio do calibre traqueal no tergo inferior. A angioTC revelou arco
adrtico direito com diverticulo adrtico, com indicagéo cirurgica. Caso Clinico
2: Lactente do sexo masculino, 4 meses de idade, com 3 internamentos pré-
vios por sibilancia recorrente e estridor. No tltimo internamento por quadro
de dificuldade respiratéria e tosse, constatou-se agravamento clinico progres-
sivo e estridor mais persistente. A radiografia toracica mostrava desvio lateral
direito da sonda nasogastrica e botdo aértico proeminente, pelo que efectuou
TC torécica. Este exame revelou volumosa formagéo quistica no mediastino
posterior (quisto broncogenico versus quisto neuroenterico esofagico), com
significativo compromisso da drvore traqueobronquica. Colocou-se indicagao
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cirurgica. Discussao: Os casos apresentados sdao exemplos de causas raras de
estridor, ambas graves e com indicagéo cirtrgica. Salienta-se a importancia
de considerar diagndsticos diferenciais na abordagem ao estridor, sobretudo
quando a evolugdo clinica difere das situagdes mais frequentes, com necessidade
de avaliagdo em centros de referéncia.

Palavras-chave: causas raras de estridor; casos clinicos

PD172 (13SPP-76656) - DURACAO DE
INTERNAMENTO POR PNEUMONIA ADQUIRIDA NA
COMUNIDADE NUM HOSPITAL TERCIARIO. SERAO
MODIFICAVEIS OS FATORES QUE INFLUENCIAM?

Filipa Durio'; Patricia Romao'; Rita Jotta'; Rodrigo Sousa'; Teresa Nunes'; Rosario Fer-
reira'; Ana Saianda'; Luisa Pereira'; Teresa Bandeira'
1- Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte EPE

Introdugio: Na pneumonia adquirida na comunidade (PAC), a variabilidade de
recurso a exames complementares de diagnostico (ECD) e as carateristicas clinicas
que definem uma maior gravidade do quadro (tosse, dispneia, dificuldade alimen-
tar, polipneia, tiragem infracostal, febre, taquicardia) tém sido sugeridas como os
principais fatores influenciadores da duragio do internamento. Tempos de interna-
mento ndo suportados por normas terdo custos indesejaveis. Objetivos: Determinar
tempos de internamento por PAC num hospital tercidrio e analisar a influéncia do
pedido de ECD e das manifestagdes clinicas iniciais. Métodos: Estudo retrospetivo
por consulta de processos clinicos de doentes internados no Servigo de Pediatria
de um hospital terciario com diagnéstico de PAC (codigos 480-486, ICD-9), de
Janeiro a Julho de 2011. Excluiram-se doentes que faleceram e com internamento
exclusivo em unidade de cuidados intensivos (UCI). Avaliou-se a realizagdo dos
ECD hemograma, proteina C reactiva (PCR), gasometria, hemocultura, radiografia
de torax (RxT), pesquisa de virus e exame bacterioldgico de secre¢es bronquicas.
Os parametros clinicos avaliados foram febre, polipneia, hipoxemia, dificuldade
alimentar. Avaliou-se o impacto da oxigenoterapia, ventilagdo mecanica (VM) e
internamento em UCI, por se considerarem indicadores de gravidade. Analise
com utilizagdo de SPSSv20 (testes t-student, ANOVA). Resultados: Incluiram-se
68 doentes: 42(61,8%) do sexo masculino, 13(19,1%) doentes crénicos, mediana
de idade 6 meses [0,8-156], mediana de internamento 3,5dias [1-167]. Hemograma
foi realizado em 63(92,7%), PCR em 64(94,1%), gasometria em 49(72,1%), hemo-
cultura em 49(72,1%), RxT em 61(89,7%), pesquisa de virus em 27(39,7%), exame
bacterioldgico de secregdes bronquicas em 31(45,6%). Verificou-se polipneia em
49(72,1%), hipoxemia em 48(70,6%), dificuldade alimentar em 46(67,7%). Necessita-
ram de O2 suplementar 50(73,5%) doentes, VM 16(23,5%) e internamento em UCI
12(17,7%). Nao se verificou associagdo significativa entre a duragdo de internamento
e 0s ECD realizados, a excegdo de RxT (p=0,027), nem com os pardmetros clinicos
avaliados. Doentes submetidos a VM apresentaram maior duragio de internamento
(p=0,038). Conclusdes: Os resultados deste estudo sugerem adequagio dos tempos
de internamento a situagéo clinica de acordo com as normas de orientagéo clinica
em vigor. Serd necessaria uma andlise mais cuidada relativamente a necessidade de
utilizagdo de alguns dos ECD realizados.

Palavras-chave: pneumonia; duragido de internamento

PD173 (13SPP-77506) - MALFORMACOES DA ARVORE
TRAQUEOBRONQUICA: UM DIAGNOSTICO A NAO
ESQUECER

Teresa Pena'; Sandra Teixeira'; Joaquim Cunha'; Inés Azevedo?*
1- Centro Hospitalar Tamega e Sousa, EPE; 2- Centro Hospitalar Sao Joao, EPE

Introdugao: As malformagdes congénitas da arvore traqueobrénquica devem ser
sempre consideradas nos diagndsticos diferenciais de criangas com sintomas respi-
ratdrios recorrentes, sobretudo quando existem quadros obstrutivos e atelectasias
localizadas. Os casos clinicos que apresentamos ilustram esta situagao. Casos Cli-
nicos: Caso 1 - Lactente, sexo feminino, sem antecedentes relevantes, internada ao
més e meio por bronquiolite aguda. Perante quadro clinico prolongado e estridor
intermitente, realizou nasofibroscopia que excluiu laringomaldcia. Manteve pieira
intercrises e, aos 3 e 4 meses, foi reinternada por pneumonia a direita. Efetuou dose-
amento de imunoglobulinas, Phadiotop®, RAST* para proteinas do leite de vaca e
prova de suor que ndo revelaram quaisquer alteracdes. A TC toracica identificou
multiplas atelectasias dispersas e a broncofibroscopia revelou traqueomalacia da
parede posterior do tero inferior da traqueia. Esta assintomatica hd 3 meses. Caso
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2 - Lactente de 5 meses, sexo feminino, sem antecedentes relevantes, internada por
bronquiolite aguda e atelectasia do lobo superior direito. Dois meses depois, rein-
ternada por broncospasmo e atelectasia do lobo médio. Novamente internada, aos
9 meses, por pneumonia. Foi excluida Fibrose Cistica. O estudo imunoldgico reve-
lou IgE total de 34,3 KU/L, a TC torécica identificou focos de atelectasia dispersos
e a broncofibroscopia documentou bronquio traqueal a direita. Estd assintomatica
desde o ultimo internamento. Discussdo: A traqueomalécia ¢ a patologia congénita
mais comum da traqueia e caracteriza-se por uma flacidez da cartilagem de suporte
com consequente diminui¢ao dindmica do limen. O brénquio traqueal tem uma
incidéncia de = 2% na populagio geral e representa uma bifurcagio anormal da
traqueia acima do nivel da carina. Estas alteragdes podem ser assintomaticas ou
podem estar associadas a estridor, atelectasias recorrentes e pneumonias, como
exemplificado nestes casos. Conclusao: Estes casos ilustram a importancia da sus-
peigao de anomalias malformativas quando estamos perante quadros clinicos com
sintomas respiratdrios persistentes ou recorrentes, sobretudo no primeiro ano de
vida. Ao longo dos ultimos anos, o desenvolvimento da broncoscopia pediatrica
facilitou a identificagio destas patologias, no entanto o seu diagnéstico implicara
sempre um elevado grau de suspeita.

Palavras-chave: malformagdes, traqueomalacia, bronquio traqueal

PD174 (13SPP-79659) - ADOLESCENTE COM NODULO
DO PULMAO

Angela Luz'; Ana Simées'; Susana Gomes'; Carla Cruz'; Fernanda Dinis'
1- Hospital do Espirito Santo de Evora E.PE.

Introdugio: A evidéncia de uma imagem nodular inica no pulméo é pouco habitual
em pediatria, podendo ser a tradugao radioldgica de situagoes tao diversas quanto
as malformagdes congénitas, doengas infeciosas, processos inflamatorios, lesoes
benignas ou neoplasias malignas. Caso Clinico: Adolescente de 12 anos, inter-
nado por febre baixa e dor pleuritica intensa, de inicio abrupto, com seis dias de
evolugio. Era portador de radiografia de térax realizada no primeiro dia de doenga
mostrando formagao nodular hipotransparente, homogénea na base do hemitérax
esquerdo. Na admissao destacava-se bom estado geral, polipneia discreta, dor a
palpagéo da grelha costal e diminuigao do murmurio vesicular na base do hemi-
torax esquerdo, com saturagio periférica de O2 100%. Analiticamente com 12.900
leucécitos/pL; neutréfilos 59%; eosindfilos 2,9%; PCR 3,9mg/dL; VS 40mm. Foi
repetida radiografia de térax que confirmou a existéncia de imagem arredondada
hipotransparente, na base do hemitérax esquerdo, homogénea, de limites bem defi-
nidos, sem sinal de broncograma aéreo. Foi considerada como causa mais provavel
a infeciosa e iniciada ampicilina, a qual se associou posteriormente vancomicina.
Da investigagdo etioldgica salientam-se serologias para Mycoplasma pneumoniae
e pesquisa de anticorpos anti-Echinococcus negativas; prova de mantoux Omm;
doseamento de alfa-fetoproteina, ECA e enolase normais. Ecografia abdominal
sem alteragdes. No estudo por TC a imagem nodular presente no lobo inferior
esquerdo, justa pleural foi descrita como tendo 2,5cm de didmetro, de densidade
liquida a adiposa, associada a ligeiro derrame pleural livre, colocando-se as hip6-
teses de foco abcedado, quisto hidatico infetado ou teratoma. Durante o interna-
mento teve boa evolugio clinica, com apirexia ao 5° dia de terapéutica. Cumpriu
no total 12 dias de ampicilina e 9 dias de vancomicina endovenosas, acrescidos de
amoxicilina oral durante uma semana. A TC de controlo documentou a resolugao
imagioldgica, estabelecendo-se o diagnostico definitivo de pneumonia redonda.
Conclusdo: Este caso real¢a a primordial importéncia da conjugagdo de dados epi-
demiolégicos, clinicos e imagiologicos na orientagao de diagndsticos. Na crianga
febril com hipotransparéncia esférica na radiografia de térax, o diagndstico mais
provavel é a pneumonia redonda, sendo o agente mais comum o S. pneumoniae.
Esta é uma das poucas entidades em que a reavaliagao imagioldgica pode ser util
para documentar resolugdo da pneumonia aguda.

Palavras-chave: imagem, redonda, febre, pneumonia

PD175 (13SPP-80421) - ABCESSO PULMONAR NA
CRIANCA - QUATRO CASOS CLINICOS

Inés Dias'; Sara Brito'; Maria Manuel Zarcos'
1- Servigo de Pediatria do Centro Hospitalar Leiria - Pombal, E.P.E.

Introdugao: O abcesso pulmonar na crianca é pouco frequente, podendo asso-
ciar-se a fatores predisponentes. Descrevem-se 4 casos clinicos de abcesso pul-
monar com o objetivo de evidenciar a sua inespecificidade clinica, antibioterapia
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empirica prolongada e resolugdo radioldgica tardia. Caso 1: Menina de 5,5
anos, saudavel, que inicia toracalgia esquerda e febre 5 horas antes, com queixas
intermitentes de tosse e toracalgia ligeira nos 2 meses prévios. Evidenciou-se
redu¢do do murmurio vesicular (MV) e fervores crepitantes na base esquerda. O
estudo imagioldgico revelou imagem compativel com pneumonia com abcesso.
Cumpriu 5 semanas de antibioterapia com evolugéo favoravel e resolugio de
imagem radioldgica 6 meses depois. Caso 2: Menino de 14 meses, saudavel,
com quadro de tosse produtiva e febre intermitente de inicio 2 semanas antes,
constatando-se redugdo do MV na base direita. O estudo imagioldgico mostrou
lesdo compativel com abcesso pulmonar, pelo que fez 4 semanas de antibiotera-
pia. Houve regressao precoce da sintomatologia e resolugdo imagioldgica ao 9°
més de acompanhamento. Caso 3: Menino de 8,5 anos com toracalgia direita
com 2 semanas de evolugio e febre na 12 semana de doenga, tosse produtiva e
anorexia. Constataram-se cdries dentdrias e a auscultagdo pulmonar fervores
subcrepitantes bilaterais. A radiografia de térax revelou imagem de abcesso no
terco inferior do hemitdrax direito. Iniciou antibioterapia e ao 4° dia surge com
clinica de derrame pleural. Cumpriu 4 semanas de tratamento, com resolugao
radiolégica um més ap6s. Caso 4: Menino de 3,5 anos, com antecedentes de
pneumonia do lobo superior direito aos 18 meses, internado por prostragéo,
tosse e febre de inicio 8 dias antes. Verificou-se diminui¢do do MV na metade
superior do hemitérax direito e fervores localizados. O raio-X de térax mos-
trou opacidade no campo pulmonar superior direito, iniciando terapéutica
antibidtica. Ao 8° dia ap6s a alta, a reavaliagdo imagioldgica mostrou imagem
de abcesso pulmonar, confirmado por Tomografia Computorizada. Cumpriu
5 semanas de antibioterapia, com resolugdo imagioldgica ao 7° més. Comen-
tarios: O abcesso pulmonar apresenta clinica inespecifica, tendo evolugio
geralmente benigna apds antibioterapia. Dada a dificuldade no isolamento do
agente, esta deve ser de largo espectro. A resolugdo das alteragdes radioldgicas
habitualmente ¢é tardia, mas a sua persisténcia requer a exclusao de patologia
subjacente, nomeadamente malformativa.

Palavras-chave: Abcesso pulmonar, antibioterapia, crianga

PD176 (13SPP-86264) - TROMBOEMBOLIA
PULMONAR E HIPERTIROIDISMO

Maria Inés Barreto'; Nelson Neves?; Miguel Félix*; M. José Noruegas’; Teresa Sevivas®;
Alice Mirante®; Andrea Dias’; Silvia Neto®; M.Helena Estévio®

1- Hospital Pediatrico (HP); Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra; 2- Servigo de Pedia-
tria Médica (SPM), Hospital Pedidtrico (HP); Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra;
3- Servigo de Pediatria Médica (SPM), Unidade de Pneumologia, Hospital Pediatrico (HP); Cen-
tro Hospitalar e Universitério de Coimbra; 4- Servigo de Radiologia, Hospital Pediatrico (HP);
Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra; 5- Servigo de Hematologia, Hospital Pediatrico
(HP); Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra; 6- Unidade de Endocrinologia, Hospital
Pediatrico (HP); Centro Hospitalar e Universitério de Coimbra; 7- Unidade de Cuidados Inten-
sivos, Hospital Pediatrico (HP); Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra; 8- Servigo de
Pediatria, Centro Hospitalar de Leiria-Pombal, E. P. E.

Introdugio: O tromboembolismo pulmonar (TEP) é um diagnostico raro em
pediatria, o que justifica a reduzida bibliografia no que diz respeito a aborda-
gem diagndstica e terapéutica neste grupo. A Doenga de Graves (DG) é a causa
mais frequente de hipertiroidismo auto-imune em idade pediatrica. Estao des-
critos casos, em adultos, de TEP associado a hipertiroidismo devido ao estado
de hipercoagulabilidade e relativa disfun¢do endotelial que lhe sdo inerentes.
Caso clinico: Rapaz de 16 anos, com asma e DG mal controladas, internado
na Unidade de Cuidados Intensivos do HP por quadro de choque séptico em
contexto de febre, tosse hemoptoica e dor pleuritica direita com 24 horas de
evolugdo. A radiografia de térax revelava uma diminuigio da transparéncia da
base direita. Medicado com ceftriaxone, vancomicina e inotrépicos. Houve boa
evolugio clinica, tendo sido admitido em D3 no SPM mantendo-se subfebril,
taquipneico, hipoxémico, com dor pleuritica direita, tosse e pequenas hemop-
tises. Ao exame objectivo havia diminuigdo do murmdrio vesicular nos 2/3
inferiores do hemitdrax direito. Em D5, pelo agravamento da sintomatologia
e tendéncia 4 hipotensao arterial, foi colocada a hipdtese de TEP. A avaliagao
analitica revelou: hemoglobina-16,1g/dL, leucdcitos-13980/pL (neut-10180),
pCr 3,5mg/dL, D-dimeros 3379ng/mL, TSH 0,02mU/L (N=0,40-4), T4L 3,7ng/
dL (N=0,8-1,9). A TC toracica revelou imagens compativeis com processo
inflamatério ou infeccioso, ndo excluindo a hipdtese de tromboembolismo
dada a impossibilidade de administragdo de contraste pela patologia de base.
A cintigrafia de ventilagio-perfusdo detectou um pequeno defeito de perfusdo
subsegmentar no pulmao direito, compativel com tromboembolia. O doppler
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venoso abdominal e dos membros inferiores ndo evidenciou imagens sugestivas
de trombos luminais. Foi iniciada terapéutica anticoagulante com heparina de
baixo peso molecular. Registou-se uma boa evolugao clinica, com D-dimeros
normalizados 2 semanas ap0s inicio de terapéutica e transigao posterior para
varfarina. Estudo da trombofilia molecular e funcional sem altera¢des. Dis-
cussdo: A TEP é uma patologia provavelmente subdiagnosticada na populagio
pedidtrica. E, assim, fundamental ter em conta os factores de risco para TEP,
como neste caso a sépsis, a imobilidade e o hipertiroidismo, para que seja ini-
ciada terapéutica profilatica e seja feito o diagnéstico atempado. Este facto nem
sempre é considerado em pediatria, apesar do alargamento da idade pedidtrica.
Palavras-chave: Tromboembolismo pulmonar, sépsis, hipertiroidismo,
anticoagulante

PD177 (13SPP-64845) - METAHEMOGLOBINEMIA -
A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO

Sylvia Jacob'; Daniel Gongalves'; Fatima Ferreira % Catarina Ferraz®

1- Centro Hospitalar Sao Jodo - Interno de Formagao Especifica Pediatria Médica; 2- Centro Hos-
pitalar Sao Jodo - Assistente Hospitalar Graduado de Hematologia Clinica; 3- Centro Hospitalar
Sdo Jodo - Assistente Hospitalar de Pediatria Médica

Introdugao: A metahemoglobinemia (Meta-Hb) é um doenga em que a hemo-
globina, mediante oxidagao, é reduzida do estado ferroso transportador de
oxigénio (O2) para um estado férrico (ferrihemoglobina), que é incapaz de se
ligar reversivelmente ao O2 e, portanto, inadequada a fungao de transporte e
libertagdo de oxigénio para os tecidos. Caso clinico: Lactente de 9 meses, sem
antecedentes de relevo, recorreu ao servigo de urgéncia por apresentar cianose
labial com 1 hora de evolugdo. A mée negava ingestdo ou aspiragio de corpos
estranhos, febre ou sintomatologia respiratdria. Ao exame objectivo apresen-
tava-se com excelente estado geral, sem sinais de dificuldade respiratoria, mas
com sinais francos de cianose central (cianose da lingua e leito ungueal), com
saturagio periférica de O2 (SpO2) de 91-94%. A auscultagdo pulmonar e o
restante exame néo apresentava alteragdes. A gasometria arterial evidenciava
hipoxemia (PaO2=51.4mmHg) com restantes parametros normais. A radio-
grafia tordcica era normal. Foi observada por cardiologia pediatrica, tendo
sido excluida patologia cardiaca. O estudo analitico realizado demonstrou
metahemoglobina = 29.4% (valor normal é inferior a 1%), sem outras altera-
¢des. Iniciou oxigenioterapia, com melhoria clinica (desaparecimento da cia-
nose) e analitica sustentada (doseamento de metahemoglobina = 2.1% as 10h
e 0.5% as 24h de terapéutica). Neste contexto de provavel Meta-Hb adquirida,
apds revisdo exaustiva das exposi¢des ambientais da crianga nos dias anterio-
res, foi objetivada a exposi¢do a um brinquedo (pega-monstros) de uma irma.
Sabendo que este brinquedo resulta da reacgio entre a cola (alcool polivinilico)
e o borato de sddio e, que o dlcool polivinilico, por si s6 é capaz de provocar
alteragdo na estrutura do heme conduzindo a formagao de metahemoglobina,
este brinquedo pode ser um agente causal desta patologia. O uso deste brinquedo
nao estd recomendado pelo fabricante a menores de 3 anos, mas apenas pela
existéncia de pegas pequenas. Conclusao: Existe uma lista extensa de farmacos
e agentes quimicos (desde agentes tdo frequentes na idade pediatrica como o
paracetamol até outros classicamente mais descritos como o azul-de-metileno)
capazes de provocar Meta-Hb. Esta é uma entidade a considerar no diagnéstico
diferencial da crian¢a com cianose e hipoxemia sem comprometimento car-
diaco ou pulmonar significativo. A identifica¢do do agente etiologico ¢ muitas
vezes um desafio para o Pediatra.

Palavras-chave: Metahemoglobinemia

PD178 (13SPP-65121) - HERNIA DIAFRAGMATICA
CONGENITA DE APRESENTACAO TARDIA

Sara Narciso Ferreira'; Carolina Guimaraes’ Sara Martins’ Ana Pinheiro? Madalena
Fialho?

1- Departamento de Pediatria,Hospital de Santa Maria, CHLN; 2- Departamento da Mulher e
da Crianga,HPP Hospital de Cascais

Introdugéo: A hérnia diafragmatica congénita é um defeito do diafragma que
condiciona a herniagdo de visceras abdominais para o torax, podendo interferir
com o normal desenvolvimento do pulmao. Tem uma incidéncia de cerca de
1:2500 nascimentos. Na grande maioria dos casos o diagnéstico é pré-natal ou
entdo realizado nas primeiras 24 horas de vida. Raramente, pode passar desper-
cebida e o diagnéstico é mais tardio. Caso Clinico: Crianga do sexo masculino,
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18 meses, com antecedentes familiares irrelevantes e antecedentes pessoais de
prematuridade espontinea as 34 semanas sem sequelas e progressao estaturo-
ponderal no P25. A salientar infecgdes respiratdrias de repetigdo, coincidentes
com a entrada na creche, sem internamentos anteriores. Recorre ao servico de
urgéncia por febre e tosse produtiva emetizante com 48 horas de evolugdo. Ao
exame objectivo encontrava-se eupneico, sem hipoxemia, auscultagao pulmo-
nar com diminui¢do do murmdrio vesicular na metade inferior do hemitérax
direito, apresentava ainda exantema macular, sem outras alteragdes. A radiografia
de térax evidenciou uma imagem hipotransparente heterogénea mal definida
na base do pulmao direito.Avaliagio laboratorial sem alteragdes. A ecografia
torédcica revelou hérnia diafragmatica anterior - hérnia de Morgagni. Foi obser-
vado por cirurgia pedidtrica e submetido a correc¢o cirtirgica 2 meses apds o
diagnostico, que decorreu sem complicagdes. Discussdo: A hérnia diafragma-
tica é uma situagdo rara que deve ser considerada no diagnostico diferencial de
pneumonia e malformagio quistica do pulmao. A Hérnia de Bochdalek (defeito
postero-lateral) é a mais frequente, enquanto a Hérnia de Morgagni (defeito
anterior) representa apenas 2% dos casos. Algumas criangas (5 a 10%) podem
ter uma apresentagio tardia, principalmente nos defeitos anteriores, como no
nosso doente. Nestes casos, o diagndstico é muitas vezes um achado imagiolé-
gico, fora do periodo neonatal, e frequentemente sao criangas com historia de
infec¢des pulmonares de repetigao ou refluxo gastroesofagico. A identificagdo
e correcgdo cirurgica precoces sio fundamentais para o progndstico.

Palavras-chave: hernia diafragmatica congénita

PD179 (13SPP-65588) - OCLUSAO/ SUB-OCLUSAO
INTESTINAL RECORRENTE NO PERIODO NEONATAL

Nadia M. Guimaraes'; Angélica Osdrio'; Paula Rocha'; Alzira Sarmento'; Carlos Enes';
Helena F. Mansilha'
1- Centro Hospitalar do Porto

A oclusio intestinal no periodo neonatal pode dever-se a alteracdes funcio-
nais cuja responsabilidade de anomalias da inervagdo intestinal, como graus
variados de imaturidade das células ganglionares, podem ser correlaciona-
das com a clinica. O presente caso clinico trata de uma ex-prematura de 26
semanas que ao 43° dia sofre agravamento ventilatorio, distensdo abdomi-
nal, residuos gastricos biliares abundantes, dejecgdes com sangue e rastreio
séptico positivo. Suspeitando-se de NEC IIA foi submetida a laparotomia
exploradora que a excluiu, mas também néo revelou qualquer obstrugéo.
Ao 93° dia novo agravamento da intolerincia digestiva, sendo novamente
intervencionada, objectivando-se apenas estenose ileal segmentar. O estudo
anatomo-patoldgico afastou o diagndstico de Doenga de Hirschsprung, sendo
que as alteragdes das células ganglionares pudessem corresponder a defeitos
da inervagao compativeis com displasia neuronal focal. Apesar da introdugao
progressiva de alimentagdo ao 117° dia, inicia novo quadro intestinal oclusivo
com necessidade de laparotomia exploradora que mostrou marcada disten-
sdo do delgado e estenose da anastomose ileal, sendo sujeita a enterectomia
segmentar. Sem melhoria de tolerdncia digestiva, é submetida a uma quarta
intervengdo cirdrgica ao 127° dia. Constatada disfun¢do de anastomose, foi
realizada nova enterectomia e confec¢ao de ileostomia. Desde entdo sob nutri-
¢ao entérica com tolerincia razodvel, mas sempre dependente de nutri¢cdo
parentérica. Teve alta aos 5 meses de idade cronoldgica com boa progressao
estaturo-ponderal. Submetida a reconstituicao do transito intestinal e encer-
ramento da ileostomia aos 21 meses, teve alta ao 35° dia de pds-operatdrio
com tolerancia digestiva regular. O resultado anatomo-patolégico da biépsia
intestinal relevou “aumento de expressdo de acetilcolinesterase e focalmente
com aumento do nimero de células ganglionares, compativel com o diagnos-
tico de displasia neuronal intestinal”. A displasia intestinal é diagnosticada
com base em anomalias histolégicas. E controverso se estas sio consequéncia
de anomalia do desenvolvimento do sistema nervoso mioentérico parassim-
patico da submucosa intestinal ou uma variante do desenvolvimento normal
do intestino. Os autores apresentam este caso pela particularidade de apresen-
tagdo clinica, que suscitou muitas duvidas acerca da sua orientagao diagnos-
tica e terapéutica decorrentes da responsabilidade das alteracdes histoldgicas
encontradas na clinica e diagnostico.

Palavras-chave: oclusio intestinal; displasia neuronal intestinal
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PD180 (13SPP-65594) - A PROPOSITO DE UM CASO DE
TRAQUEOSTOMIA NUM LACTENTE

Marta Pinto'; Marta Soares'; Francisco José!
1- Hospital Central de Faro — Servigo de Pediatria

Introdugao: O estridor, som dspero de tonalidade aguda, ocorre habitualmente
devido a obstrugio das vias aéreas superiores podendo ser bifasico nas lesdes
altas traqueais. Caso clinico: Apresenta-se o caso de um lactente de 7 meses de
idade, com antecedentes pessoais de prematuridade (28 semanas) e doenga das
membranas hialinas grau I, com necessidade de ventilagdo de alta frequéncia
nas primeiras horas e CPAP1 nos primeiros 5 dias de vida. Aos 2 meses inicia
estridor inspiratorio com aumento progressivo de intensidade, observando-se
agravamento clinico, uma semana antes do internamento, com tosse, dificuldade
respiratoria e recusa alimentar. E submetido a laringoscopia sendo colocada
como hipétese diagndstica hemangioma subgldtico. Inicia terapéutica com
metilprednisolona e propanolol. Ao 18°dia de internamento por intercorréncia
viral é submetido a traqueostomia. A RMN2 com contraste feita posteriormente
identifica formagao quistica subgldtica, sendo depois removida por laser argon.
Conclusao: Salienta-se a importéncia do caso no que diz respeito ao diagnéstico
diferencial entre laringomaldcia, hemangioma subglético e formagéo quistica
num lactente com estridor inspiratdrio progressivo. ICPAP - continuous posi-
tive airway pressure; 2RMN - ressonancia magnética nuclear
Palavras-chave: traqueostomia, quisto subglético, estridor e dificuldade
respiratdria

PD181 (13SPP-69272) - O QUE SABEM OS PAIS SOBRE
A FEBRE?

Joana Teixeira'; Augusta Gongalves'; Patricio Costa* Isabel Cunha'
1- Servigo de Pediatria, Hospital de Braga; 2- Professor auxiliar convidado, Escola de Ciéncias
da Satde da Universidade do Minho

A febre é responsavel por um grande nimero de recorréncias ao servico de saude.
Assim, pretendeu-se inferir quais os conhecimentos basicos dos pais sobre a
febre. Desenvolveu-se um estudo prospectivo de Abril a Junho de 2012, onde
foram elegiveis para nele participar todos os pais de recém-nascidos do Hospital
de Braga internados no Bergdrio. Foi entregue aos pais um questiondrio na visita
meédica e recolhido a data de alta. Obteve-se uma amostra de 300 questionarios
(total de 658 nascimentos nesse periodo); os dados foram analisados em SPSS
20. Pretendeu-se obter resposta a 7 questdes: a partir de que valor se considera
febre, medidas fisicas de arrefecimento, razao pela qual se utilizam antipiréti-
cos, quanto deve diminuir a temperatura ap6s administragdo do antipirético,
como evitar sobredosagem, como proceder se apos 3 horas a crianga voltar a ter
febre e em qual de 3 situagdes apresentadas deve a crianga ser observada pelo
médico. Verificou-se que 41% dos pais admitem dar banho de dgua fria como
medida de arrefecimento; 40% utilizam antipiréticos com intuito de prevenir
que a temperatura suba; 30,3% aplicam metade do supositorio para evitar sobre-
dosagem. Quando inquiridos acerca de em qual das situagdes deve a crianga
ser observada por médico, 32,7% optam pela crianga com febre de 38.5°C ha
menos de 24horas. Obteve-se uma relagio estatisticamente significativa entre
o nivel de escolaridade e o numero de respostas certas (média de 3,5 se ensino
secunddrio e 3,93 se ensino superior). Conclusio: Podemos inferir que os pais
detém poucos conhecimentos acerca do modo de abordagem da crianga febril
e que, a taxa de resposta so ¢é influenciada pelo nivel de escolaridade (dentro
dos factores avaliados). Medidas educativas, nomeadamente folheto alusivo ao
modo de actuagio serdo postas em pratica.

Palavras-chave: Febre; Antipiréticos

PD182 (13SPP-72833) - (*) PROCALCITONINA VS
PROTEINA C REACTIVA - VALOR DIAGNOSTICO EM
CRIANCAS FEBRIS

Sara Ferreira'; Agostinho Fernandes’ Nuno Figueiredo*

1- Hospital Pediatrico Carmona da Mota - CHUGC; 2- Servigo de Pediatria do Hospital Distrital
da Figueira da Foz, EPE

Introdugao: Niveis séricos elevados de Procalcitonina (PCT) foram relaciona-
dos pela primeira vez com sépsis em 1993. Desde entdo, a PCT tem sido alvo
de vérios estudos, com o intuito de avaliar o seu intreresse como marcador
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de infecgdo bacteriana. A maioria tem reportado inimeras vantagens deste
marcador relativamente a outros rotineiramente utilizados na pratica clinica
diaria, nomeadamente pelas suas caracteristicas cinéticas e a aparente relagéo
com a severidade da doenca. Objectivo: Analisar o interesse da PCT e Proteina
C Reactiva (PCR) como marcadores de infec¢do bacteriana em criangas febris.
Material e Métodos: Estudo retrospectivo descritivo. A populagdo em estudo
inclui criangas com febre sem foco com menos de 24h de evolugio, submeti-
das a doseamento sérico concomitante de PCT e PCR, entre Janeiro de 2010
e Novembro de 2011. Foram considerados valores negativos de PCT quando
inferiores a 0,5ng/dl e de PCR quando inferiores a 20mg/1. Resultados: Dos 98
casos analisados, 66% eram do sexo masculino e 69% tinham idade inferior a 1
ano (média 1,3; mediana 0,3). A PCT foi negativa em 74% das criangas e a PCR
em 58%. As infecgdes de etiologia bacteriana ocorreram em 31%, tendo sido as
mais frequentes a Pielonefrite Aguda (19%), a Sépsis (6%) e a Pneumonia (4%).
Infecgoes de etiologia virica foram diagnosticadas em 10% dos casos. Os restan-
tes 59% corresponderam a Sindromes Febris de causa indeterminada. No que
diz respeito ao grupo das infecgdes bacterianas, a mediana da PCT foi de 1,1ng/
dl (média 4,8; minimo 0,05; maximo 51) e da PCR de 47,9mg/1 (média 61,7;
minimo 2,9; maximo 202). Quanto ao grupo das infec¢des de etiologia virica,
a mediana da PCT foi de 0,1ng/dl (média 0,4; minimo 0,07; méximo 3,1) e da
PCR de 13,4mg/l (média 17,9; minimo 0,8; maximo 63,7). Do total de criangas
que apresentaram simultaneamente valores negativos de PCT e PCR (54%), 6%
tiveram infecdo bacteriana; foi ainda diagnosticada infecgdo bacteriana em 11%
das criangas com PCT negativa e em 10% das com PCR negativa. Conclusdes:
Na generalidade, ambos os marcadores mostraram-se uteis no diagnostico
diferencial entre infec¢do bacteriana e virica, sendo no entanto de salientar a
ocorréncia de situagdes de infecgdo bacteriana com marcadores de infec¢io
negativos. Apesar de varios estudos defenderem a utilidade da PCT na prética
clinica didria, ndo existe consenso relativamente as suas indicagdes formais,
sendo essencial a realizagao de mais estudos, preferencialmente prospectivos.

Palavras-chave: febre; infeccao bacteriana; procalcitonina

PD183 (13SPP-74279) - DEFICE DE ALFA-1
ANTITRIPSINA - UM DIAGNOSTICO A VALORIZAR

Isis Monteiro'; Joana Extreia'; Sofia Silva'; Paula Afonso’; Susana Correia'; Diana Pignatelli'
1- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar Barreiro-Montijo E.P.E. - Unidade do Barreiro

Introdugéo: O défice de alfa-1 antitripsina (AAT) é uma doenga metabdlica
hereditaria que predispde os individuos afectados para doenga hepatica (podendo
ter inicio em idade pediatrica) e enfisema pulmonar na idade adulta. A diver-
sidade de variantes alélicas do gene da AAT traduz-se numa variabilidade de
manifestagdes clinicas e progndstico. Caso 1: Crianga do sexo feminino, sem
antecedentes pessoais de relevo, com elevagao persistente das transaminases —
detectada a partir dos 15 meses de idade, no contexto de quadro mononucled-
sico. Exame objectivo aos 24 meses sem alterages. O estudo analitico revelou:
aumento da fosfatase alcalina, gama-glutamiltranspeptidase e lactato desidro-
genase; provas de coagulagio, bilirrubinémia, albuminémia e electroforese de
proteinas normais; serologias negativas para hepatite A, B e C, CMV e EBV;
alfa-fetoproteina e ceruloplasmina normais; AAT diminuida (35 mg/dL). Sem
alteragdes ecograficas hepaticas na altura. O estudo genético para AAT reve-
lou fendtipo PiZZ. Aos 32 meses encontra-se assintomatica, com boa evolugao
estaturoponderal; apresenta hepatomegalia ligeira ao exame objectivo. Persiste
a elevagdo moderada das enzimas hepaticas, com fungdo hepatica normal. Em
controlo ecografico verifica-se hepatomegalia homogénea e esplenomegalia,
sem hipertensao portal. Caso 2: Crian¢a do sexo masculino com anteceden-
tes de ma progressao ponderal desde os 10 meses. O exame objectivo aos 12
meses nao revelou alteragdes. Em avaliacdo laboratorial documentou-se: elec-
troforese de proteinas séricas com diminui¢do da fracgdo alfa-1; bilirrubina,
enzimas hepéticas e provas de coagulagio normais. O doseamento sérico de
AAT revelou niveis inferiores ao normal (34 mg/dL). A ecografia abdominal
ndo mostrou alteragoes hepaticas. O estudo genético para AAT foi compativel
com fendtipo PiSZ. Aos 23 meses de idade encontra-se assintomatico, com
evolugdo ponderal favoravel e sem evidéncia laboratorial ou imagioldgica de
envolvimento hepdtico. Discussio: Os presentes casos ilustram a variabilidade
da apresentagéo clinica do défice de AAT, que tanto pode constituir um achado
diagnostico como uma causa de hepatite crénica. Assim, os autores pretendem
alertar para uma entidade frequentemente subdiagnosticada, cuja detecgao pre-
coce podera permitir a adopgao de medidas preventivas (ex: evic¢ao tabagica,
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monitorizagdo da fun¢io respiratéria, detecgao precoce de lesdo hepatica) no
sentido de minorar o impacto da doenca na vida futura das criangas afectadas.
Palavras-chave: alfa-1-antitripsina, hepatite crénica

PD184 (13SPP-74899) - KAWASAKI: SER OU NAO SER,
EIS A QUESTAO!
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Joana Rebelo'; Inés Azevedo®

1- Servigo de Pediatria do Hospital Pediétrico Integrado do Centro Hospitalar de Sao Jodo - Porto;
2- Servigo de Pediatria do Hospital Pedidtrico Integrado do Centro Hospitalar de Sao Jodo - Porto;
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto

Introdugéo: A sindrome de Kawasaki é uma vasculite aguda que afeta vasos
de médio calibre, sobretudo as artérias coronarias, sendo a principal causa de
doenga cardiaca em paises desenvolvidos. Ndo existindo um teste laboratorial
especifico o diagndstico é sobretudo clinico. Caso 1: Lactente de 5 meses, sexo
feminino, filha de mae enfermeira com exposigdo profissional a tuberculose.
Internamento recente por bronquiolite aguda a VSR, em que foi detetada
leucocitdria estéril, interpretada como contaminagao. Readmitida por febre
hd 3 dias, recusa alimentar e irritabilidade. Exame objectivo sem alteragdes.
Apresentava leucocitose e elevagdo da PCR. Sedimento urinario com 926 GB/
L. Urocultura e pesquisa de BK na urina e suco gastrico negativas. Apesar de
antibioticoterapia instituida verificou-se persisténcia da febre e aumento dos
parametros inflamatdrios, trombocitose e hipoalbuminemia. Por suspeita de S.
de Kawasaki incompleta foi realizado ecocardiograma que revelou origem das
corondrias com tamanho superior ao normal. Fez IgG EV e AAS obtendo-se
apirexia em D2. Caso 2: Rapaz de 5 anos, previamente saudével, internado por
febre ha 8 dias, dor tordcica e recusa alimentar. Apresentava sinais de dificuldade
respiratdria, exantema petéquial na face, pregas e pés, edema palpebral, hipe-
rémia conjuntival, lingua em framboesa e queilite. O estudo analitico mostrou
leucopenia e elevagio da PCR. Radiografia e ecografia tordcicas com derrame
pleural esquerdo. Por suspeita de S. de Kawasaki, foi realizado ecocardiograma
que detetou ectasia corondria. Fez IgG EV e iniciou AAS. Por persisténcia da
febre, aparecimento de edemas nos pés e escroto, descamagio periungueal dos
dedos das maos e pés, aumento dos parametros inflamatérios, anemia, trombo-
citose, hipoalbuminemia e hiponatremia repetiu a IgG EV tendo ficado apirético
as 24h. Na hemocultura foi isolado Streptococcus pyogenes. Discussdao: Nem
todos os doentes cumprem os critérios classicos de diagnodstico de Kawasaki
pelo que é necessério elevado indice de suspeigdo, para diagnéstico atempado
e tratamento correto. Estes casos exemplificam a dificuldade diagndstica nos
casos atipicos. Os pediatras devem estar atentos a ocorréncia de leucocituria
estéril, descrito em 33%, para nao subvalorizarem este achado. A identificagao
de um agente etiolégico é um forte argumento contra o diagndstico de Kawa-
saki, mas alguns autores tém implicado a resposta imune a superantigénios
desta bactéria na etiologia da sindrome.

Palavras-chave: Kawasaki, Streptococcus, leucocitiria estéril

PD185 (13SPP-75981) - ARRANHADURA DO GATO -
A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO

Sylvia Jacob'; Lara Lourengo?; Joao Luis Barreira*
1- Centro Hospitalar Sdo Joao - Interna de Formacéo Especifica Pediatria Médica; 2- Centro
Hospitalar Sao Jodo - Assistente Hospitalar

Introdugdo: As linfadenopatias na infancia apresentam uma lista extensa de
diagndsticos diferenciais, desde causas infecciosas a malignas, sendo por vezes
um desafio a determinagio etiolégica. Caso clinico: Crianga de 21 meses, sexo
feminino, com antecedentes pessoais de pieira recorrente e de eczema atépico.
Dez dias antes de recorrer ao servigo de urgéncias (SU) foi notada tumefagio sub-
mandibular direita, dolorosa, sem febre ou outra sintomatologia associada, sendo
observada pelo Médico de Familia que diagnosticou parotidite. Por aumento
progressivo da lesdo, foi observada no SU apresentando uma tumefacgao de trés
centimetros de maior diAmetro, consisténcia firme e eldstica, dolorosa, sem flu-
tuagao, sem alteragdes na pele suprajacente. Referéncia a contacto pontual com
um gato mas sem lesdes sugestivas de arranhadura. A ecografia revelou “vérias
formagoes adenopaticas, na regiao cervical antero-superior direita de aspecto
reativo, salientando-se imagem sugestiva de adenopatia necrosada submandi-
bular direita, medindo 16x26mmny’, teve alta medicada com amoxicilina e dcido
clavulénico. Foi reavaliada dois dias depois e, por aumento da tumefacgao foi
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decidido realizar drenagem e iniciar antibioticoterapia endovenosa em regime de
internamento. Apesar das medidas instituidas nao apresentou melhoria clinica,
realizando-se citologia aspirativa que evidenciou um processo granulomatoso
com contetido purulento e pesquisa de bacilos alcool-acido resistentes negativa.
Realizou também uma Prova de Mantoux que foi negativa. A pesquisa de DNA
de Bartonella henselae no aspirado da lesdo por polymerase chain reaction foi
positiva. Iniciou tratamento com claritomicina, com uma boa evolugio clinica.
Conclusio: Neste caso pretende-se salientar que a doenga da arranhadura do
gato é uma das principais causas de adenopatia subaguda localizada na infan-
cia, podendo ser transmitida pelos gatos, pulgas ou cies sem deixar marcas. E
importante pensar nesta patologia, apesar de nao haver lesdo de inoculagéo,
uma vez que o diagndstico precoce evita o recurso a exames e tratamentos des-
necessarios e diminui a ansiedade paternal que pode surgir quando confron-
tados com os diferentes diagnésticos diferenciais. E discutivel se o tratamento
propriamente dito da doenga altera muito a evolugdo natural, que pode ser
demorada mas que geralmente ¢ auto-limitada nas criangas imunocompetentes.

Palavras-chave: linfadenopatia, arranhadura, gato

PD186 (13SPP-76897) - COXALGIA E FEBRE EM
PEDIATRIA: PARTICULARIDADES DE UM CASO
CLINICO

Carla Ferreira'; Maria Jodo Vieira'; Marta Santalha'; Liliana Macedo'; Cristiana Couto !
1- Servigo de Pediatria do CHAA Guimaraes

Introdugdo: Uma crianga que apresenta coxalgia aguda associada a febre implica
o diagnostico diferencial com uma variedade etiologias, cada uma requerendo
abordagens e tratamentos distintos. Em determinadas situagdes, a condi¢do
deve ser diagnosticada de imediato e instituida terapia para que sejam evitadas
sequelas graves. Caso clinico: Crianga do sexo masculino, com 11 anos de idade,
assintomdtico até hd 4 dias, altura em que iniciou coxalgia esquerda e febre.
Sem outra sintomatologia associada, sem histdria de traumatismo. Em dia 2 de
doenga foi medicado com cefixime por “rubor amigdalino” Em dia 3 iniciou
claudicagéo associada a coxalgia, sendo que o estudo realizado, estudo analitico,
radiografia da anca e TAC coxofemoral esquerdo ndo mostrou alteragoes de
relevo, exceto PCR 54,2 mg/L. Foi medicado com paracetamol e ibuprofeno e
suspendeu-se cefixime. Por agravamento clinico em dia 4, é reavaliado, sendo
objetivada incapacidade de marcha, dor & palpac¢do da regido inguinal e face
interna proximal da coxa, junto ao pequeno trocanter e incapacidade de mobi-
lizagdo passiva da anca esquerda, exacerbada com flexdo e rotagdo. No estudo
analitico, destacou-se apenas aumento da PCR (92,3mg/L), sem outras altera-
¢des. Realizou RMN da articulagdo coxofemoral esquerda que revelou abcesso
do musculo psoas-iliaco com provavel extensao do processo infecioso para o
ramo ileo-pubico ipsilateral. Na hemocultura (3 amostras) foi isolado S. aureus
multissensivel. Cumpriu 21 dias de terapéutica endovenosa com cetriaxone e
clindamicina, tendo completado 21 dias de clindamicina e cefuroxime axetil
oral em ambulatério. Conclusdo: Em criangas com coxalgia, febre e posi¢do
antélgica da articulagao coxofemoral, a hipdtese de abcesso do musculo psoas-
iliaco deve ser considerada, permitindo o diagndstico e tratamento precoces. Em
mais de metade dos casos, ndo se consegue isolamento de agente, no entanto,
neste em particular, a identificagdo do mesmo permitiu diagndstico etioldgico
e realizagdo de terapéutica dirigida, evitando-se seuqelas potencialmente graves.

Palavras-chave: Coxalgia, febre, abcesso do psoas

PD187 (13SPP-78587) - EDEMA HEMORRAGICO
AGUDO DA INFANCIA: UM DIAGNOSTICO
MASCARADO

Susana Lopes'; Teresa Torres'; Filipa Almeida'; Margarida Figueiredo'; Sénia Carva-
lho'; Fernanda Carvalho'
1- Centro Hospitalar do Médio Ave - Famalicao

Introdugédo: O edema hemorragico agudo da infancia (EHAI) é uma forma
rara de vasculite de pequenos vasos, de etiologia desconhecida, embora seja
frequentemente associado a infegdes viricas ou bacterianas, farmacos ou vaci-
nas. Caso Clinico: Crianga do sexo masculino de 12 meses, sem antecedentes
pessoais ou familiares relevantes, observada no servigo de urgéncia (SU) com
quadro de lesdes cutaneas papulares eritematosas de aparecimento no dia
anterior 4 admissdo, inicialmente nas nadegas com posterior evolugdo para os
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membros, associadas a edema da mao esquerda desde a manha da admissao.
Sem febre ou outras queixas. Referéncia a sindrome virusal cerca de 2 semanas
antes. Sem histéria de firmacos ou vacinas recentes. Objetivamente, apresentava
bom estado geral, lesdes de coloragao vinosa, papulares, sem desaparecimento
a digitopressao, nas nadegas, membros inferiores e maos, algumas com base
endurecida, e edema marcado da mao esquerda, de aspeto luzidio (imagem1).
Medicado com hidroxizina oral, sem melhoria e com aparecimento de novas
lesoes vinosas nos pés, aumento do edema da mao esquerda, sob tensao, e apa-
recimento de discreto edema dos pés, com melhoria apds corticoide endove-
noso. O estudo analitico efetuado, incluindo serologias viricas, ndo apresentava
alteragoes relevantes. Durante o internamento, registado aparecimento de novas
lesdes purpuricas na face e planta dos pés (imagem?2) e agravamento franco do
edema dos membros inferiores, o qual melhorou gradualmente apos inicio de
corticoterapia oral. Alta ao oitavo dia de internamento, com lesdes purpuricas
mais acentuadas na face e sem edemas periféricos. Reavaliagdo em consulta
14 dias apos a alta, em regime de desmame de corticoterapia, apresentando-se
sem queixas e sem alteragdes a0 exame objetivo, exceto algumas lesdes residuais
violaceas da face. Quatro meses apos o episodio agudo, a crianga apresentava-se
assintomatica e com exame objetivo sem alteragoes. Comentarios finais: O EHAI
¢ uma entidade cujo diagnéstico é clinico e que apresenta habitualmente um
curso benigno e auto-limitado, com resolugdo espontinea em poucas semanas.
Tal como evidenciado com o caso clinico apresentado, caracteriza-se por um
contraste impressionante entre a exuberéncia das lesdes cutineas e o excelente
estado geral da crianga. Atendendo ao seu caracter benigno, torna-se funda-
mental o seu diagndstico diferencial com outras patologias de prognéstico mais
reservado, nomeadamente a meningococemia.

Palavras-chave: edema hemorragico agudo, diagnéstico diferencial

PD188 (13SPP-80884) - NEM TUDO O QUE PARECEE...

Claudia Patraquim'; Henedina Antunes % Maria Inés Alves'; Sofia Martins'; Ana Antu-
nes'; Anibal Rocha® Ricardo Maré*; Teresa Pontes'

1- Servigo de Pediatria, Unidade de Adolescentes, Hospital de Braga; 2- Servigo de Pediatria, Uni-
dade de Adolescentes, Hospital de Braga; Instituto de Ciéncias da Vida e da Saade (ICVS), Escola
de Ciéncias da Satide da Universidade do Minho e Laboratério associado ICVS/3B’s, Braga/Gui-
mardes ; 3- Servigo de Pediatria, Hospital de Barcelos; 4- Servigo de Neurologia, Hospital de Braga

Introdugio: Os vomitos recorrentes podem estar associados a uma grande
variedade de doengas orgénicas ou ndo orgénicas, o que implica uma extensa
investigacdo em busca de uma causa, de forma a evitar complicagdes para a
crianga. Descrigdo do caso: Crianga, 10 anos, sexo feminino, sem antecedentes
de relevo. Iniciou, em agosto de 2011, episddios recorrentes de vémitos inco-
erciveis biliares associados a dor abdominal em célica, de inicio stbito, sem
fator desencadeante, com duragio de 1 a 2 dias e com frequéncia de cerca de
3 vezes por més. Sem febre ou alteragdo do transito intestinal. Necessitou de
multiplos internamentos para fluidoterapia endovenosa e administragao de
antieméticos. Objetivamente, com razoavel estado geral, sinais de desidratagao
ligeira, perda de 2,5Kg em 6 meses, apatia e humor triste. Na investiga¢do de
vomitos recorrentes realizou estudo analitico nas crises, ecografia abdominal,
endoscopia digestiva alta, RMN cerebral, EEG e estudo metaboélico sem alte-
ragdes relevantes. Apos a aparente exclusdo de causas organicas, colocou-se
a hipétese de sindrome de vomitos ciclicos (SVC), e foi pedida avaliagdo por
Pedopsiquiatria. Foi medicada com citalopram, lorazepam e sumatriptano,
mantendo episddios recorrentes de vémitos. Em janeiro iniciou episédios de
perda de consciéncia, 3 no total, com tremor generalizado, cianose peri-oral,
duragio de 1 minuto, com recuperagio espontinea e posterior sonoléncia. Apos
um desses episddios recorreu ao servico de urgéncia, realizou anélises e ECG
que foram normais. Teve alta, apds avaliagao por Neurologia, com diagndstico
de sincopes por provavel disfun¢io autondmica associada a8 SVC. Em fevereiro,
no internamento, teve convulsao ténico-clénica generalizada com duragio de
1 minuto, desvio conjugado do olhar, sialorreia, mordedura do ldbio inferior e
cianose peri-oral com dessaturagdo. Realizou estudo analitico com hiperlacta-
cidemia e EEG com atividade epilética generalizada. Iniciou terapéutica com
valproato de sédio (VPA). Mantém seguimento em consultas de Pediatria Geral
e Neurologia. Suspendeu restantes farmacos, mantendo VPA. Desde entdo, com
melhoria do estado geral e humor e recuperagao ponderal, sem novos episodios
de vémitos incoerciveis ou perda de consciéncia. Discussdo: Apresentamos o
caso pela sua complexidade diagnodstica e para enfatizar a importancia de uma
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andlise cuidadosa e persistente da situagdo clinica antes de estabelecer um diag-
nostico definitivo de causa nao organica.

Palavras-chave: Vomitos recorrentes

PD189 (13SPP-85617) - QUANDO O EPSTEIN-BARR
REVELA A COLITE ULCEROSA!

Andreia Mota'; Nadia Pereira'; Susana Fonte-Santa'; Isabel Raminhos'
1- Centro Hospitalar de Settibal - Hospital de Sao Bernardo

A doenga inflamatoéria intestinal é uma patologia cuja incidéncia tem aumen-
tado, particularmente a colite ulcerosa. Tém sido propostas diversos factores
etioldgicos para esta patologia, sendo a associagdo a infegdo por EBV descrita
por alguns autores, embora rara, podendo predispor ao aparecimento de outras
patologias, nomeadamente do foro imunolégico quando o territério genético é
permissivo. Apresenta-se o caso clinico de um adolescente de 17 anos de idade,
sexo masculino, previamente saudavel, que inicia, cerca de um més antes do
internamento, quadro de febre vespertina, sudorese nocturna e dor subita nas
regides popliteias, incapacitando a marcha. Analiticamente destacava-se formula
eritro-leucocitaria dentro dos parametros considerados normais, VS 55 mm/1h,
monoteste negativo, ALT 226 U/L, AST 42 U/L; PCR 6,26 mg/dL. Prova de Man-
toux negativa. Serologia para virus Epstein-Barr (EBV) sugestiva de infec¢ao
aguda. A ecografia de partes moles com estudo doppler de ambos os escavados
popliteus foi sugestiva de flebotrombose bilateral. Uma semana depois inicia
dejecgdes diarreicas, sem sangue, muco ou pus, com posterior aparecimento
de sangue vivo. O estudo bacterioldgico, virolégico e parasitologico das fezes
revelou-se negativo. No estudo imunoldgico destacava-se pANCA fracamente
positivo, anticorpos anti-cardiolipina IgG 10U/mL (positivo fraco), anti beta2
glicoproteina IgG 37 U/mL (positivo). Estudo das trombofilias sem alteragdes
dignas de registo. A colonoscopia revelou alteragdes inflamatdrias sugestivas
de pancolite ulcerosa em actividade, com posterior confirmagao histologica.
Os autores apresentam um caso de clinico de flebotrombose bilateral, em con-
texto de colite ulcerosa, desencadeado por infec¢do a EBV, fazendo uma breve
revisdo da literatura.

Palavras-chave: Colite Ulcerosa, EBV, flebotrombose

PD190 (13SPP-86990) - DISCONDROSTOSE DE LERI-
WEILL - IMPORTANCIA DO EXAME OBJECTIVO NA
CONSULTA DE PEDIATRIA GERAL - CASO CLINICO

Clara Gomes'; Sofia Aires'; Gabriela Laranjo'; Maria José Calix'; Joana Campos';
Fatima Simdes'

1- Centro Hospitalar Tondela-Viseu, EPE

Introdugédo: A Discondrostose de Léri-Weill (DLW) é uma displasia dssea
com cardcter hereditario “pseudoautossémico dominante’, cujo fenétipo se
caracteriza por baixa estatura desproporcional, encurtamento mesomélico dos
membros, limitagdo dos movimentos nas articulagées do cotovelo e do punho
e deformagio tipica do antebrago (deformagio de Madelung). Predomina no
sexo feminino (4:1), com uma prevaléncia estimada entre 1:2000 e 1:4000. Pode
ser geneticamente definida, em aproximadamente 60% dos casos, como uma
haploinsuficiéncia do gene SHOX (short stature homeobox-containing gene).
Descrigao do caso: Crianga de 3 anos, sexo feminino, enviada & consulta de
Pediatria Geral por HTA e linfadenite reactiva. Primeira filha de pais saudaveis,
nao-consanguineos. Sem antecedentes perinatais ou outros, pessoais e familia-
res, dignos de registo. Somatometria adequada ao nascimento. HTA néo confir-
mada. Ao exame objectivo apresentava aspecto dismorfico com encurtamento
dos membros superiores e inferiores, pesco¢o curto, assim como maos e pés
pequenos (metacarpos e metatarsos curtos). Sem dores dsseas ou limitagdes
funcionais. Dadas as alteragdes dismorficas evidenciadas, colocou-se a hip6-
tese de diagndstico de cromossomopatia e fez-se o estudo dirigido. Cariétipo
46,XX, normal. Teste array revelou mutagdes no gene SHOX compativeis com
o diagnostico de Discondrostose de Léri-Weill, tendo sido a crianga posterior-
mente orientada em equipa multidisciplinar, nomeadamente Pediatria e acon-
selhamento genético. Discussio: E importante reconhecer o valor do exame
objectivo na pritica clinica, como elemento fundamental na identificacdo de
alteragcdes que muitas vezes passam despercebidas pelos proprios doentes
e familiares, ndo sendo motivo de referenciacio a consulta diferenciada. O
conhecimento desta patologia tem implicagdes terapéuticas, dada a evolugao
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favoravel do tratamento com hormona de crescimento, procedimentos cirurgi-
cos possiveis e aconselhamento genético. A abordagem multidisciplinar ajuda
a atenuar o impacto fisico, social, educacional e profissional que estas doengas
com caracter dismorfico acarretam.

Palavras-chave: Discondrostose de Léri-Weill, deformagao de Madelung,
gene SHOX

PD191 (13SPP-87526) - EXANTEMA URTICARIFORME:
QUE ETIOLOGIA?

Susana Rebelo Pacheco'; Anna Sokolova'; Maria Joao Brito!
1- Departamento de Pediatria do Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca

Introdugio: O exantema urticariforme ocorre frequentemente na idade pediatrica
associado a infec¢des virais agudas auto-limitadas, Streptococcus sp do grupo A
ou reacgdes alérgicas alimentares, cosméticas ou medicamentosas. Dado o amplo
diagnostico diferencial, a etiologia nem sempre é clara. Caso Clinico: Crianga de
5 anos, observado no servigo de urgéncia por 1° episédio de exantema urticari-
forme generalizado, edema labial e pavilhdes auriculares com 48h de evolugao,
a que se associou poliartralgia das grandes articulagdes (joelho, punho, cotovelo
e tibio-tarsica) com eritema, dor e limitacdo funcional e febre baixa. Vinte dias
antes tinha sido medicada com amoxicilina e ac.clavulénico por amigdalite. O
hemograma néo apresentava alteragdes, PCR 5mg/dL, VS 42mm e havia protei-
nuria de 20mg/dl sem hematria e sem alteragdes da fungao renal. Apresentava
serologias IgM e IgG para Mycoplasma pneumoniae, adenovirus e influenza A
Positivas, interpretadas como uma possivel reac¢ido cruzada. No 5° dia de doenca
houve remissdo do quadro, considerando-se como diagndstico mais provavel
artrite pos- infecciosa, sem agente identificado. Apds 7 anos, recorreu novamente
ao SU por quadro semelhante com exantema urticariforme generalizado, poliar-
trite e edema palpebral depois de ter voltado a ser medicado com amoxicilina
e ac.clavulanico (8° dia de terapéutica) para amigdalite tendo melhorado apos
suspensao da terapéutica. Da investigacdo realizada durante e apds o 2° episé-
dio refere-se leucocitose 23,8 x103/pL com neutrofilia (87%) e PCR 3,93mg/dl;
a investigagdo para etiologia infecciosa e autoimune foi negativa assim como
populagdes linfocitarias e doseamento de imunoglobulinas, incluindo IgE mas
os imunocomlexos ciculantes (ICC) foram positivos (63,6 pg/mL) e registou-se
uma diminuigdo de C4. Os testes cutineos intradérmicos para penicilina G e
amoxicilina foram negativos, tal como o doseamento de igE especifica para beta-
lactdmicos. Mantem seguimento com indicagao para evicgao de beta-lactamicos.
Comentarios: Um exantema generalizado recorrente e associado a sintomatolo-
gia sistémica justifica uma investigagao alargada incluindo doseamento de ICC e
complemento. A vasculite urticariforme por depésito de complexos imunes, com
evolugio mais longa e coloragdo purpurica, pode ser confundida com um exan-
tema urticariforme simples. Muitos casos sdo idiopaticos mas podem ocorrer em
doenga sistémica, hipocomplementemia, doenca do soro ou doenga do soro-like.
Palavras-chave: Exantema, poliartralgia, antibioticoterapia,
imunocomplexos

PD192 (13SPP-87762) - FENDAS LABIO-
PALATINAS: SEGUIMENTO MULTIDISCIPLINAR E
COMPLICACOES FREQUENTES

Joana Gil'; Rodrigo Sousa'; Susana Castanhinha'; Alexandra Cunha'; Jodo Borges?
Maria do Céu Machado'

1- Departamento de Pediatria. Directora: Prof. Doutora Maria do Céu Machado. Hospital de Santa
Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte; 2- Servigo de Cirurgia Plastica. Director: Prof. Doutor
Manuel Caneira. Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte.

Introdugao: As fendas labio-palatinas (FLP) sio malformagdes congénitas comuns,
com incidéncia aproximada de 1/700 nados-vivos (até 30% em contexto de sin-
dromes genéticas). O seu seguimento implica uma abordagem abrangente a longo
prazo, designadamente pelas complicagdes frequentes e variadas. A consulta
pedidtrica de FLP do nosso hospital (atualmente em reorganizagio/otimizagio
da equipa multidisciplinar) inclui cirurgia plastica, pediatria, enfermagem, esto-
matologia, psicologia, terapia da fala, servigo social e articula cuidados com a
otorrinolaringologia e genética. Objetivo: Caracteriza¢do dos doentes com FLP
seguidos na consulta multidisciplinar pediatrica no nosso hospital. Métodos:
Andlise retrospetiva dos processos clinicos dos doentes seguidos em consulta de
1.1.2010 a 30.06.2012. Dados analisados: idade, sexo, histéria familiar, diagnostico
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genético, classificagio morfoldgica (labio/palato/libio-palatina, uni/bilateral, com-
pleta/incompleta), timing cirurgico, complicagées. Estatistica descritiva (Micro-
soft Excel® 2010). Resultados: Dos 220 doentes em seguimento, foram analisados
0s 49 processos dos doentes com consulta efectuada no periodo de estudo: 27
(55,1%) do sexo feminino, idade mediana 98 meses [13-177]. O diagndstico foi
realizado no perfodo pré-natal em 52,6% (20/38). A fenda néo sindromatica foi a
mais frequente em 91,8% (45/49), 4 doentes (8,5%) apresentavam uma sindrome
malformativa (caracterizagdo genética em 2) e 13,3% (6/45) doentes tinham his-
toria familiar de FLP. A fenda labio-palatina unilateral completa foi o tipo mais
comum (33,3%, 15/45) seguida de fenda unilateral do palato (20%, 9/45). A pri-
meira intervengao cirtrgica (idade mediana 3,3 meses [0,13-60]) foi efectuada
no primeiro ano de vida em 79,5% (31/39) doentes e 45% (18/40) necessitou de
2 intervengdes. Todos os doentes apresentaram >1 tipo de complicagdo, sendo as
mais frequentes: perturbagdes da fala (65,8%, 25/38), otites de repetigdo (60,6%,
20/33) e problemas ortodonticos (79,2%, 19/24). Discusso: Neste estudo, cuja
amostra foi reduzida, a maioria dos doentes apresentou FLP isolada, diagnéstico
pré-natal e intervencio cirdrgica precoce, e verificou-se ocorréncia de complica-
¢oes em todos os doentes. Salienta-se a importancia do seguimento multidiscipli-
nar regular em centros especializados, assegurando a identificacdo e intervengdo
precoces das vérias complicagoes cuja subsequente resolugdo possibilita uma
melhoria significativa na qualidade de vida.

Palavras-chave: fenda ldbio-palatina, equipa multidisciplinar, complicagdes

PD193 (13SPP-38536) - ERITEMA NODOSO - A CHAVE
DO DIAGNOSTICO

Andreia Mota'; Hugo Faria'; Susana Fonte-Santa'; Alexandra Emilio’; Maria Jesus Balseiro’
1- Centro Hospitalar de Setubal - Hospital de Sao Bernardo

O eritema nodoso constitui uma reac¢do imunoldgica tardia (tipo IV), sendo que
na maioria das vezes se associa ao uso de determinados formacos ou processos
infecciosos subjacentes. Apesar de ser uma manifestagdo dermatoldgica rara na
populagio pedidtrica ¢ a chave diagnostica de vérias patologias graves. Os autores
apresentam o caso de uma crianga de 3 anos e 11 meses, sexo feminino, cauca-
siana, que inicia, na véspera do internamento, exantema maculo-papular disperso
pelos quatro membros e nddegas, doloroso, sem prurido e ndo incapacitante para a
marcha, acompanhado de febre, sudorese nocturna, calafrio e artralgias. Ao exame
objectivo apresentava razoavel estado geral, exantema maculo-papular convergente,
rosado, disperso nas dreas referidas. Apresentava ainda, na face antero-interna das
pernas e face dorsal dos pés, nddulos palpaveis, sugestivos de eritema nodoso, e
edema das maos e articulagdes de ambos os punhos. O restante exame objectivo
nao apresentava alteragdes. Analiticamente destacava-se leucocitose (14.000/mm3)
com neutrofilia (67.6%), PCR 19.77 mg/dL; VS 114 mm/1h. Na radiografia toracica
evidenciava-se infiltrado intersticial bilateral e opacidade heterogénea, de contornos
mal definidos, obliterando o seio cardiofrénico direito. A destacar contacto recente
com familiar com diagnoéstico de tuberculose pulmonar. A crianga foi internada
no servio de Pediatria com a hipdtese diagndstica de pneumonia de etiologia a
esclarecer, associada a eritema nodoso, tendo sido iniciada antibioterapia empirica
com cefuroxime (150mg/kg/dia, ev) e claritromicina (15mg/kg/dia, PO). O teste
de Mantoux revelou 23 mm de induragdo com flictena. As serologias para Myco-
plasma pneumoniae e Chlamydia pneumophila foram negativas. Perante a suspeita
diagndstica de tuberculose pulmonar iniciou terapéutica antibacilar tripla empirica,
com boa evolugio do quadro clinico. A familia e a crianga foram referenciadas ao
Centro de Diagnéstico Pulmonar da drea de residéncia. Apesar de rara a associa-
¢do de eritema nodoso e tuberculose pulmonar na crianga, tal diagndstico deve ser
suspeitado através da anamnese e exame clinico minuciosos.

Palavras-chave: Eritema nodoso, Tuberculose, Mantoux

PD194 (13SPP-41578) - UMA PEQUENA PORTA DE
ENTRADA PARA UMA INVASAO SISTEMICA

Joana Rodrigues'; Diana Amaral’; Sandra Ramos® Nuno Alegrete*; Cristina Castro®

1- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar Entre Douro e Vouga; 2- Servigo de Pediatria, Centro
Hospitalar Sao Jodo; 3- Servigo De Pediatria, Centro Hospitalar Pévoa do Varzim - Vila do Conde;
4- Servigo de Ortopedia e Traumatologia, Centro Hospitalar Sao Jodo; 5- Unidade de Infecciologia
e Imunodeficiéncias, Servico de Pediatria, Centro Hospitalar Sdo Jodo

Introdugio: O Streptococcus pyogenes (SGA) é responsavel por grande variedade
de manifestagdes, desde a colonizagao assintomatica a infe¢oes invasivas graves
e ameagadoras a vida. Caso clinico: Menino de 6 anos, recorre ao hospital da
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area por febre elevada, vomitos e diarreia, sem sangue ou muco, com 24 horas de
evolugdo. Na admissao orofaringe ruborizada, sinais de desidratagdo moderada
e lesdo impetiginada no mento. Analiticamente neutrofilia relativa e PCR de 280
mg/L. Decidido internamento. Em D1 aparecimento de exantema macular eri-
tematoso nos membros inferiores (MI) e perineo, enantema e queilite. Em D3,
notado edema dos MI, diminui¢ao da diurese e dor abdominal persistente, com
subida de pardmetros inflamatérios. Coprocultura negativa, serologias e HC em
curso. Iniciado ceftriaxone e transferido para o Centro Hospitalar de S.Jodo. Na
admissao taquipneico, taquicardico, TA P95-99; anasarca, exantema maculopa-
pular e petequial disperso; tlceras aftosas no dorso da lingua; derrame pleural
bilateral e pericardico minimo; ascite e oliguria. Analiticamente anemia micro-
citica, leucocitose, neutrofilia, trombocitopenia, PCR 252 mg/L, VS 29 mm1¢h,
hipoproteinemia, hipoalbuminemia, ureia 42 mg/dL, creatinina normal, iono-
grama equilibrado; colestase com hiperbilirrubinemia direta sem citélise, pro-
teintria 0,3 g/L, rel. P/C 1,25. Estudo da coagulagdo sem alteragdes. Durante a
permanéncia nos Cuidados Intermédios surgiram queixas algicas e limitagao da
mobilizagao passiva do joelho esquerdo, ecograficamente com derrame articular,
drenado cirurgicamente (amostra insuficiente para cultura). Alterado o esquema
para penicilina e clindamicina ev apos conhecimento de crescimento de SGA
na HC. Serologias negativas. Foi internado no S. Pediatria, tendo cumprido 20
dias de antibioticoterapia ev e 3 semanas de antibioticoterapia oral com amoxi-
cilina, com melhoria. Estudo imunolégico sem alteragées. Conclusao: Este caso
é exemplificativo de manifestagdes especialmente graves da infegdao por SGA e
que poderiam fazer pensar em multiplos diagndsticos diferenciais. Realga-se a
auséncia de hipotensio e a raridade de artrite séptica por este microrganismo. A
exce¢do de pequena lesdo traumatica no mento, nao foi possivel discernir outro
fator de risco. A doenga invasiva por SGA é relativamente incomum, mas a rapi-
dez com que o doente deteriora, a sua ocorréncia em sauddveis e as dificuldades
no diagndstico diferencial sublinham a relevincia de relembrar esta patologia.

Palavras-chave: Streptococcus pyogenes, artrite séptica, doenga invasiva

PD195 (13SPP-44463) - NEUTROPENIA FEBRIL E
PROCTITE: UMA ASSOCIACAO IMPROVAVEL?

Hugo Faria'; Andreia Mota'; Alexandra Emilio’; Susana Fonte-Santa'
1- Centro Hospitalar de Settbal - Hospital de Siao Bernardo

O virus Epstein-Barr (EBV) é, em 90% dos casos, o agente etioldgico da mononu-
cleose infecciosa, doenga com um espectro clinico muito variavel. A associagao
a febre é comum, mas a existéncia de neutropenia severa é rara, embora des-
crita na literatura. Apresenta-se o caso clinico de crianca de 13 meses de idade,
sexo feminino, que iniciou, dez dias antes do internamento, exantema macular
eritematoso, no tronco, membros (poupando as palmas e as plantas) e regides
malares. Cerca de uma semana antes do internamento (apds vacinagao VASPR
e MenC) registou-se reactivagao do referido exantema, acompanhado de febre
elevada. Um dia antes do internamento iniciou diarreia (sem sangue, muco ou
pus) e recusa alimentar. Por este quadro clinico recorreu ao servigo de urgéncia.
A entrada apresentava-se prostrada, mucosas ligeiramente desidratadas e hipe-
rémia da orofaringe, sem exsudados, adenopatias cervicais bilaterais de con-
sisténcia elastica, mdveis e moderadamente dolorosas, hepatoesplenomegdlia
palpavel. Restante exame objectivo sem alteragdes. Analiticamente destacava-se
Hemoglobina 9,9 g/dL; Leucopénia (3500/mm3) e neutropénia (200/mm3); PCR
22.64 mg/dL. Tendo em conta a alteragdo do estado geral, leucopénia com neu-
tropenia grave, decidiu-se internamento e inicio de antibioticoterapia de largo
espectro (piperacilina-tazobactam e gentamicina). No segundo dia do interna-
mento registou-se aparecimento de lesoes aftosas na mucosa oral, perianal e na
mucosa anal, com prolapso rectal pelo que se associou anfotericina B. Durante o
internamento verificou-se melhoria clinica e analitica progressivas. A serologia
foi positiva para infecgao aguda por EBV. A associagao de neutropénia severa com
mucosite no contexto de infecgao aguda a EBV ¢ rara mas ja descrita na literatura.

Palavras-chave: Neutropénia febril, Proctite, EBV

PD196 (13SPP-45046) - OBESIDADE NA CONSULTA DE
PEDIATRIA GERAL

Fabiana Fortunato’; Raquel Carreira'; Fatima Oliveira'; Luisa Preto’
1- Hospital Caldas da Rainha - CHON
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Introdugéo: A obesidade pediatrica é uma patologia em franca expansdo e um
importante problema de saude publica. Estima-se que a prevaléncia de excesso
de peso e obesidade na populagio pedidtrica portuguesa ronde os 30%. A medida
que aumenta a sua prevaléncia, aumentam também as co morbilidades a ela
associadas pelo que é necessdrio uma detecgio precoce de modo a providenciar
aconselhamento e tratamento precoces. Define-se excesso de peso como um
indice de massa corporal (IMC) compreendido entre o percentil 85 e 95 para a
idade e sexo e obesidade como um IMC superior ao percentil 95 para a idade e
sexo. Objectivos: Conhecer a prevaléncia de excesso de peso e obesidade numa
consulta de Pediatria geral. Métodos: Estudo transversal, desenvolvido numa
consulta de Pediatria geral, no periodo compreendido entre 1 de Janeiro e 30
de Junho de 2011, no qual foram englobadas criangas com idade superior a 2
anos. Resultados: Nos 6 meses em que decorreu o estudo efectuaram-se 904
consultas de Pediatria, sendo a média de idades de 7,6 ano. 52,8% eram do sexo
masculino e 47,2% do sexo feminino. A obesidade constituiu motivo de consulta
em apenas 14% dos casos, mas verificou-se que 20,4% das criangas apresen-
tavam obesidade e 14,9% excesso de peso. No que diz respeito a obesidade, os
adolescentes dos 10 aos 12 anos foram os que apresentaram maior prevaléncia
(p <0,01), seguindo-se as criangas dos 3 aos 5 anos (p <0,01). Relativamente ao
excesso de peso foi nas criangas dos 3 aos 5 anos que se verificou maior nimero
(p <0,01). As criangas do sexo masculino tiveram maior prevaléncia de obesidade
comparativamente ao sexo feminino. No entanto no sexo feminino verificou-
se maior nimero de criangas com excesso ponderal (p=0,04). A maioria das
criangas com obesidade e excesso de peso ndo tinham acompanhamento na
consulta de dietética. Conclusao: A prevaléncia de obesidade/excesso de peso
na nossa consulta é de 35,3% superior ao descrito na literatura. E necessdrio
definir estratégias de actuagio, como a realizagdo de um protocolo individua-
lizado de seguimento destas criangas. £ também importante colaborar com os
cuidados de satde primarios na formagao/informagao das criangas, adolescen-
tes, pais, escola e comunidade. A prevengao secundaria, especialmente na faixa
etdria dos 3 aos 5 anos, podera ser importante para evitar a progressio para o
excesso de peso e obesidade na adolescéncia.

Palavras-chave: obesidade, excesso de peso, indice de massa corporal

PD197 (13SPP-46005) - E SE NAO FOR SO UMA
INFECAO RESPIRATORIA...

Joana Correia'; Concei¢ao Silva? Sandra Ramos? Joaquim Silva Pereira? Fatima Car-
valho?; Maria José Dinis?

1- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar do Porto; 2- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar
Pé6voa de Varzim/Vila do Conde; 3- Servigo de Cirurgia Pediatrica, Centro Hospitalar do Porto

Introdugio: A eventragdo diafragmatica corresponde  substituicao de parte ou
da totalidade do diafragma por tecido fibroelastico, mantendo-se preservada a
continuidade entre o diafragma e a margem costal. A auséncia de tecido muscular
causa uma perda da capacidade de contragdo, responsavel por um movimento
paradoxal na sequéncia inspiragdo-expiragao. Pode ser congénita ou adquirida.
Muitas vezes é assintomatica, mas nos casos mais graves pode cursar com difi-
culdade respiratéria no periodo neonatal. Caso clinico: Lactente de 6 meses,
sexo masculino, com antecedentes de pieira recorrente. Trazido ao servico de
urgéncia por quadro de dificuldade respiratdria com sibilancia, com 6 dias de
evolugdo, ja medicado com broncodilatador e corticdide oral. Nesse dia, cons-
tatada febre, agravamento da recusa alimentar e nogao de maior irritabilidade.
Ao exame objetivo, apresentava sinais de dificuldade respiratéria moderada,
com satO2 de 95%; auscultagao pulmonar com sibilos dispersos, crepitacdes
a esquerda e tempo expiratério aumentado. Restante exame sem alteracoes
relevantes. Estudo analitico com leucocitose e neutrofilia, e ligeira elevagao da
PCR. A radiografia (RX) do tdrax apresentava uma imagem de hipotranspa-
réncia da base esquerda. Iniciou tratamento com ampicilina por suspeita de
pneumonia, broncodilatador inalado e corticéide sistémico. Exame viroldgico
de secregdes negativo; hemocultura com isolamento de pneumococo. Repetiu
o RX de térax, que mostrou elevagdo da hemictpula diafragmatica esquerda,
com aparente presenga de ansas intestinais a nivel toracico. A TAC tordcica
confirmou elevagdo da hemicupula esquerda, sem explicita descontinuidade
estrutural, sugestiva de eventragao; miltiplas atelectasias subsegmentares de
predominio basal, sem consolidagdes do tipo pneumonico. Evolugio clinica
favoravel, tendo tido alta orientado para consulta de pediatria e cirurgia pedi-
atrica. Discussao: A suspeita de eventragdo ocorre muitas vezes perante uma
imagem radioldgica de elevagdo de uma das hemicupulas. No caso apresentado,
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surge como um achado imagioldgico no contexto de internamento por infe¢ao
respiratoria. A sibildncia recorrente que o doente apresenta podera estar relacio-
nada com a eventragdo, dado poder ser uma das formas de manifestagao desta
patologia. A gravidade da dificuldade respiratoria estd relacionada com outros
fatores além do tamanho da eventracdo: hipoplasia pulmonar, atelectasia por
compressdo da base pulmonar e infegiao por ma drenagem.

Palavras-chave: Eventracao; Infe¢do respiratoria

PD198 (13SPP-50006) - GRANULACOES DE
PACCHIONI: CASO CLINICO

Marta Santalha'; Dora Simoes?; Maria José Vale!
1- Centro Hospitalar do Alto Ave- Guimaraes; 2- Centro Hospitalar do Porto

Introdugao: As granulagdes de Pacchioni sdo vilosidades hipertroficas da arac-
nodide que fazem procidéncia para o interior da dura-mater, originando lesoes
liticas. Caso Clinico: Lactente de 9 meses, sexo masculino, previamente saudé-
vel, observado pela pediatra assistente apds constatagdo materna de depressio
craniana, sem outros sintomas acompanhantes. Era negado traumatismo ou
infegdo prévia e evidenciava um adequado desenvolvimento psicomotor e pon-
deral. Ao exame objetivo apresentava bom estado geral, sem sinais sugestivos
de maus tratos. O exame do cranio revelou uma depressdo na regido occipital
com cerca de 15 mm, bordos regulares e indolor & palpagdo. A radiografia do
cranio demonstrava uma imagem litica de bordo esclerético com cerca de 20
mm de maior didmetro. Na avaliagdo por tomografia computorizada foi descrita
a proeminéncia de granulagdes aracnéides causando indentagdes da escama
occipital, associadas a pequenas solugdes de continuidade dssea de contornos
regulares, designadas granulagoes de Pacchioni, variantes anatomicas. Discussao/
Conclusdes: As granulagoes de Pacchioni sao descritas com maior frequéncia
nos adultos, embora na literatura seja reportada apresentagdes precoces aos 18
meses de idade. Caracteristicamente sdo assintomaticas e descobertas acidental-
mente, tendo como localiza¢des mais frequentes o osso parietal e a parte poste-
rior do osso frontal. A aparéncia osteolitica na avaliagdo imagioldgica obriga ao
diagndstico diferencial com osteoma, fibroma, encondroma e displasia fibrosa
entre outros. Este caso demonstra uma apresentagao rara das granulagoes de
Pacchioni, tanto pela idade precoce do diagnéstico, bem como pela localizagao
menos frequente das mesmas. Embora a evolugdo seja benigna, é fundamental
o conhecimento pelos profissionais de satide desta variante anatémica, nio s6
para o diagnéstico, mas também para a tranquilizagdo parental.

Palavras-chave: Granula¢des de Pacchioni, variante anatémica.

PD199 (13SPP-53113) - A PURPURA INOCENTE

Inés Serras'; Marta Amado’; Nancy Guerreiro'; Helena Drago’
1- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar do Barlavento Algarvio

Introdugio: A Purpura de Finkelstein ou Edema Hemorragico Agudo da Infancia
(EHAI) é uma doenga exantematosa purpurica da infincia, sendo considerada
por alguns autores uma variante da Parpura de Henoch-Schonlein. Trata-se de
uma vasculite leucocitoclastica de pequenos vasos mediada por imunocomple-
x0s, que afeta principalmente criangas do sexo masculino entre os 3-24 meses
e cuja incidéncia é conhecida a sua raridade ou subdiagnéstico. Manifesta-se
subitamente com febre, edema simétrico da face e extremidades com erupgao
purpurica “em alvo” nas areas de edema. Verifica-se uma discrepancia entre a
gravidade das lesdes e 0 bom estado geral da crianga. Geralmente benigno, regride
em poucos dias sem necessidade de terapéutica. Caso clinico: apresenta-se um
caso de uma crianga de 15 meses, sexo masculino, com antecedentes familiares
irrelevantes, e pessoais de historia de febre e diarreia cerca de 1 semana antes.
Trazido ao servico de urgéncia (SU) por quadro de erupgio cutinea sem outra
sintomatologia acompanhante, nomeadamente febre, queixas respiratorias
ou gastrointestinais. A observagio apresentava bom estado geral, exantema
maculo-papular e edema ligeiro da face e extremidades distais dos membros.
O restante exame objetivo era normal. Nessa altura teve alta com terapéutica
sintomatica, regressando 3 dias depois ao SU, por agravamento das lesdes e do
edema. Ao exame objectivo de referir a manutengao do étimo estado geral, api-
rético e normotenso, sem queixas algicas, contrastando com lesdes purpuricas
e equimoticas e edema acentuado atingindo toda a extensdo dos 4 membros e
face. Analiticamente apresentava um hemograma e coagulagdo normais, fun-
¢do renal e exame sumario de urina sem alteragdes, e PCR negativa. Apds uma
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semana, apresentou completa regressdo das lesdes cutineas. Conclusdo: O
caso aqui relatado surge como um “caso tipico” de EHAIL Uma doenga exante-
matica purpurica febril na crianga coloca sempre um diagnéstico diferencial
com situagdes clinicas graves, sendo a pirpura de Finkelstein a tnica situagio
benigna, mas a considerar principalmente perante uma crianga que mantém o
bom estado geral apesar de exuberantes exantemas purpuricos.

Palavras-chave: vasculite, exantema, Henoch-Schonlein

PD200 (13SPP-55523) - TAMPONAMENTO CARDIACO:
INFECAO, NEOPLASIA OU OUTRO...

Joana Pimenta'; Claudia Aguiar’; Joana Miranda’ Joana Rebelo’; M. Céu Espinheira®;
Raquel Sousa'; Ana Maia'; Inés Azevedo®

1- Servigo de Pediatria do Hospital Pediatrico Integrado do Centro Hospitalar de Sao Joao - Porto;
2- Servigo de Cardiologia Pediatrica do Hospital Pedidtrico Integrado do Centro Hospitalar de
Sao Jodo - Porto; 3- Servigo de Pediatria do Hospital Pedidtrico Integrado do Centro Hospitalar
de Sdo Jodo - Porto; Faculdade de Medicina da Universidade do Porto

Introdugao: As pericardites sdo raras em idade pedidtrica. Consoante as séries,
as causas mais comuns s3o as infe¢des bacterianas ou neopldsicas, mas infecgoes
viricas, imunoldgicas ou pos-cirurgia cardiaca sdo outras etiologias possiveis.
O virus que mais frequentemente provoca pericardite é o coxsackie B. Outros
como o adenovirus, EBV, varicela-zoster e HIV também foram implicados, mas
o parvovirus s6 excecionalmente ¢é referido. Descri¢ao do caso: Sexo masculino,
14 anos, previamente saudavel. Recorre ao Servico de Urgéncia local por febre e
dor retroesternal com 48h de evolugao. Apresentava palidez, galope na ausculta-
¢do cardiaca e sons respiratdrios diminuidos na base direita; lesdo hiperpigmen-
tada dorsal de 4x0,5 cm. Analises gerais com anemia ligeira e elevagao de PCR.
No ecocardiograma foi observado derrame pericardico de grande volume, com
colapso das camaras direitas. Foi transferido para o nosso hospital, onde realizou
pericardiocentese, com drenagem de 450 mL de liquido sero-hematico. Apds
drenagem a TC demonstrou derrame pericdrdico de pequeno volume, derrame
pleural bilateral de pequeno/médio volume e ascite. Estudo imunoldgico, prova
tuberculinica, exame micobacterioldgico de urina e lavado géstrico, marcadores
tumorais e sedimento urindrio sem alteragdes. Pesquisa de DNA de parvovirus B19
positiva no sangue e liquido pericardico. Restante estudo virologico e bacteriold-
gico negativo. Bidpsia cutanea sem sinais de malignidade. Durante o internamento
evoluiu favoravelmente, com redugéo progressiva do derrame pericardico, pleural
e da ascite. Discussdo: O Parvovirus B19 é um virus amplamente difundido, cuja
manifestagdo mais comum ¢é o eritema infeccioso. A pericardite com derrame
pericardico, sobretudo de grande volume, ¢ uma consequéncia muito rara desta
infecc¢do, principalmente em idade pedidtrica. Este caso documenta o interesse
das técnicas de PCR no estudo etiologico das pericardites.

Palavras-chave: tamponamento cardiaco, pericardite, Parvovirus B19, der-
rame pericardico

PD201 (13SPP-56810) - SURTO DE TOSSE CONVULSA E
IMPORTANCIA DE DOSES DE REFORCO VACINAL

Mariana Matos Martins'; Liane Correia Costa'; Vania Gongalves'; Cidrais Rodrigues’
1- 1Servigo de Pediatria, Departamento MCJ, Hospital Pedro Hispano, ULSM Matosinhos

Introdugio: A tosse convulsa (TC) continua a ser um problema de satde
publica mundial. De acordo com a OMS, é ainda uma doenga endémica com
~16 milhoes de casos e 195 mil mortes em 2008. Em paises desenvolvidos,
apesar da vacinagdo universal na infancia, observou-se um aumento de casos
em certos grupos etarios, nomeadamente adolescentes e adultos. Estima-se que
em 80% dos casos em lactentes ndo imunizados sejam membros da familia a
fonte de contagio. Nestes paises, a TC é claramente uma doenga re-emergente,
com viérios surtos descritos na infancia. Métodos: Descri¢ao dos padroes cli-
nico e epidemiolégico de TC em criangas, com PCR positiva para Bordetella
pertussis ou parapertussis, internadas entre Jan/2010 e Julho/2012, através da
analise retrospectiva dos processos clinicos. Resultados: Foram hospitalizadas
13 criangas com TC (1 B.parapertussis, 12 B.pertussis), com idade média de 3.6
meses (62% com idade <2 meses). Apenas 1 crianga apresentava co-infec¢ao
por V.parainfluenza 3. Sete criangas ainda se encontravam sem qualquer dose
de vacina para TC e 6 apresentavam vacina¢ao incompleta (3 apenas com 1
inoculagdo, 2 com 2 inoculagdes), destas apenas uma tinha calendario vacinal
em atraso. Uma crianga de 15 meses tinha 3 doses de vacina, efectuadas entre
0s 6-9M, por prematuridade de 28 sem. Na maioria dos casos (62%) existia
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um contexto epidemioldgico em conviventes. A duragido média de hospitali-
zagao foi de 9.6 dias, com predominio no Verao. Foi necessaria oxigenoterapia
suplementar em 38% dos casos. Nenhuma morte foi registada mas em 23% dos
casos foi necessario o ingresso em unidade de cuidados intensivos. De salien-
tar que dos 13 casos confirmados no periodo em anélise, 11 ocorreram no ano
de 2012, traduzindo uma aumento muito significativo. Conclusao: Apesar das
elevadas taxas de vacinagdo em criangas, os dados do nosso trabalho apontam
para a ocorréncia de um novo surto de TC, com um aumento exponencial no
ano de 2012. Tal como se tem vindo a debater mundialmente e uma vez que a
imunidade nao é duradoura e que a maioria dos casos em pediatria tem neces-
sidade de hospitalizagdo, com custos significativos, é incontornavel repensar
as estratégias de vacinagdo. Em alguns paises europeus ja foi implementada o
método “Cocoon” de vacinagdo de contactos de criangas com <1 ano, o que
reduziu significativamente a taxa de hospitalizagoes em lactentes. Em Portu-
gal sdo necessdrios estudos de custo-efectividade que validem uma estratégia
adequada a nossa realidade.

Palavras-chave: Tosse convulsa, Bordetella, vacinagao

PD202 (13SPP-58352) - O SIGNIFICADO DA DIETA
NA EXPRESSAO CLINICA DA CARIE PRECOCE DA
INFANCIA

Joana Toscano'; Ana Luisa Costa'; Joio Carlos Ramos!
1- Area da Medicina Dentaria da Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra

Introdugéo: A carie precoce da infancia - CPI - ocorre em dentigao tempora-
ria em idades <71 meses. Afeta, no seu padrao tipico, os incisivos e molares
maxilares temporarios, sendo potencialmente extensivel a outros dentes, com
predominéncia na arcada superior. Existem numerosos fatores de risco, com
diferente expressividade, destacando-se a prematuridade, baixo peso a nascenga,
amamentagdo prolongada, hipoplasias de esmalte, dieta rica em substéncias
agucaradas, uso de biberdo com contetido agucarado ao deitar, inadequada
exposi¢ao a fluoretos, higiene oral deficiente, fatores de risco microbioldgicos e
salivares, assim como acesso tardio a consulta de Medicina dentdria. Objectivos:
Efetuar uma descrigao da CPI assente numa revisao da literatura visando parti-
cularmente a influéncia do padréo dietético na sua incidéncia, complementada
ainda, quer por um levantamentoda quantidade e tipo de agticares presentes
nos produtos base da alimentagao infantil comercialmente disponiveis, quer
por imagens clinicas de diferentes fases de manifestacdo da doenca. Materiais e
métodos: Realizou-se uma pesquisa na PubMed/Medline, anos 2006-2012, com
0s MeSH terms: “dental caries AND child AND diet” e “dental caries AND child
AND diet AND review”. Adicionalmente foi realizado um levantamento em 4
superficies comerciais do tipo e quantidade de hidratos de carbono presentes
na principal alimentacéo infantil, e os dados submetidos a analise estatistica.
Resultados: Selecionaram-se, com base nos critérios de inclusao, 29 referén-
cias, das quais 4 sdo revisoes de literatura e as restantes estudos observacionais.
Obtiveram-se informagdes sobre 226 produtos alimentares de diferentes grupos.
A quantidade total de hidratos de carbono no geral, e de sacarose em particu-
lar, por 100g de produto foi, em média (+dp), 34.72g(+30.57) e 16.76g(+13.00)
respectivamente, destacando-se o leite em p6 e as papas com a maior quan-
tidade. Os hidratos de carbono mais prevalentes na alimentag¢do base infantil
foram a lactose, seguida da sacarose. Conclusdes: O contetido cariogénico da
dieta exerce influéncia na incidéncia e gravidade da CPI, possuindo a maio-
ria dos produtos da alimentagdo base infantil uma quantidade significativa
de hidratos de carbono, particularmente lactose e sacarose. As consequéncias
desta patologia refletem-se a varios niveis do desenvolvimento e bem-estar da
crianga, constituindo os Pediatras uma pega chave na instituicdo de medidas
preventivas adequadas.

Palavras-chave: “cdrie precoce da infancia”, “dieta”, ” sacarose”, “hidratos de
carbono”

PD203 (13SPP-60068) - DOENCA DE ROSAI -
DORFMAN: A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO

Carla Ferreira’; Liliana Branco'; Ana Paula Fernandes'; Ana Luisa Lobo’; Olga Pereira’
1- Servigo de Pediatria CHAA Guimaries; 2- Servigo de Dermatologia CHAA Guimarées

Introdugio: A Doenca de Rosai-Dorfman, ou histiocitose sinusal com linfadeno-
patia maciga, é uma patologia benigna e autolimitada, de etiologia desconhecida.
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As manifestagoes classicas incluem linfadenopatia cervical indolor, frequente-
mente acompanhada de febre, leucocitose com neutrofilia e hipergamaglobu-
linemia policlonal. Apesar da pele ser o principal local extranodal atingido, o
acometimento cuténeo exclusivo é extremamente raro, estimando-se que apenas
ocorra em 3% dos casos. Caso clinico: Crianga do sexo masculino, com 9 anos,
assintomatico até aos 2 meses de idade, altura em que surgiram lesoes cuténeas
eritematosas, por vezes descamativas, localizadas nas regides malares e poste-
riormente nos membros. Foi colocada a hipétese de dermatite atdpica vs eritema
figurado. Desde os 5 meses, foi notada fotossensibilidade e lacrimejo, tendo sido
orientado para oftalmologia que diagnosticou queratite bilateral. Manteve surtos
de lesoes eritematosas anulares e circinadas, por vezes descamativas, predomi-
nantemente em dreas foto expostas, assim como fotofobia, com necessidade de
utilizagdo de 6culos de sol desde os 12 meses. O estudo realizado, hemograma,
bioquimica, testes para tirosinemia tipo II, imunodipeptiduria, défice zinco,
avitaminoses, estudo imunoalérgico e estudo imunoldgico ndo mostraram alte-
ragdes de relevo, exceto ANA positivos. Aos 2 anos, foi realizada biopsia da pele
que foi inconclusiva. Aos 5 anos, foi notado um nédulo subcutineo com cerca
de 1 cm na nddega esquerda, tendo sido realizada a sua exérese. A histologia da
pega foi compativel com doenga de Rosai-Dorfman. Posteriormente surgiram
outros nddulos subcutaneos, multiplos, também nos membros inferiores que
regrediram espontaneamente. Atualmente mantém fotofobia, medicada com
colirio de soro aut6logo. Em seguimento na consulta de pediatria, reumatologia
pediatrica, dermatologia e oftalmologia. Conclusao: Com a apresentagao deste
caso clinico pretende-se alertar para a existéncia desta entidade patoldgica rara,
cuja apresentagao clinica pode ser extremamente variada, o que dificulta o seu
diagnostico. A forma cuténea estd associada a um indice elevado de remissdes
espontaneas, apds um periodo de duragio variavel e nao previsivel. Contudo
podem ocorrer perturbagdes imunoldgicas e oncoldgicas que implicam a ava-
liagdo multidisciplinar e o seguimento a longo prazo. Permanece a divida se
as alteragdes oftalmoldgicas diagnosticadas estdo relacionadas com a doenga,
ja que ndo foram encontradas descrigoes com esta associagio.
Palavras-chave: Doenca de Rosai-Dorfman, Histiocitose sinusal, pele,
crianga, queratite

PD204 (13SPP-61251) - OSTEOMIELITE DA
CLAVICULA- UM CASO INFREQUENTE NA INFANCIA

Patricia Marques'; Inés Sanmarful'; Gongalo Martinho? Maria Helena Oliveira'; Aldina
Lopes'
1- Servigo Pediatria Hospital de Santarém, EPE; 2- Servigo de Ortopedia Hospital de Santarém, EPE

Introdugio: A Osteomielite é uma infe¢do do tecido 6sseo originada por um
germén patogénico geralmente transportado via hematogénica, com origem
numa infe¢do primdria que muitas vezes permanece desconhecida. A osteomielite
da clavicula é uma entidade rara e de diagndstico dificil. Resumo: Descreve-se
caso de crianga de 2 anos e meio, sexo feminino, sem antecedentes familiares
ou pessoais relevantes, que inicia febre e dor & mobilizagao do membro superior
esquerdo (MSE) 4 horas ap6s queda da sua altura. Por manter queixas recorre
ao Servigo de Urgéncia (SU). No 3¢ dia ap6s a queda apresentava hematoma na
regido supraclavicular esquerda e dor a mobilizagao do MSE. Analiticamente
leucograma normal e PCR 8 mg/dl. Radiografia da clavicula e MSE sem alte-
ragoes. Ecografia das partes moles sugestiva de hematoma. Decidiu-se interna-
mento para vigilancia. Houve melhoria clinica e analitica progressiva, pelo que
teve alta referenciada para consulta de seguimento. Trés semanas depois iniciou
sinais inflamatorios na regido supraclavicular esquerda, sem outras queixas,
tendo cumprido 10 dias de amoxicilina/acido clavulanico. Efectuou reavalia-
¢do analitica e Ecografica sem alteragdes. Cinco meses apos o aparecimento das
primeiras queixas surge tumefagdo supraclavicular com drenagem esponténea
de contetido purulento, sendo realizada desinfe¢io local no domicilio. Duas
semanas depois inicia febre e sinais inflamatorios no mesmo local, com dre-
nagem de conteudo purulento pelo que recorre ao SU. Analiticamente discreta
leucocitose e PCR 1,3 mg/dl, Radiografia mostrava hiperdensidade do tergo
médio da clavicula e Ecografia sugestiva de cole¢ao abcedada justa-clavicular
com corpo estranho no interior. Por suspeita de osteomielite decidiu-se interna-
mento para antibioterapia ev com Flucloxacilina e abordagem cirtirgica. Fez-se
drenagem de contetido purulento e remogao de sequestros 6sseos. Cultura do
exsudado da loca supraclavicular com identificagdo de Estafilococos aureus,
sensivel a oxacilina. Hemocultura negativa. Apds 3 semanas de antibioterapia
ev teve alta clinicamente assintomatica e com indicagdo para cumprir 2 semanas
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de antibioterapia oral. Seis meses apds o internamento encontra-se sem queixas
e com mobilidade normal do MSE. Conclusio: A dificuldade de diagndstico de
uma osteomielite sub-aguda prende-se com o facto da sintomatologia ser fruste
e dos meios complementares de diagndstico terem resultados inespecificos, dai
que seja fundamental um elevado grau de suspeigao.

Palavras-chave: osteomielite, clavicula, crianga

PD205 (13SPP-61470) - BAIXA ESTATURA E VARISMO
NUMA CRIANCA DE 4 ANOS: QUANDO A CAUSA E
RARA

Sara Batalha'; Catarina Carrusca’ Isabel Castro'; Gisela Neto'; Helena Sousa’
1- Hospital de Dona Estefania; 2- Hospital Vila Franca de Xira

O raquitismo, doenga relativamente rara nos paises desenvolvidos, caracteriza-
se pela inadequada mineralizagio ssea com alteragdes da placa de crescimento,
afetando predominantemente os ossos longos. E geralmente carencial mas exis-
tem formas congénitas raras, como o raquitismo dependente da vitamina D,
das quais se distingue o raquitismo hipofosfatémico. Crianga de 4 anos, sexo
feminino, caucasiana, seguida regularmente no médico assistente, observada
no SU por intercorréncia infeciosa, tendo-se notado varismo dos membros
inferiores. Antecedentes familiares irrelevantes. Dos antecedentes pessoais a
referir o ndo cumprimento da profilaxia com colecalciferol no 1° ano de vida e
a exposicdo solar regular. Evolugdo ponderal no P25-50, com redugo da velo-
cidade de crescimento desde os 18 meses e cruzamento de percentis a partir dos
2 anos (estatura do P10 para <P5). Objetivamente: baixa estatura (P50 para os
2,5 anos) nao proporcionada (SS/SI: 1,3), bossas frontais sem outras dismorfias
faciais, alargamento dos punhos e varismo com marcha “bamboleante”. Radio-
logicamente: alargamento metafisario e das placas de crescimento, deformidade
em taca das metéfises distais dos fémures e arqueamento dos ossos longos
compativeis com raquitismo. Avalia¢ao analitica inicial: Ca2+ 2,15mEq/L (7),
Fosforo 2,3mg/dL (), Fosfatase alcalina (FA) 367UI/L (), Paratormona (PTH)
97,2pg/mL (). Apesar de ser pouco provavel um raquitismo carencial, apresen-
tava um valor de 25-OHD ligeiramente baixo (22,3ng/mL), pelo que iniciou
terapéutica com colecalciferol (1.334UI/dia) que suspendeu apds 6 semanas
por auséncia de resposta. Dada a hipofosfatémia mantida, a elevagdo da FA e
da PTH, com taxa de reabsor¢io tubular de fésforo diminuida (RTF: 61,6%) e
tendo em conta o somatotipo caracteristico, colocou-se a hipétese de raquitismo
vitamino-dependente tendo iniciado calcitriol (0,5ug/dia) e fésforo (65mg/kg/
dia). Apds 10 meses de terapéutica apresenta uma melhoria clinica e analitica
com aumento de 7,5cm na estatura e regressao das alteragdes dos punhos, man-
tendo o varismo. Com este caso ndo linear, os autores pretendem alertar para a
necessidade de um elevado indice de suspei¢do em criangas com alteragdes do
crescimento e/ou deformagdes 6sseas. Em situagdes de raquitismo refratario
a terapéutica com colecalciferol suspeitar sempre das formas congénitas raras
em que a terapéutica especifica dirigida ¢é essencial para controlo da doenga e
prevengao de situagdes graves e/ou permanentes.

Palavras-chave: Baixa estatura, varismo, raquitismo

PD206 (13SPP-62346) - EXAMES COMPLEMENTARES
NUMA UNIDADE DE CUIDADOS ESPECIAIS
PEDIATRICOS: O QUE PEDIMOS?

Ligia Paulos’
1- Servigo de Pediatria do Centro Hospitalar Leiria Pombal (CHLP) - Leiria

Introdugéo: Os exames complementares de diagnostico (ECD) permitem apoiar
informagoes obtidas na histéria clinica. A solicitagdo de ECD em excesso, afeta a
economia individual do doente e do sistema de saude, com escassa contribui¢ao
no diagnoéstico. Objetivos: 1. Avaliar a evolugdo dos pedidos de ECD - Ana-
liticos (EA), Imagioldgicos (EI), Servigo de Sangue (ESS) e Exames Especiais
(EE) - pela Unidade de Cuidados Especiais Pedidtricos (UCEP) do CHLP e
respetivos custos de 01/01/2006 a 30/06/2011. 2. Analisar quais os ECD soli-
citados de 01/01/2010 a 30/06/2011. Material e Métodos: Estudo retrospetivo
descritivo. Pedido ao S. Estatistica do CHLP os ECD discriminados solicita-
dos pela UCEP entre 01/01/2006 a 30/06/2011. Consulta da Base de Dados da
UCEP para obtengdo do n° de internamento/ano e principais diagnosticos/ano.
Resultados: N° estavel de internamentos, demora média e tipo de patologia ao
longo dos anos. Tendéncia decrescente de requisi¢do de EA com concordante
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diminui¢do de custos. A UCEP contribui com 35 a 48% dos pedidos de EA de
todo o internamento ao longo dos anos. No periodo em estudo foram solici-
tados 6 EA/int.: Hematologia (Hemograma - 85%) e Bioquimica (PCR -7%)
foram as principais categorias (68%). Uroculturas e Hemoculturas (0,4 exame/
int) constituiram a maioria da Bacteriologia solicitada (70%). Escassa solicita-
¢do de EA ao exterior. Evolugao estével das ESS (0,4 exames/int). As provas de
compatibilidade sdo uma minoria (13%). A excecdo da Ecografia, diminuigio
da requisigao e de custos com EI ao longo dos anos. A UCEP constitui 28 a 35%
do peso total dos EI de todo o internamento. A Ecografia (0,3 exame/int) e a
Radiografia (0,2 exame/int) sdo as principais categorias de EI (80%). Escasso
recurso a TC e RM (2%). Os EE assumiram uma maior representatividade ao
longo dos anos: Ecocardiogramas e ECG constituem a grande maioria (78%)
e em menor percentagem os EEG s (22%). Conclusdo: Na UCEP verifica-se
uma tendéncia decrescente na requisi¢do de EA com ECG, Ecocardiogramas
e Ecografias a assumirem uma maior representatividade.

Palavras-chave: exames complementares, cuidados especiais

PD207 (13SPP-62971) - DIAGNOSING ACCURATELY
ACUTE ABDOMINAL PAIN IN CHILDREN:
OUTCOMES OF A QUALITY IMPROVEMENT
PROJECT IN A PAEDIATRIC EMERGENCY
DEPARTMENT

Maria Jodo Lage'; Grupo de elaboragio e implementagao do protocolo da dor abdominal
no H. Dona Estefania '; Nick Sevdalis

1- Hospital de Dona Estefania; 2- Centre for Patient Safety and Service Quality Division of Surgery,
Oncology, Reproductive Biology and Anaesthetics, Imperial College, London

Background: Clinical assessment of children suspected of appendicitis is an
area of clinical uncertainty where suitable diagnostic aids must be researched.
In Dona Estefania Hospital, an urban paediatric hospital with 90.000 annual
emergency episodes, the analysis of adverse events concerning missed diagnosis
of appendicitis identified contributing factors such as late referral to surgical
observation, variations in diagnostic assessment and lack of post discharge follow-
up. Aims: To design and implement a protocol able to increase involvement of
surgeons in the diagnosis of acute abdominal pain and improve accuracy. To
explore barriers and facilitators to the intervention Design: Mixed methods
design with a prospective paediatric cohort study of patients with acute abdo-
minal pain attending the emergency department subject to the use of a pro-
tocol followed by 18 semi-structured interviews to participants. Intervention:
Application of a clinical questionnaire prior to any diagnostic aids. Laboratory
tests and surgical observation suggested for patients with > 1 positive varia-
ble. Reassessment and imaging requested according to appendicitis suspicion
level. Results: Enrolment retrieved 538 children and physicians complied with
the protocol utilization in 417 cases (78%). Appendicitis was diagnosed in 15
patients and all patients had > 1 positive variable in the questionnaire. Surge-
ons were significantly more involved in the assessment of patients assessed
by a compliant paediatrician. Barriers to implementation were overworking
for surgeons and conflicts with clinical intuition for paediatricians. Benefits
were raised awareness of the problem and a more disciplined clinical process.
Application of the protocol to a more restricted group of patients was the most
frequent suggestion in all professional groups. Conclusions: An interdiscipli-
nary team applied a locally designed solution to previously detected systemic
problems improving reliability of care. The project introduced standardization
of procedures and attitudes and the simultaneous promotion of clinical aware-
ness, self assessment skills and response to reported incidents.

Palavras-chave: Dor abdominal, incidentes, melhoria da qualidade

PD208 (13SPP-64435) - HIPERTENSAO
RENOVASCULAR - CASO CLINICO

Liliana Abreu'; Carla Garcez'; Anténio Assungio? Carla Moreira'; Manuela Costa Alves';
Anténio Matos Marques'; Augusta Gongalves'
1- Servigo de Pediatria do Hospital de Braga; 2- Servigo de Cirurgia Vascular do Hospital de Braga

Introdugéo: A doenga renovascular, pouco comum em idade pediatrica é uma
importante causa de hipertensdo (5-10% dos casos), pelo seu potencial de trata-
mento. As suas causas, incluem displasia fibromuscular, sindromas, vasculites,
compressao extrinseca, entre outras. O diagndstico de hipertensao (HTA) é
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habitualmente tardio, devido & auséncia de programas de rastreio e as dificulda-
des inerentes & medicéo e interpretagdo dos valores de tensdo arterial neste grupo
etario. Caso clinico: Crianga 5 anos, sexo feminino, sem antecedentes pessoais
de relevo. Tio materno com HTA desde os 15 anos, de etiologia desconhecida.
Enviada ao SU pelo Centro de Saude por tensdo arterial (TA) elevada, objetivada
em rastreio de rotina. Sem qualquer sintomatologia associada. Ao exame objetivo
apresentava TA sistolica nos membros superiores >P99+5 mmHg, com diferencial
sistélico médio entre membro superior (MS) e membro inferior (MI) esquerdos
de 24 mmHg, sopro sistdlico grau II/VI audivel em todo o pré-cordio, sopro
abdominal supraumbilical paramediano bilateral, grau I, pulsos femorais pouco
amplos. Fundoscopia sem alteragdes. Estudo efetuado: hemograma, fungao renal
e tiroideia, eletrocardiograma, ecocardiograma e ecografia renal sem alteragdes.
Angio RM: coartagdo adrtica renal e infra-renal e estenose da porgao inicial das
artérias renais. MAPA: HTA classe 2; cargas tensionais elevadas; curva tensional
dipper. Estudo Doppler: ITB esq. 0.78/ dto. 0.75. Doseamento de catecolaminas
e metanefrinas na urina de 24 horas; catecolaminas e metanefrinas plasmaticas,
dentro dos valores normais. Atividade de renina plasmética (supinagéo) 7.14
ng/ml/h (1.9-6 ng/ml/h). Iniciou tratamento anti-hipertensor em D3 de inter-
namento com nifedipina 0.22 mg/Kg/dose (8/8 horas), tendo duplicado dose
em D5. Associado Atenolol em D7, aumentada dose em D9, 1.6 mg/Kg/dia (1x/
dia), com ligeira melhoria do perfil tensional, mantendo, no entanto, TA sistdlica
meédia nos MS> P99+5 mmHg. Orientada para centro de referéncia de Cirurgia
Vascular, para realizagao de intervengao cirtrgica. Discussao: Este caso clinico
pretende realgar a importéncia do rastreio de HTA em criangas, mesmo que apa-
rentemente assintomaticas. A dete¢ao precoce de HTA, e identificagio da causa,
neste caso renovascular, permitiu iniciar tratamento antihipertensor e programar
tratamento cirurgico, ainda na auséncia de lesdo de 6rgaos alvo.

Palavras-chave: Hipertensao Arterial; Renovascular

PD209 (13SPP-10978) - PAROTIDITE COM SINAL DE
GELLIS

Hugo Pereira’; Isabel Periquito’ Virginia Machado? Claudio D’Elia*
1- UCP Quinta Anjo; 2- Centro Hospital de Settbal, Hospital de Sao Bernardo

Introdugao: A parotidite pode ter diferentes etiologias, destacando-se a forma
viral aguda que ¢é causada

mais frequentemente por um virus RNA, do filo paramyxovirus. Desde a intro-
dugdo da vacinagio especifica, a sua prevaléncia tem vindo a diminuir progres-
sivamente nos paises desenvolvidos. Em Portugal ¢ uma doenga de declaragao
obrigatéria, no entanto, o nimero de casos ¢ provavelmente superior devido a
subnotificagdo. O edema pré-esternal associado a parotidite foi referido pela pri-
meira vez em 1918 por Radin, sendo apenas descrito mais tarde por Gellis. Esta
situagdo ocorre secundariamente a obstrugio da drenagem linfética da regido
cervical e parede tordcica superior por ingurgitamento das glandulas salivares
cervicais. Trata-se de uma complicagio rara da parotidite epidémica que deve ser
clinicamente reconhecida, de forma a evitar exames complementares de diagnos-
tico e tratamentos desnecessarios. Objectivo: Com este caso clinico pretende-se
mostrar um quadro de parotidite com um sinal raro, o sinal de Gellis. Descri¢io
do caso: CCH, sexo feminino, 6 anos, com antecedentes pessoais e familiares irre-
levantes. Recorreu a Unidade de Urgéncia Pediitrica (UUP) do Hospital de Sio
Bernardo por quadro de edema pré-auricular da hemiface esquerda associado a
apagamento homolateral do 4ngulo da mandibula com 24 horas de evolugéo e
de agravamento progressivo, sem febre ou outras queixas de 6rgio ou sistema.
Teve alta para o domicilio com o diagndstico de parotidite e medicada sintoma-
ticamente com analgésico e anti-inflamatorio. No dia seguinte regressou a refe-
rida UUP por persisténcia do quadro clinico, associado a edema pré-esternal,
sem calor ou rubor. Realizou avalia¢do laboratorial destacando- se linfocitose,
ligeiro aumento da PCR e elevagio da amilase. Ecograficamente verificou-se
ingurgitamento da parétida esquerda com adenomegalias internas, sem altera-
goes da pardtida direita ou da regido do mantbrio esternal. Foi referenciada para
a consulta do Médico de Familia com o diagnéstico de parotidite com sinal de
Gellis e medicagao sintomatica. Em sete dias verificou-se a resolugdo completa
do quadro clinico, sem sequelas. Conclusdo: A presenca de edema pré-esternal,
o sinal de Gellis, no contexto de parotidite ndo deve ser confundido com outras
situagbes pouco frequentes em idade pediétrica e ndo deve levar a alteragdes na
abordagem, actuagdo ou tratamento desta patologia.

Palavras-chave: Parotidite, Sinal de Gellis
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PD210 (13SPP-12923) - ARTICULACAO ENTRE
CUIDADOS DE SAUDE

T. Serrao'; D. Rebelo’; A. Dias'; G.Braganga'
1- Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca EPE

Introdugio: A articulagdo entre os cuidados primarios e hospitalares ¢é, tal
como propde a Comissdo Nacional da Saude da Crianga e do Adolescente,
uma 4rea prioritdria. A referenciagdo correcta entre unidades de saide é um
ponto crucial na qualidade dos cuidados e na gestao dos recursos. Apesar da
sua importancia, poucos dados existem que reflictam a eficacia desta rede.
Este trabalho pretende avaliar a qualidade da articulagao entre os agrupa-
mento de Centros de Saide e um Hospital da drea metropolitana de Lisboa,
no que se refere ao motivo de referenciagio, demora na resposta hospitalar
e concordancia dos diagndsticos de referenciagio e final. Métodos: Foram
colhidos e registados os pedidos de consulta externa de pediatria efectuados
pelos Centros de Satde dos agrupamentos VII, VIIL, IX e X, via programa
ALERT ao Hospital Fernando Fonseca, no periodo de 1 a 30 de Novembro
de 2011. Para cada pedido, registaram-se: sexo, idade, motivo de referencia-
¢do, data da triagem e da primeira consulta no hospital, diagnostico defini-
tivo e orientagdo subsequente. Resultados: No periodo seleccionado foram
registados 218 pedidos de consulta: idade média de 5,9 anos (15 diasa 17
anos), 53% do sexo masculino, 9% de pedidos prioritarios e 33% para Cirur-
gia Pedidtrica (CP). As triagens efectivaram-se em média em 13,3 dias (3h
/ 21 dias) e o agendamento teve demora média de 3,3 meses (20 dias / 10
meses). Ocorreu 18% de absentismo & primeira consulta (30% na Pediatria
Geral, 15% se subespecialidade pediétrica, 8% na CP). De entre as consultas
realizadas, os motivos de referencia¢do e os diagndsticos finais nao sao con-
cordantes em 21% (10% - Pediatria Geral, 16% - subespecialidade pediatrica,
33 % - CP). Conclusées: Apesar do limitado periodo estudado, salienta-se a
necessidade de compreender o absentismo e a discrepancia entre os motivos
de referenciagdo e os diagnoésticos finais. Os autores defendem a necessidade
de aperfeicoar instrumentos de avaliacdo continua que permitam optimizar
a coordenacao entre cuidados de saude.

Palavras-chave: Referenciacao, consultas externas, Pediatria

PD211 (13SPP-18218) - ANEMIA MEGALOBLASTICA
EM LACTENTE FILHO DE VEGETARIANA

Raquel Lopes'; Luisa Neiva Aratjo* Emilia Costa®; Fatima Pinto*; José Barbot’

1- Servigo de Hematologia Clinica, CHP - Unidade Hospital Geral de Santo Ant6nio; 2- Servigo
de Pediatria, CHP - Unidade Hospital Maria Pia; 3- Servi¢o de Hematologia Pediétrica, CHP —
Unidade Hospital Maria Pia;; 4- Centro de Satide de Matosinhos

Introdugdo: A anemia megaloblastica causada por deficiéncia de vitamina
B12 ¢é uma patologia rara na infancia. Este diagnéstico deve constituir uma
forte suspeita num lactente com anemia macrocitica e filho de mae vege-
tariana com aleitamento materno exclusivo desde o nascimento. Nestes
casos, o défice de cobalamina por aporte inadequado pode revestir-se de
particular gravidade, provocando uma disfungao principalmente a nivel
neurolédgico e hematoldgico de cardcter progressivo e fatal. Caso Clinico:
Lactente do sexo masculino, filho de mae vegetariana, referenciado 4 Con-
sulta de Hematologia Pediatrica, aos 10 meses de idade, por suspeita de
anemia megalobldstica por défice de vitamina B12. Gestagio, parto e peri-
odo neonatal sem intercorréncias. Aleitamento materno exclusivo, diver-
sificagdo alimentar aos 6 meses com dieta sem produtos de origem animal.
A crianga apresentava atraso de crescimento e desenvolvimento, alteragdes
neuroldgicas e anemia macrocitica com neutropenia. A instituigdo precoce
de terapéutica com cianocobalamina conduziu a normalizagdo progressiva
do quadro clinico e laboratorial, sem sequelas. Discussao/Conclusdes: Os
autores salientam a importéancia do diagndstico e terapéutica precoces nes-
tas situagdes, nomeadamente, para a resolugao do quadro hematolégico e
neurolégico com o minimo de sequelas, assim como, mostrar a importancia
da suplementagio da dieta dos lactentes com vitamina B12 quando exclu-
sivamente alimentados por maes vegetarianas.

Palavras-chave: anemia megaloblastica, cobalamina, lactente

PD212 (13SPP-22335) - INVAGINACAO INTESTINAL E
GASTROENTERITE A ROTAVIRUS - A PROPOSITO DE
UM CASO CLINICO

Joana Correia'; Nadia M. Guimaraes'; Telma Barbosa'; Joana Pereira’ Rosa Lima'; J.A.
Ferreira de Sousa* Helena Ferreira’

1- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar do Porto; 2- Servigo de Cirurgia Pedidtrica, Centro
Hospitalar do Porto

Introdugéo: A invaginagio intestinal é a principal causa de emergéncia abdo-
minal em criangas com idade inferior a 2 anos, sendo na maioria dos casos de
etiologia idiopatica. Pode ocorrer como complicagio de outras patologias, como
gastroenterite, otite média aguda ou infegdes do trato respiratério superior. Caso
Clinico: Lactente de 4 meses, sexo feminino, sem antecedentes relevantes, com
plano nacional de vacinagao cumprido mas sem vacina anti-rotavirus. Internada
por quadro de vomitos alimentares persistentes e deje¢oes pastosas com muco,
por vezes raiadas de sangue, com 24 horas de evolugdo. Sem febre ou outras
queixas. A entrada, apresentava um razodvel estado geral, com mucosas secas,
sem outros sinais de desidratagdo; abdémen mole e depressivel, nao doloroso,
sem massas palpéaveis. Estudo analitico sem alteragdes relevantes. A pesquisa
de rotavirus nas fezes foi positiva. Evolugéo clinica inicial favoravel até D4 de
internamento, altura em que reinicia episddios ocasionais de fezes raidas de
sangue vivo e posteriormente vomitos. Em D8 de internamento, ocorrem epi-
sodios de choro gritado, seguido de emissido de muco e sangue vivo tipo geleia
de framboesa. A excepgio de ligeira distensio e timpanismo abdominais, o
exame objectivo ndo apresentava outras alteragdes. A ecografia abdominal
revelou duas invaginagoes de dimensoes consideraveis, localizadas nos hipo-
condrios. Foi tentada redugdo pneumatica, sem sucesso, sendo realizada redugao
manual de invaginagéo ileocélica com 15 cm, com desperitonizagao de algumas
areas. Pos-operatorio imediato sem intercorréncias, com restabelecimento do
transito intestinal e boa tolerancia oral. Discussdo: Os autores apresentam um
caso de invaginagdo intestinal no contexto de gastroenterite aguda a rotavirus.
Apesar de, em algumas populagdes, a distribuigdo sazonal da invaginagao ser
coincidente com a da gastroenterite virica, no existe evidéncia de uma asso-
ciagdo direta entre a infegdo a rotavirus e a invaginagdo. No entanto, a infe¢ao
intestinal pode potenciar a sua ocorréncia, ao estimular o tecido linfatico local,
com hipertrofia das placas de Peyer, que atuam como ponto desencadeante da
invaginagéo. A suspeita clinica é fundamental, uma vez que um diagndstico e
tratamento precoce evitam a evolugdo para complicagdes fatais.

Palavras-chave: invaginagao; gastroenterite aguda

PD213 (13SPP-23038) - DOENCA DE KAWASAKI NO
LACTENTE - A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO

Susana Santos'; Rita Machado'; Ana Cordeiro'; Mafalda Paiva’
1- Hospital Dona Estefania, CHLC, EPE

Introdugéo: A doenga de Kawasaki (DK) constitui a vasculite aguda sistémica
mais frequente na crianga,porém sdo raros os casos em idade inferior a 6 meses.
Caso clinico: Lactente,5 meses,sexo feminino,recorre ao servio de urgéncia(SU)
por febre elevada desde ha 24h,diminuigio do apetite e irritabilidade.A obser-
vagao: febril e irritada,rinorreia anterior e apds observagiao por ORL,por otite
média aguda (OMA) bilateral,teve alta medicada com amoxicilina(100 mg/kg/
dia).Cerca de 9h depois,regressa ao SU por exantema urticariforme pruriginoso
na face e tronco,hiperémia conjuntival e labios fissurados.Na reavaliagao foi
excluida OMA.Analiticamente: leucocitose(17.000/uL)com neutrofilia (13.500/
uL),plaquetas 440.000/uL, AST 86 U/L, ALT 93 U/L,proteina C reativa 63.3 mg/L.
Fez terapéutica com anti-histaminico,sem melhoria e pela persisténcia da febre
alta,irritabilidade e exantema decidiu-se internamento.Observou-se melhoria
do padréo da febre,com um pico didrio de febre baixa a partir de D3 e melhoria
do exantema.Em D4, mantinha irritabilidade marcada,e surgiu exantema macu-
lar ndo pruriginoso com atingimento palmar e plantar associado a edema das
maos e pés.Fez reavaliago analitica com persisténcia dos parametros de infegdo,
VS de 34mm/h e urina II turva com leucocituria e eritrocitdria.Considerada
a hipétese de DK foi observada por cardiologia pediatrica.O ecocardiograma
revelou espessamento e irregularidades da parede da corondria direita e fina
lamina de derrame pericardico decidindo-se medicar com imunoglobulina (Ig)
endovenosa e acido acetilsalicilico.Apesar de melhoria do estado geral,2 dias
depois teve reagravamento da febre e irritabilidade que se considerou estar rela-
cionada com infegdo do trato urindrio(urocultura positiva para E. coli)iniciando
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cefuroxime(150mg/kg/dia).Em D2 de antibioterapia mantinha febre e irritabi-
lidade com VS de 120mm/h pelo que fez 2* dose de Ig com regressao total das
queixas.O ecocardiograma 3 semanas depois revelou coronaria esquerda 3.7
mm(Z-score 7.5) e coronaria direita 2.2 mm(Z-score 0.18).Tem estado assinto-
matica e 6 meses depois mantém algum grau de dilatagdo da coronaria direita
e normalizagdo da esquerda. Conclusao:Este caso clinico revelou-se complexo
com evolugdo semioldgica atipica.Uma irritabilidade mantida e inexplicavel,
alerta para a suspeita de diagnostico de DK em lactentes.A precocidade diag-
nostica e terapéutica melhorou o prognoéstico,mas podera ter contribuido para
anecessidade de uma 2° dose de Ig.

Palavras-chave: Doeng¢a Kawasaki, lactente, imunoglobulina

PD214 (13SPP-24502) - ESTRIDOR...UMA
APRESENTACAO E EVOLUGCAO ATIPICAS

Joana Teixeira'; Angela Pereira'; Angela Oliveira'; Filipa Moreira% Manuela Costa Alves';
Luis Dias* Augusta Gongalves'; Carla Moreira'
1- Servigo de Pediatria, Hospital de Braga; 2- Servigo de ORL, Hospital de Braga

Descrigao do caso clinico: Crianga do sexo masculino, 6 anos, sem antece-
dentes patoldgicos ou familiares de relevo. Apresentou inicio agudo de tosse
rouca, disfonia e estridor associados a tiragem supra-esternal marcada e febre.
Instituida terapéutica inalatéria com adrenalina e budesonido, sem resposta,
com necessidade de oxigenoterapia suplementar. O estudo analitico demons-
trou 10 200/uL leucécitos com 84,8% neutrofilos e PCR de 53,2mg/L; a radio-
grafia de torax - infiltrado intersticial. Iniciou ceftriaxone endovenoso (80mg/
kg/d). Ap6s 48h, surgiu edema cervical e dor associada a palpagio e mobiliza-
¢4o, sinais inflamatorios locais, sem flutua¢do e sem enfisema subcutineo. TC
cervical evidenciou ligeira densificagao dos planos adiposos, compativel com
celulite cervical. Dada a manutengéo da clinica, embora com ligeira melhoria
da tiragem e do estridor, associou-se clindamicina em D3 (20mg/Kg/d). Apos
5 dias de internamento, ficou apirético, sem hipoxemia, com ligeira melhoria
do edema cervical. Hemocultura com identificagdo de Streptococcus pyogenes
sensivel a Penicilina pelo que se decidiu estreitar espectro terapéutico substi-
tuindo ceftriaxone por penicilina (1200000/UI de 8/8h). Em D9 de internamento,
reiniciou febre mantendo estridor; repetiu TC cervical: colec¢do em toalha de
cerca de 8-9cm, com extenséo retrofaringea, compativel com abcesso retro-
faringeo, optando-se por reintroduzir ceftriaxone (80mg/kg/d) suspendendo
Penicilina. Em D13 de internamento, dada a manutengio do quadro clinico e
PCR de 110mg/L, associou-se vancomicina (30mg/kg/d), com melhoria cli-
nica progressiva. Apirexia sustentada apos 48h de terapéutica triplice. Novo
TC cervical de controlo a demonstrar melhoria das formac¢des abcedadas com
atingimento das estruturas do mediastino superior com mediastinite. Com-
pletou antibioticoterapia endovenosa, tendo tido alta com resolugdo completa
do edema e sintomatologia associada, excepto a disfonia a qual manteve por
alguns meses. Discussao: O Estridor ¢ um sintoma frequente. No entanto, a
maioria das situagdes sdo benignas e transitorias. Este caso traduz uma forma
atipica de laringotraqueite bacteriana, que se desenvolve de forma aguda, com
evolugdo desfavoravel para varias complicagdes descritas na literatura, ape-
sar do tratamento adequado e precoce numa crian¢a previamente saudavel.
Deve-se manter alto indice de suspeigdo nos casos de estridor de inicio subito
e refratdrios a terapéutica.

Palavras-chave: Estridor; abcesso retrofaringeo

PD215 (13SPP-24841) - MANIFESTACOES COMUNS
COMO FORMA DE APRESENTACAO DE DOENCAS
RARAS

Maria Beatriz Costa'; Marisa Oliveira'; Susana Ramos?;Delfin Tavares’;Maria Jodo Brito'
1- Unidade de Infeciologia da Area de Pediatria Médica, Hospital Dona Estefania - Centro Hospi-
talar de Lisboa Central, EPE; 2- Servigo de Ortopedia Peditrica, Hospital Dona Estefania - Centro
Hospitalar de Lisboa Central, EPE (Diretor de Departamento: Dr. Gongalo Cordeiro Ferreira)

Introdugio: As histiocitoses sdo doengas raras com alteragdes na linhagem
monocitica-histiocitica, e manifestagdes clinicas diversas. A doenca cursa com
gravidade variavel. A clinica pode ser subtil ou envolver a pele e/ou outros 6rgaos.
Lesoes Osseas simples podem ocorrer em outros tipos de doengas e ser alvo
de confusdo com outras etiologias. Caso clinico 1: Lactente de 11 meses, sexo
masculino com febre e recusa em se manter de pé, com quatro dias de evolugdo.
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Analiticamente apresentava leucocitose 20600/L e 66,6% neutrofilos; PCR 49
mg/L. A radiografia revelou sinais de ostedlise, pandiafisite no ter¢o médio e
proximal da tibia. A ressonancia magnética sugeriu processo de osteomielite e
a cintigrafia 6ssea mostrou alteragdes de captagdo nos 2/3 proximais da diafise
tibial direita e cartilagem de conjugagéo, também compativel com osteomielite,
pelo que iniciou flucloxacilina e gentamicina. Pela auséncia de melhoria clinica
e radioldgica realizou biopsia 0ssea sendo a histologia compativel com histio-
citose nao Langerhans. Caso clinico 2: Crianga de 23 meses, sexo masculino,
com claudicagdo da marcha desde hd quatro semanas, sem febre ou outros sinais
inflamatérios. Apresentava uma muito ligeira limitacdo a extensdo do membro
inferior direito. A radiografia revelou reagio periostal medio-diafisdria “em
cebola’, alteragao da transparéncia a nivel medular e sinais de fratura que se
considerou suspeita de ser patoldgica. Apresentava 11200/L leucécitos, PCR e
VS negativas. A ressonancia magnética mostrou lesao medular dssea de contor-
nos bem definidos e a cintigrafia 6ssea hipercaptacao difusa do radiofarmaco,
na metade distal da diafise femural direita sem outras alteragdes esqueléticas.
Pela clinica arrastada e aspetos radioldgicos realizou também biopsia que foi
compativel com histiocitose de células Langerhans. Comentarios: Nestes casos,
uma osteomielite sem melhoria e a claudicagdo da marcha “arrastada” com pro-
vavel fratura patoldgica levaram a realizagao de bidpsia 6ssea. Embora os exames
completares de imagem sejam hoje uma mais valia na marcha diagnéstica de
uma doenga osteoarticular a bidpsia, apesar de ser uma técnica invasiva, deve
ser sempre realizada na presenca de evolucdo desfavoravel ou quando existem
sinais clinicos suspeitos de doenga nao infeciosa.

Palavras-chave: histiocitose, lesdao dssea, biopsia

PD216 (13SPP-25563) - SINOSTOSE RADIO-CUBITAL -
CASO CLINICO

Clara Gomes'; Gabriela Laranjo'; Fitima Monteiro'; Maria José Calix'; Joana Campos';
Fatima Simdes'

1- Centro Hospitalar Tondela-Viseu, EPE

Introdugio: A sinostose radio-cubital congénita é uma anomalia rara (= 350
casos descritos) que resulta da segmentagao incompleta entre o radio e o cubito.
O seu diagndstico é tardio devido a baixa incidéncia da doenga. Afecta com igual
frequéncia rapazes e raparigas, maioritariamente com envolvimento bilateral
(60%). Resulta de uma agressao in-utero, sem nenhum padrao hereditario apa-
rente. Descri¢do do caso: Crianca de 3 anos, sexo masculino, enviada a Consulta
de Pediatria Geral por atraso na linguagem. Previamente saudavel, sem antece-
dentes perinatais, ou outros, dignos de registo. Sem antecedentes patolégicos de
traumatismos ou fracturas. Crianga com desenvolvimento psico-motor adequado
para a idade, néo se confirmando atraso na linguagem. Ao exame objectivo
apresentava limitagdo do movimento de supinagdo do antebrago direito. Sem
diminui¢do da for¢a muscular ou perda de sensibilidade dos antebragos. Sem
queixas dlgicas. Colocada a hipdtese de diagnéstico de sindrome malformativo,
fez-se o estudo dirigido com avaliagao imagiologica, nomeadamente radiografias
de ambos os antebragos, que revelaram sinostose dssea radio-cubital proximal,
direita. A crianga foi referenciada para um hospital central e orientada por uma
equipa multidisciplinar. Discussdo: Este caso ilustra uma anomalia congénita
rara de segmentagao longitudinal. O seu reconhecimento é fundamental para
instituir uma abordagem atempada e bem estabelecida, com evicgao de com-
plicagdes relacionadas com a intervengao tardia.

Palavras-chave: sinostose, congénita, radio-cubital

PD217 (13SPP-27229) - NA PISTA DE UMA POLIPOSE
NASAL...

Joana Teixeira'; Luisa Guedes Vaz? Carla Moreira'; Luis Dias®*; Henedina Antunes?;
Augusta Gongalves'

1- Servigo de Pediatria, Hospital de Braga; 2- Consulta de Pneumologia Pediatrica, Hospital de
S0 Jodo; 3- Servigo de ORL, Hospital de Braga; 4- Consulta de Gastrenterologia, Hepatologia e
Nutrigao Pediatrica, Hospital de Braga; Instituto de Ciéncias da Vida e da Satide (ICVS), Escola de
Ciéncias da Saude da universidade do Minho, Laboratério associado ICVS/3B’s, Braga/Guimaraes

Introdugéo: A fibrose quistica é a doenga genética letal mais comum na popu-
lagdo caucasiana com transmissdo autossomica recessiva. A polipose nasal em
pacientes com fibrose quistica é comum, estando presente em até 10-32% dos
casos, ndo constituindo, no entanto, isoladamente, uma forma de apresentagao
tipica. Descrigao do caso clinico: Crianga do sexo feminino, sem antecedentes
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pessoais ou familiares de relevo, encaminhada aos 3 anos de idade ao Servigo
de Urgéncia por suspeita de corpo estranho na fossa nasal direita, por obstru-
¢io nasal marcada desde os primeiros meses de vida. A observagio por ORL,
apresentava polipo na narina direita, sem evidéncia de corpo estranho obstru-
tivo da via aérea - realizou TC seios peri-nasais que confirmou degenerescéncia
polipoide nasal bilateral com predominio direito com polisinusite. Enviada para
estudo complementar a Consulta de Patologia Respiratdria pediatrica tendo
sido realizado rastreio de Fibrose Quistica: efectuou 2 testes de suor que foram
positivos. A pesquisa de mutagoes no gene CFTR evidenciou homozigotia para
a mutagio F508del. Realizou polipectomia nasal bilateral via endoscdpica aos
5 anos de idade. Actualmente mantem acompanhamento em consultas mul-
tidisciplinares. Discussdo: Este caso ilustra um modo de apresentagéo atipica
de Fibrose Quistica. Alerta-nos para a necessidade de manter alto indice de
suspei¢do aquando a presenca de polipose nasal em criangas, mesmo quando
nao acompanhada de outra sintomatologia.

Palavras-chave: Polipose nasal; Fibrose quistica

PD218 (13SPP-30950) - MASTOIDITE AGUDA EM
IDADE PEDIATRICA: ESTUDO RETROSPETIVO DE
12,5 ANOS

Ligia Ferreira'; Joana Pimenta'; Georgina Monteiro'; Filipa Leite'; Cristina Baptista';
Cristina Faria'
1- Centro Hospitalar Tondela-Viseu

Introdugdo: A mastoidite aguda é uma potencial complicagao intratemporal
de todos os casos de otite média aguda. A introdugéo da antibioticoterapia
diminuiu a sua incidéncia. Contudo, nos ultimos anos, tem-se verificado um
aumento do nimero de internamentos por mastoidite aguda, e a prevalén-
cia de complicagdes graves continua elevada. Objetivo: Avaliar a frequéncia,
caracteristicas clinicas, laboratoriais e evolugao dos casos de mastoidite aguda
internados no Servigo de Pediatria do Centro Hospitalar Tondela-Viseu, nos
ultimos doze anos e meio. Métodos: Estudo retrospetivo dos processos clinicos
de criangas internadas por mastoidite aguda, entre janeiro de 2000 e junho de
2012. Resultados: Registaram-se 77 casos de criangas com mastoidite aguda,
verificando-se um aumento do numero de casos ao longo do periodo anali-
sado. A idade de apresentagdo variou dos trés meses aos quinze anos, sendo
a maioria do sexo masculino (56%). Previamente a admissio, 48% das crian-
¢as estavam sob antibioticoterapia oral, por otite média aguda. Febre e sinais
inflamatdrios retro-auriculares foram as principais queixas. O microrganismo
mais frequentemente isolado foi a Pseudomonas aeruginosa. Todas as criancas
foram tratadas com antibioticoterapia endovenosa, com uma duragao média
de 7 dias. Ocorreram complicagdes adicionais em 6%, correspondendo a cinco
abcessos subperidsteos. Conclusées: Devido ao elevado niimero de casos e pela
possibilidade de surgimento de complicagdes, a mastoidite aguda continua a
ser uma entidade a considerar na idade pediatrica. A utilizagdo de antibioticos
na comunidade, para tratamento da otite média aguda, deve ser mais criteriosa.
Palavras-chave: Mastoidite, otite média aguda, antibioticoterapia,
complicagdes

PD219 (13SPP-31401) - REFERENCIACAO A UMA
CONSULTA DE PEDIATRIA GERAL NO HOSPITAL DE
BRAGA

Carla Garcez'; Liliana Abreu'; Vania Machado'
1- Consulta de Pediatria Geral, Servigo de Pediatria, Hospital de Braga

Introdugdo: A consulta de Pediatria Geral (PG) tem um papel fundamental ao
assegurar a coordenagio dos cuidados de satide prestados as criangas e adoles-
centes para ai referenciados, para que estas disponham da melhor e mais ade-
quada orientagdo. Objetivo: Avaliacdo da casuistica de primeiras consultas de
PG referenciadas ao Hospital de Braga (HB). Métodos: Efetuou-se um estudo
retrospetivo e analitico de uma amostra de primeiras consultas de PG referen-
ciadas ao HB, entre Janeiro de 2010 e Julho de 2011, através da consulta dos
registos clinicos informéticos. Resultados: De um total de 2439 consultas de PG
realizadas, 806 foram primeiras consultas (33,0%), das quais foram consultados
178 processos clinicos (22,1%). A mediana de idade foi de 2,5 anos (minimo 3
meses; maximo 18 anos). Os motivos de referenciacido mais frequentes foram:
Pieira Recorrente/Asma (19; 9,8%); Ma progressao ponderal (16; 8,2%); Atraso
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da linguagem (13; 6,7%); Atraso de Desenvolvimento Psicomotor (ADPM) (9;
4,7%); Rinite (7; 3,6%); Dermatite (6; 3,1%) e Convulsdes (6; 3,1%). A referenciagao
proveio dos Cuidados de Satide Primarios (CSP) em 132 casos (75%), enquanto
os restantes foram referenciados a partir do Internamento (10,8%), Servigo de
urgéncia (6,8%) e outras consultas hospitalares (7,4%). Na primeira observagao
92 casos (52,3%) eram ja portadores de exames auxiliares de diagndstico (EAD),
mais frequentemente estudos analiticos e exames imagiologicos, nomeadamente
a ecografia. Na primeira consulta foram solicitados EAD em 86 casos (48,9%),
mais frequentemente estudos analiticos. Em termos de diagndsticos principais
mais frequentes durante o seguimento na consulta de PG, de realgar que 37 casos
ndo tinham patologia (21%), 29 casos ndo tinham ainda diagndstico atribuido
(16,5%), 17 casos de Asma/Pieira Recorrente (9,6%), 7 casos de ADPM (4%), 5
casos de Atraso de desenvolvimento especifico da linguagem (2,8%). O tempo
médio de seguimento foi de 6,8 meses. Apos a primeira observagio, 44 casos
(24,7%) tiveram alta referenciados para o seu Médico Assistente, mantiveram
seguimento 79 casos (44,9%) e 81 casos foram referenciados para outras consul-
tas de subespecialidade (46,0%). Conclusdo: E através dos CSP que a maior parte
das criancas e adolescentes chegam a consulta hospitalar de PG, pelo que se torna
essencial fomentar uma correta articulagdo entre estes servicos e os Cuidados de
Satide mais diferenciados, no sentido de contribuir para a melhoria dos cuidados
prestados e racionalizagio dos recursos disponiveis.

Palavras-chave: Pediatria Geral, Consulta, Referenciac¢io

PD220 (13SPP-32136) - ELEVACAO DA CREATININA-
CINASE SERICA EM IDADE PEDIATRICA NO
HOSPITAL DE BRAGA (2002-2011)

Carla Garcez'; Alexandra Estrada’ Henedina Antunes’

1- Consulta de Gastrenterologia, Hepatologia e Nutrigdo Pedidtrica, Hospital de Braga; 2- Ser-
vigo de Patologia Clinica, Hospital de Braga; 3- Consulta de Gastrenterologia, Hepatologia e
Nutrigio Pediétrica, Hospital de Braga; Instituto de Investigagdo em Ciéncias da Vida e da Satde
(ICVS), Escola de Ciéncias da Saide, Universidade do Minho e ICVS/3B’s - Laboratério Asso-
ciado, Braga/Guimarées

Introdugdo: O espetro clinico da elevagdo da creatinina-cinase (CK) é diverso.
A alteragao analitica mais frequente da Doenga de Pompe(DP) ¢é a elevagao
assintomatica da CK. Objetivo: Avaliacdo da casuistica da elevacdo da CK total
sérica nos pacientes pediatricos do Hospital de Braga (HB), com o objetivo de
oferecer o teste dried blood spot (DBS) aos que nao tenham diagnéstico. Méto-
dos: Analise retrospetiva de todas as determinagdes séricas de CK total > 96U/L
efetuadas em pacientes com idade entre 29 dias e 17 anos e 365 dias, no HB, entre
Janeiro/2002 e Julho/2011. Procedeu-se a consulta dos registos clinicos informa-
ticos. Resultados: Solicitou-se a determinagéo sérica da CK total em 2229 casos,
estando elevada em 1073 casos elegiveis (48,1%), correspondendo a 847 doen-
tes. Destes, 64,1% eram do género masculino, com mediana de idade de 4 anos
(minimo: 1 més; maximo: 18 anos). A determinagio foi pedida na urgéncia em
38,4% dos casos, internamento em 14,6%, consulta externa (CE) em 46,1% e em
hospital de dia em 0,8%. A mediana dos valores de CK total foi 148U/L (min.96;
méx.52460U/L). As causas mais frequentes foram: Infe¢do 59,4%, dos quais mio-
site virica provavel em 13,3% destes; Crise convulsiva 10,3%; P6s-Traumatismo
4,8%; Pds-operatdrio 1,3%; Intoxicagdo 1,2%; Farmacol(’)gica 1,1%; Distrofia mus-
cular 0,6%; DP 0,2%. Nao se identificou diagndstico em 14,8%. As medianas dos
valores de CK total considerando os diversos diagndsticos foram: Infe¢io 138U/L
(min.96;max.13808U/L); Crise convulsiva 151U/L (min.96;max.2051U/L);
Pés-traumatismo 268U/L (min.100;max.5366U/L); Pés-operatdrio 375U/L
(min.103;m4ax.3536U/L); Intoxicagdo 176U/L (min.113;max.292U/L); Far-
macoldgica 137U/L (min.101;méx.749U/L); Distrofia muscular 21200U/L
(min.2126;méx.52460U/L); DP 254U/L (min.175;méax.605U/L) e nos casos sem
diagnostico 161U/L (min.98;mdx.16785U/L). Relativamente ao seguimento,
72,1% tiveram alta e 27,9% mantiveram seguimento em CE, mais frequen-
temente: Neonatologia (21,1%), Pediatria Geral (18,1%), Gastroenterologia,
Hepatologia e Nutri¢ao (17,1%), Neurologia/Neuropediatria (16,4%). Con-
clusdo: A causa mais frequente de elevagio da CK total foi a infegao, mas logo
seguida pelos casos sem diagnostico. A elevagdo da CK é sugerida, na maioria
dos casos, pela histdria clinica, todavia em alguns o precipitante ndo é encon-
trado. Nestes pode ser feito o novo teste de rastreio DBS para detetar miopatias
com possibilidade de terapéutica especifica, estratégias de prevengao, como a
fisioterapia, e aconselhamento genético.

Palavras-chave: Creatinina-cinase total, causas, Doenga de Pompe
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PD221 (13SPP-33084) - SINDROME DE KAWASAKI: 12
ANOS DE EXPERIENCIA

Joana Pimenta'; Rita Milheiro'; Cldudia Aguiar'; M. Céu Espinheira’; Joana Rebelo';
Inés Azevedo?; Ana Maia'

1- Servigo de Pediatria do Hospital Pedidtrico Integrado do Centro Hospitalar de Sdo Jodo - Porto;
2- Servigo de Pediatria do Hospital Pediatrico Integrado do Centro Hospitalar de Sao Jodo - Porto;
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto

Introdugio: O Sindrome de Kawasaki é uma vasculite aguda e auto-limitada que
afecta os vasos de médio calibre, sobretudo as artérias corondrias. Na auséncia
de tratamento 15-25% das criangas desenvolverdo doenga corondria, versus 5%
nos tratados. Objectivo: Descrever a populagdo pediatrica com S. de Kawasaki
num hospital tercidrio. Métodos Analise retrospectiva e descritiva dos processos
clinicos das criangas diagnosticadas com S. de Kawasaki entre Janeiro de 2000 a
Maio de 2012. Resultados: Foram diagnosticados 23 casos, 65,2% do sexo mas-
culino. A média de idades foi de 2,9 anos (limites: 5 meses e 12 anos). Ocorreram
mais casos na Primavera (34,8%). O sintoma mais comum foi o exantema (87%),
seguido da hiperémia conjuntival e alteragdes na cavidade oral (ambas em 69,6%).
As alteragdes das extremidades ocorreram em 60,9% e o critério menos comum
foi a adenomegalia cervical (30,4%). Laboratorialmente 87% apresentava PCR
elevada e 60,9% aumento da VS. A trombocitose foi detectada em 43,5%. Dois
casos tiveram apresentagao inicial com trombocitopenia. Foram classificados
como Kawasaki incompletos 52%, porque ndo cumpriam 4 critérios de diagnos-
tico. S6 trés doentes néo fizeram antibioterapia, e em 69,6% esta foi instituida no
internamento. Oito apresentavam alteragdes cardiacas (5 casos com alteragdes
corondrias). Todos os doentes realizaram IgG EV, em média ao 9° dia de febre; 2
necessitaram de duas doses. Todos foram medicados com AAS. Foi identificada
patologia infecciosa concomitante em 7 (Chlamydia pneumonia, CMV, Myco-
plasma pneumonia, E. coli, Proteus mirabilis, Parvovirus B19, Streptococcus pyo-
genes e VSR). Um doente necessitou de internamento em unidade de cuidados
intensivos pediétricos e outro de suporte inotropico com dobutamina durante 2
dias. Discussao: O atingimento coronario observado neste estudo é superior ao
descrito na literatura. Uma vez que a percentagem de S. Kawasaki incompleto
foi elevada (52%) e o diagnostico desta entidade é efectuado, geralmente, pela
observagio de alteracdes cardiacas, este nimero elevado podera ser explicado por
esse facto. Na auséncia de um teste diagnéstico, a realizacao de ecocardiograma
¢é importante quando existe suspeigdo clinica.

Palavras-chave: Kawasaki, altera¢des coronarias, febre, casuistica

PD222 (13SPP-33740) - QUERUBISMO - A PROPOSITO
DE UM CASO CLINICO

Beatriz Beltrame'; André Santos-Luis% Eduardo Ferreira®; Telma Barbosa*; Luisa Aratgjo*
1- Servigo de Pediatria do Hospital Privado de Braga; 2- Servigo de Estomatologia do Hospital
Privado de Braga; 3- Servigo de Anatomia Patoldgica do Hospital Privado de Braga; 4- Servigo
de Pediatria do Centro Hospitalar do Porto (Hospital Santo Anténio)

Introdugao: O querubismo é uma patologia rara, benigna, do desenvolvimento
da mandibula e/ou maxila, transmitida de forma autossémica dominante, com
alta penetragdo, mas com expressio variavel. Pode ocorrer também em casos
esporadicos, podendo corresponder a mutagdes espontaneas. A mutagio asso-
ciada a esta patologia aparece no cromossoma 4p16, gene SH3BP2. A doenga
¢é geralmente detetada entre os 2 e 5 anos de idade, havendo progressao clinica
até a puberdade. Clinicamente surgem como expansdes indolores, bilaterais,
com envolvimento preferencial dos angulos e ramos mandibulares, associadas
por vezes a alteracdes da erupgdo dentdria, problemas respiratdrios e visuais.
Radiologicamente, aparecem como radiolucéncias mandibulares bilaterais, uni
ou multi-loculadas e, histologicamente, sio granulomas de células gigantes. Estas
alteragdes traduzem-se em alteragoes faciais com caracteristicas semelhantes
as de um querubim barroco. Descri¢ao do caso: Menino de 5 anos observado
na consulta de Pediatria e, posteriormente, orientado para a consulta de Esto-
matologia por apresentar tumefagdo bilateral na mandibula e atraso na erup-
¢a0 dentaria. Imagiologicamente eram visiveis duas lesdes radiolucentes, bem
delimitadas e simétricas, em ambos os corpos mandibulares, tendo a biépsia
mostrado lesio compativel com granuloma de células gigantes, pelo que foi
orientado para estudo genético. Discussao: Achamos relevante apresentar este
caso pela raridade da doenga e chamar a atengédo para que nem toda “cara de
anjo” é uma facies “tipica”

Palavras-chave: Querubismo, ficies
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PD223 (13SPP-36722) - ENURESE - A IMPORTANCIA
DA SINTOMATOLOGIA ASSOCIADA

Joana Soares'; Ana Dias'; Fatima Dias'
1- CHTMAD- Vila Real

Introdugéo: A enurese é um problema muito frequente na infancia. Apesar da
alta incidéncia é sub-diagnosticada, com um importante niimero de criangas
que mantém sintomas durante longos periodos. Pode cursar apenas com sin-
tomas noturnos (monossintomadtica) ou apresentar concomitantemente outra
sintomatologia do trato urinario inferior (polissintomatica). Em qualquer das
situagdes, pode apresentar etiologia funcional ou ser causada por disturbio
organico. Caso clinico: Menino seguido em consulta externa desde os 3,5
anos de idade por infegdo urindria a Proteus mirabillis, cujo estudo se revelou
negativo. Sem outros antecedentes pessoais relevantes. Tio e av maternos com
enurese. Desde os 2,5 anos com controlo de esfincteres diurno e sem sintomas
de instabilidade vesical. Aos 5 anos ndo apresentava controlo de esfincteres
noturno. Apds ndo resolugio da enurese com medidas gerais, foi introduzida
terapéutica com desmopressina aos 6 anos com resposta parcial. Verificaram-se
periodos relativamente longos, “sem molhar a cama’, alternados com periodos
de sintomatologia enurética que, ap6s histéria detalhada, se verificou serem
coincidentes com agravamento da sintomatologia respiratdria (obstrugao nasal
intensa e apneia do sono). Foi avaliado por ORL e submetido a amigdalectomia
e adenoidectomia em Fevereiro de 2012. Ap6s a cirurgia suspendeu a terapéu-
tica para a enurese. Atualmente, 5 meses ap6s a cirurgia encontra-se bem, sem
nenhum registo de episddios enuréticos. Comentdrios: A enurese apresenta-se
frequentemente como um distrbio multifatorial que, quando néo tratado, pode
conduzir a problemas psicoldgicos e de autoestima, com sentimentos de culpa
e vergonha, perturbando as relagdes interpessoais da crianga e o seu desem-
penho escolar. Além disto, afeta também o seu agregado familiar, sendo causa
frequente de conflitos. Com o caso clinico apresentado, os autores pretendem
demonstrar a importancia de reconhecer todos os fatores que podem causar
enurese, nomeadamente a apneia do sono.

Palavras-chave: Enurese, apneia do sono
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PD224 (13SPP-36745) - ALARGAMENTO DA IDADE
PEDIATRICA - IMPACTO NO INTERNAMENTO DE
PEDIATRIA DE UM HOSPITAL TERCIARIO?

Catarina Neves'; Carolina Lima Faria'; Monica Jerénimo'; Teresa Reis Silva'; Miguel
Félix'; Nelson Neves'; Maria Helena Estévao'

1- Servigo de Pediatria Médica, Hospital Pedidtrico Carmona da Mota, Centro Hospitalar e Uni-
versitario de Coimbra, EPE

Introdugio: Em Junho de 2010 foi legislado em Portugal o alargamento da idade
pediatrica até aos 17 anos 364 dias. No Hospital Pediatrico Carmona da Mota
(HPCM) este alargamento coincidiu com a mudanga para novas instalagdes no
final de Janeiro de 2011, estendendo-se a todos os servigos, nomeadamente ao
Servico de Pediatria Médica (SPM), que até entdo internava doentes até aos 13
anos, exceto se seguidos em consulta por patologia créonica. O atendimento a
adolescentes ([10-18[ anos) implicou um aumento do movimento assistencial, o
contacto com novas patologias e diferentes abordagens conforme as especifici-
dades deste grupo etario. Objetivo: Avaliar o impacto do alargamento da idade
pedidtrica no internamento no SPM do HPCM. Métodos: Estudo retrospetivo
analitico dos episddios de internamento no SPM nos 12 meses pré (periodo 1,
P1) e p6s (periodo 2, P2) alargamento. Analise das seguintes variaveis: idade,
sexo, proveniéncia, diagnostico principal, duragao do internamento, taxa de
ocupagio e destino. Resultados: Verificaram-se 821 internamentos no P1 e 902
no P2, correspondendo a um aumento de 10%. A faixa etdria dos 0-5 anos foi
predominante nos 2 periodos (52% e 51%, respetivamente). Houve 219 inter-
namentos de adolescentes no P1 e 274 no P2, equivalente a um aumento de
25%. Em ambos os periodos predominou o sexo masculino (53% e 55%, respe-
tivamente) e a proveniéncia foi maioritariamente da Unidade de Internamento
de Curta Duragio. A patologia mais frequente no P1 foi a gastroenteroldgica/
hepatica (27%) e no P2 a respiratoria (26%). No P2 constatou-se um aumento
da patologia respiratoria (23% vs 26%), neuroldgica (8% vs 12%), infeciosa (6%
vs 10%) e endocrinoldgica (4% vs 7%) e uma redugao da patologia gastroente-
rologica/ hepatica (27% vs 19%), cardiovascular (19% vs 16%) e renal (7% vs
4%). Os diagnosticos que sofreram um maior aumento no P2 foram a epilepsia,
a diabetes mellitus (ambos 3% vs 6%) e a asma (1% vs 3%). A duragido média de
internamento foi de 7,8 dias no P1 e 8,1 dias no P2. Néo houve diferenca na taxa
de ocupagio. A maioria dos doentes teve alta para o domicilio. Registaram-se 4
6bitos no P1 e 6 no P2, equivalente a um aumento de 50%. Conclusdes: Com
o alargamento da idade pedidtrica verificou-se um consequente aumento no
numero de internamentos no SPM, em grande parte de adolescentes e assistiu-
se a uma modificagio no tipo de patologia mais frequente. E imprescindivel
a formacdo adequada dos Pediatras para responder a estas novas solicitagoes.

Palavras-chave: idade pediatrica, adolescentes, internamento

PD225 (13SPP-38293) - ANEMIA FERROPENICA
GRAVE: O PAPEL DOS PARASITAS INTESTINAIS

Sofia Silva'; Margarida Rafael'; Isis Monteiro'; Ermelinda Teixeira’ Susana Correia'

1- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar Barreiro-Montijo E.P.E. - Unidade do Barreiro; 2-
Servigo de Patologia Clinica - Microbiologia, Centro Hospitalar Barreiro-Montijo E.P.E. - Uni-
dade do Barreiro

Introdugio: O Ancylostoma spp. é um parasita intestinal endémico em paises
com clima quente e hiumido. E causa importante de anemia ferropénica por
espoliagdo de sangue ao nivel do intestino delgado, podendo originar quadros
clinicos de significativa cronicidade e gravidade. Relato do caso: Crianga do sexo
masculino, 4 anos de idade, raca negra, natural da Guiné- Bissau. Antecedentes
pessoais de diarreia prolongada, febre e astenia aos 2 anos, com necessidade
de internamento durante 5 meses e transfusdo de sangue materno, tendo alta
com o diagndstico de maldria. Por recomendagdo médica, veio para Portu-
gal aos 3 anos de idade, onde reside com o pai até a actualidade. Desde entao
acompanhado no Centro de Satide da drea de residéncia, sem novos episédios
de febre ou diarreia. Por manter cansago para médios esforgos e por palidez
muco-cutanea com perda de peso foi referenciado para o Servigo de Urgéncia
deste hospital. Ao exame objectivo apresentava bom estado geral e de nutrigao,
encontrava-se anictérico, com mucosas e leitos ungueais palidos, hemodinami-
camente estavel e com sopro sistdlico grau III/VI audivel em todo o pré-cérdio.
As analises demonstraram Hb 2,6g/dl, MCV 56fL, MCH 16pg, reticuldcitos
0,9%, RDW 34%, eosinéfilos 7,9%, ferritina 2,9ng/ml, transferrina 427mg/dl
e pesquisa de plasmédio negativo. Em internamento realizou transfusdo de
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concentrado eritrocitario e posterior reposigao de ferro por via endovenosa,
com gradual aumento dos valores de hemoglobina e de reticuldcitos. Os exa-
mes parasitoldgicos das fezes acabaram por revelar ovos de Ancylostomideo,
pelo que realizou albendazol em 3 dias consecutivos. Teve alta clinicamente
bem, medicado com ferro oral e acido félico. Em posterior consulta externa de
Pediatria Geral, confirmaram-se trés exames parasitologicos das fezes negativos
e electroforese das hemoglobinas sem alteragdes. A crianga mantém-se assinto-
matica, com boa evolugdo estaturo-ponderal e sem altera¢des significativas na
avaliacdo analitica. Discussdo: A caréncia de ferro é a principal causa de anemia
em idade pediatrica. Em criangas provenientes de paises em desenvolvimento,
para além de um regime alimentar pobre em ferro, hd que ter em conta facto-
res adicionais, nomeadamente as infecgdes parasitarias. Apresenta-se este caso
por se tratar de uma anemia extremamente grave, potencialmente fatal, mas
de semiologia pobre pela sua instalagdo deveras insidiosa e cuja terapéutica foi
simples e rapidamente eficaz.

Palavras-chave: anemia ferropénica grave, ancylostoma

PD226 (13SPP-48145) - SERA QUE FOI UMA
QUEIMADURA ?

Vera Baptista'; Angela Pereira'; Carla Garcez'; Ariana Afonso'; Sofia Martins'; Ana
Paula Vieira®
1- Servigo de Pediatria, Hospital de Braga; 2- Servigo de Dermatologia, Hospital de Braga

Introdugio: A exposigdo a substancias toxicas produzidas pelas plantas, combi-
nada com a exposi¢do a radiagao ultravioleta, pode ser responsével por reagdes
de fitofotodermatite. A lista de plantas implicadas é diversa. De forma geral, sao
produtoras de furocumarinicos, substancias que, na presenca de radiagdo UV,
induzem reagdes na pele semelhantes a queimaduras. Tipicamente, manifestam-
se como eritema, que surge cerca de 24 horas ap6s exposigdo, associando-se a
dor, sensagdo de queimadura, prurido e flictenas. O padrao de envolvimento é
geralmente linear, podendo assumir configuracdes mais bizarras, refletindo o
contato com os téxicos. A pele afetada pode desenvolver descamagio e hipo ou
hiperpigmentagio permanente. Sao reagdes localizadas, que afetam ambos sexos
e qualquer idade, de igual forma. O diagndstico é clinico. O tratamento envolve
remogio do agente causal, aplicagdo de compressas frias e corticoterapia nos
casos mais exuberantes. Recomendada protegio solar continua. O progndstico
é bom. Descrigdo: Crianca de 5 anos, sem antecedentes pessoais ou familiares
relevantes, admitida no servigo de urgéncia pedidtrica com edema, eritema e
flictenas exuberantes de ambas as maos, associados a prurido e limitagdo da
mobilidade activa e passiva dos dedos. Teria iniciado queixas 3 dias antes, com
agravamento progressivo. Na observagio constatou-se ainda eritema e edema
facial e dos pavilhdes auriculares, com pequenas vesiculas associadas. Exame
objetivo sem outras alteragdes. O estudo efetuado revelou apenas eosinofilia
(2100 por uL). Da histéria clinica, foi possivel apurar que na tarde anterior ao
inicio das queixas tinha estado a brincar num campo de flores, ao sol. Sem his-
toria de outras exposi¢oes duvidosas. Estava medicado sintomaticamente com
anti-histaminico oral desde o inicio das queixas. Assim, foi colocada a hipé-
tese de fitofotodermatite. Manteve terapéutica com anti-histaminico e iniciou
corticoide oral e banhos de imersao em permanganato de potassio diluido a
1:10000, 2 vezes ao dia, com resposta favoravel ao primeiro dia. Verificou-se
regressao progressiva das lesoes, com evolugao para descamagéo lamelar cuta-
nea intensa. Discussédo: A fitofotodermatite é uma reagdo benigna, na qual as
consequéncias a longo prazo sao apenas alteragoes da pigmentagao local. Ainda
assim, o envolvimento pode ser tdo intenso como o de uma queimadura, o que
obriga a maior vigilancia, o que é ilustrado neste caso.

Palavras-chave: Palavras chave: dermatite, fototoxicidade.

PD227 (13SPP-49296) - SINDROME DE DIGEORGE

Aida Sé'; Daniela Alves? Lara Louren¢o? Bonito Vitor*
1- Centro Hospitalar de Tras-Montes e Alto Douro - Unidade de Vila Real; 2- Centro Hospi-
talar de Sdo Jodao

Introdugio: A sindrome de DiGeorge (SDG) é uma constelagdo de sinais e
sintomas resultantes de um defeito no desenvolvimento do arco faringeo. A
triade classica de apresentagdo incluiu anomalias cardiacas, hipoplasia do timo
e hipocalcemia. A hipolasia timica leva a défice de células T com uma gravi-
dade muito variavel. A grande maioria dos pacientes apresenta defeito ligeiro

S$137



S$138

POSTERS COM DISCUSSAO

no numero de células T e sdo clinicamente imunocompetentes. Sao raros os
estudos casuisticos que se debrugam sobre este tema. Objectivo: Andlise retros-
pectiva dos processos clinicos dos doentes com diagndstico de Sindrome de
DiGeorge a data de Dez de 2011, seguidos na consulta de imundeficiéncias do
Servigo de Pediatria do Hospital de Sdo Jodo. Analise de dados em SPSS 17 e
Excel 2007. Resultados: Foram identificadas 11 criangas com diagndstico de
SDG, 55% do sexo masculino. Idade média de 3,25 anos (minimo de 5 meses e
maximo de 10 anos). Noventa e um por cento apresentava malformagéo cardi-
aca. A Tetralogia de Fallot foi a mais frequentemente detectada (50%), seguida
da atresia pulmonar com CIV (25%) e do tronco arterioso (12,5%) e da CIV
(12,5%). Cem por cento tinha fenda palatina. O atraso de desenvolvimento psi-
comotor estava descrito em todos os casos. Vinte e cinco por cento apresentava
epilepsia associada e 75% alteragdes na deglutigao. Todos tinham hipoplasia
timica, mas apenas 27,3% apresentava linfopenia a admissao (valor minimo
de 1484 linfdcitos). Cem por cento dos pacientes com linfopenia apresentava
reducio das células T CD3+, CD4+ e CD8+ e maior propensao para infec¢des
respiratorias recorrentes que motivaram internamento. Dezoito virgula dois por
cento apresentavam valores de imunogloblina G inferiores ao limite do normal.
A hipocalcemia foi detectada em 18,2% a admissao, de forma assintomatica.
Oitenta e nove por cento apresentavam co morbilidades associadas, sendo as
mais frequentes a méd progressao ponderal (40%) e a alergia a proteina de leite
de vaca (20%). Todos tiveram diagndstico no periodo neonatal por deteccdo de
mutagdo do cromossoma 22 (método FISH). Relativamente ao tratamento, 73%
teriam ja pelo menos sido submetidos a uma cirurgia de corre¢ao do defeito
cardiaco, 18,2% fazia perfusdo de imunoglobulinas. Conclusao: O diagnos-
tico precoce de patologias como a SDG permite a institui¢do mais célere de
tratamentos médicos e educacionais que poderao alterar significativamente o
prognostico dos seus portadores. Tal como descrito noutros trabalhos a grande
percentagem dos pacientes sdo imunocompetentes, sendo a patologia cardiaca
a principal causadora de co-morbilidade.

Palavras-chave: Sindrome de Digeorge; imunodeficiéncia

PD228 (13SPP-52371) - ALERGIA AO CEFACLOR- QUE
BETA-LACTAMICO ALTERNATIVO?- CASO CLINICO

Natacha Fontes'; Eliana Oliveira'; Ana Cristina Barros'; Marco Pereira'; Ana Paula
Aguiar’; Georgeta Oliveira'
1- Hospital Pedro Hispano - ULS Matosinhos

Introdugio: As cefalosporinas sdo antibi6ticos do grupo dos beta-lactdmicos
habitualmente usados na pediatria, que podem induzir reagdes de hipersen-
sibilidade. De acordo com o intervalo de tempo entre a administragiao do
farmaco e a sintomatologia, estas reacgdes sdo classificaveis como imediatas
(geralmente mediadas por IgE) ou ndo imediatas. Apesar de pertencerem ao
mesmo grupo de antibidticos, estdo descritas reagdes graves mediadas por
IgE as cefalosporinas em doentes que toleram a administragao de penicilinas,
relacionadas frequentemente com as divergéncias da cadeia lateral destes far-
macos. Nos doentes com alergia comprovada a uma cefalosporina a escolha de
um beta-lactimico alternativo pode ser problematica. Caso clinico: Os autores
relatam o caso de uma crianca do sexo masculino, actualmente com 5 anos de
idade, com histdria de reagio urticariforme imediata apds a administragdo oral
de cefaclor em contexto de otite média aguda aos 4 anos. A pesquisa de IgE
especifica para cefaclor e os testes cutineos para a penicilina foram negativos,
pelo que se procedeu a prova de provocagao com doses crescentes do farmaco
em questdo. Apds a administracdo da dose terapéutica, iniciou um exantema
urticariforme exuberante com angioedema, que reverteu apds administragao de
anti-histaminico e corticoide. Dado que havia referéncia a tolerancia posterior
a administragao de amoxilicina com écido clavulanico e de cefixime, nao foi
necessario pesquisar um farmaco alternativo, mantendo apenas a evic¢ao de
cefaclor. Discussao: A avaliagdo de criangas com alergia priméria a uma cefa-
losporina complica-se pela dificuldade na realizagdo de testes cutaneos com
reagentes padronizados, motivo pelo qual nao foram realizados neste caso. A
resposta imunitdria e as rec¢des cruzadas entre as diferentes cefalosporinas e
as penicilinas estdo frequentemente relacionadas com a estrutura da cadeia
lateral das moléculas, pelo que a utilizacdo desta classificagdo, que ndo se cor-
relaciona necessariamente com a classificagao antimicrobiana ou das geragoes
de cefalosporina, é considerada uma ferramenta valiosa na escolha de um beta-
lactamico alternativo. Era de prever que esta crianca tolerasse a cefixime, visto
que ndo apresenta cadeias laterais comuns com o cefaclor. Pelo contrario, seria
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espectavel uma reactividade cruzada entre o cefaclor e a amoxicilina. Este facto
real¢a importancia de realizar sistematicamente a prova de provocagdao em meio
hospitalar com o fairmaco alternativo.

Palavras-chave: beta lactamico, alergia medicamentosa, cefaclor

PD229 (13SPP-52770) - EXANTEMA - UMA CAUSA A
NAO ESQUECER

Angela Oliveira'; Angela Pereira'; Carla Garcez'; Catarina Aratijo'; Manuela Costa Alves';
Carla Paula Moreira'; Helena Silva'
1- Hospital de Braga

Introdugao: Sao diversas as doencas caracterizadas por febre e exantema, sendo
este um motivo frequente de recorréncia ao Servigo de Urgéncia (SU). A maioria
corresponde a doengas pediatricas classicas como escarlatina, exantema subito,
eritema infeccioso ou varicela. Em raros casos pode representar patologias de
maior gravidade. Caso Clinico: Crianga de 6 anos, sexo feminino, de antece-
dentes familiares e pessoais irrelevantes, observada no SU por febre, hiperé-
mia conjuntival, exsudado ocular purulento e exantema macular da face com
12 horas de evolugéo. Alta medicada com gentamicina colirio e desloratadina
oral. Sem quadros infeciosos ou ingestdo medicamentosa prévia. Readmitida
24 horas depois, por agravamento do estado geral e progressao do exantema.
Apresentava exantema maculopapular eritematoso coalescente generalizado
(excepto couro cabeludo e plantas), labios edemaciados, eritematosos e fis-
surados, enantema vesicular da orofaringe, eritema vulvar e erosdo da regido
vulvar. Inicialmente, verificou-se agravamento, com aparecimento de flictenas
e erosdes cutineas (atingimento de 30% da superficie corporal, com sinal de
Nikolsky positivo) e de edema palpebral, mantendo exsudado abundante com
limitagdo completa da abertura do olho. Diagnosticada necrose epidérmica toxica
(NET) e instituida antibioticoterapia e imunoglobulina endovenosa. Necessidade
de nutri¢do parentérica, de D4 a D16 de internamento, por recusa alimentar
total e de sedagdo por periodos para prestagao de cuidados oculares. Em D10
transferida para Unidade de Cuidado mais diferenciada, em outro hospital,
de forma a minimizar risco infeccioso e proporcionar tratamento intensivo e
condig¢des para a realizagdo do desbridamento ocular, sendo retransferida para
0 nosso hospital para continuagao de cuidados. De toda a investigagao etiol6-
gica, nenhum agente foi identificado e nenhum microorganismo isolado nas
culturas (pele, sangue, urina, exsudado ocular). Apo6s 3 semanas de evolugao,
verificou-se franca cicatrizagdo e reepitalizagdo das lesdes. Actualmente, 10
meses, apos 0 internamento, mantém seguimento em ambulatdrio e apresenta
sequelas cutaneas (hipocromia) e oculares (triquiase). Comentario: O diagnos-
tico etioldgico nem sempre é possivel como se verificou neste caso. Formacos e
infecgdes sdo as causas mais comuns. Este caso também reforca a necessidade
de transferir estes doentes para unidades de tratamento com condigdes mais
adequadas, de forma a minorar a morbilidade e a mortalidade.

Palavras-chave: Exantema; Necrose Epidérmica Téxica

PD230 (13SPP-64793) - (*) ELEVAGAO DA IGE SERICA
- PARA ALEM DA ALERGIA

Joana Gaspar'; Joana Morgado'; Susana Gomes'; Helder Gongalves?; Isabel Esteves®,’;
Susana L Silva*,’; Alcinda Melo®,% Adriana Albuquerque’,; Ana Berta Sousa*,’; José
Gongalo Marques?,*

1- Servigo de Pediatria do Hospital do Espirito Santo de Evora, E.P.E. ; 2- Director do Servigo
Pediatria do Hospital do Espirito Santo de Evora, E.PE,; 3- Unidade Infecciologia, Servigo Pediatria
Meédica, Departamento de Pediatria, CHLN-HSM ; 4- Centro de Imunodeficiéncias Primdrias,
Centro Académico de Medicina de Lisboa; 5- Servigo de Imunoalergologia, CHLN-HSM ; 6-
Instituto de Medicina Molecular, Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa; 7- Servigo
de Genética Médica, Departamento de Pediatria, CHLN-HSM

Introdugédo: As sindromes de Hiper IgE sdo imunodeficiéncias primarias
(IDP) complexas, raras, caracterizadas por uma diversidade de manifes-
tagoes clinicas e heterogeneidade genética. Estas criangas apresentam-se
com eczema, susceptibilidade a infecgdes micéticas e por Staphylococcus,
sobretudo abcessos e infec¢des respiratorias recorrentes. A forma classica
pode associar-se a anomalias faciais, dentdrias, esqueléticas e do tecido
conjuntivo. Caso Clinico: Menina de 4 anos internada por pneumonia sem
agente isolado. Antecedentes familiares irrelevantes; dos antecedentes pes-
soais destacam-se otites desde os 6 meses, sibilancia recorrente, eczema, 2
episodios de pneumonia em localizagées distintas (o primeiro aos 3 anos
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complicado de pneumotérax recorrente, empiema, pleurite e pneumatocelo,
com isolamento de H.influenzae e S.aureus), onicomicose e aftas recorrentes.
Ao exame objectivo evidenciava fenétipo dismérfico com fronte proemi-
nente, hipertelorismo, retrognatismo, palato ogival, baixa implantagao dos
pavilhdes auriculares, implantagéo alta da linha capilar, cabelo rarefeito e
hiperlaxidao ligamentar. Exames complementares aos 3 anos: doseamento
de IgD, IgA, IgG, IgM, CH50, estudo da fun¢io do neutréfilo, prova de suor
e caridtipo normais. Repeti¢do do estudo imunitario durante o internamento
com IgE sérica 2756KUI/L. Foi referenciada a consulta de IDP relevando-se
IgE >4000KUI/L, diminuigdo da capacidade oxidativa do neutrofilo e da
resposta proliferativa linfocitdria a antigénios de Candida albicans; sensi-
bilizagdo a acaros. O diagndstico de sindrome de HiperIgE foi confirmado
por detecgdo de mutagdo STAT3b. Actualmente medicada com montelukast,
fluconazol e cotrimoxazol com melhoria da sintomatologia respiratéria,
eczema e onicomicoses e sem outras intercorréncias infecciosas. Discus-
sd0: O aumento de IgE sérica é frequente em criangas com doenga alérgica
e poderia ser explicado pela alergia a 4caros. Contudo, todo o quadro clinico
é tipico de sindrome de HiperIgE por mutagdo STAT3b. O diagndstico pre-
coce permite reduzir a morbilidade associada e a identificagdo da mutagao
permite o aconselhamento genético e diagndstico pré natal.
Palavras-chave: hiperIgE, STAT3

PD231 (13SPP-78960) - ALERGIA AS PROTEINAS DO
LEITE DE VACA - O QUE MUDOU EM 8 ANOS?

Susana Lopes'; Teresa Torres'; Soraia Tomé'; Paula Fonseca'; Fernanda Carvalho'; José
Gongalves Oliveira’
1- Centro Hospitalar do Médio Ave - Famalicao

Introdugao: A Alergia as Proteinas do Leite de Vaca (APLV) ¢ a alergia ali-
mentar mais frequente na primeira infincia e é habitualmente transitéria.
A clinica é variada e depende do tipo de resposta imunoldgica. Vérios fato-
res de risco tém sido sugeridos, como a prematuridade, contacto precoce e
esporadico com proteinas de leite de vaca (PLV) ou atopia em familiares do
primeiro grau. Para o diagndstico sdo necessarios: historia clinica sugestiva,
melhoria sintomdtica com dieta de evigdo e prova de provocagéao positiva.
Objetivos: Caraterizar a epidemiologia, diagndstico e orientagio dos casos
de APLV referenciados a consulta de Pediatria/Alergologia nos tltimos 33
meses. Comparar os resultados com trabalho sobre o tema efetuado em
2004 no servigo. Material e métodos: Estudo retrospetivo das criangas refe-
renciadas a consulta de Pediatria/Alergologia entre 1 de Outubro de 2009 e
30 de Junho de 2012 por APLV. Resultados: Durante o periodo analisado,
assim como em 2004, foram observadas 29 crian¢as com APLV. Vinte e
duas foram referenciadas a partir do servigo de urgéncia. Relativamente
aos fatores de risco, observaram-se 2 casos de prematuridade e parto por
cesariana em 13 casos. Em 14 criangas houve contacto com leite de formula
(LF) na maternidade. Existia histdria familiar de atopia em 17 casos versus
apenas 7 em 2004. A mediana de duragdo de aleitamento materno (ALM)
exclusivo foi 10 semanas. O alimento mais frequentemente envolvido foi o
LF (n=13 versus n=10 em 2004). A mediana de idade no inicio dos sintomas
foi 3 meses versus 4,8 meses em 2004, predominando as queixas cutineas
(19 casos) e gastrointestinais (10 casos). A determinagéo das IgEs especifi-
cas para as principais PLV foi positiva em 17 casos. Procedeu-se a prova de
provocagao oral em 13 criancas, com 4 provas Positivas versus 11 em 2004.
No periodo em andlise, 34,5% das criangas desenvolveram tolerancia as PLV
com uma mediana de 17 meses. Conclusées: O diagndstico de APLV é um
desafio, dada a variabilidade sintomdtica e a baixa especificidade dos testes
seroldgicos e cutaneos, tendo-se verificado, porém, um diagndstico mais
precoce nos ultimos 8 anos. Registou-se uma maior prevaléncia de atopia
em familiares de primeiro grau ao longo dos anos. Em ambos os estudos, a
elevada associagdo entre o inicio dos sintomas e a introdu¢io do LF, aliada
a curta duragdo do ALM exclusivo, refor¢a a importincia da implemen-
tagdo de estratégias de promogao e manuten¢ao do ALM para prevengao
desta alergia alimentar.

Palavras-chave: APLV, diagndstico
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PD232 (13SPP-11585) - SINDROME DO ANTICORPO
ANTI-FOSFOLIPIDEO: UM DIAGNOSTICO DE
SUSPEICAO - CASO CLINICO

Rita Lourengo'; Luisa Martins'; Beatriz Fraga'; M. Rita Soares’; Filipa Ramos? Carlos
Pereira Duarte'

1- Servigo de Pediatria do Hospital do Divino Espirito Santo de Ponta Delgada, EPE, Sdo Miguel
(Agores); 2- Unidade de Reumatologia Pedidtrica, Servigo de Pediatria, Hospital de Santa Maria,
Centro Hospitalar Lisboa Norte, EPE, Lisboa

Introdugio: A sindrome do anticorpo anti-fosfolipideo (SAF) caracteriza-se
pela ocorréncia de trombose e morbilidade gestacional na presenga de niveis
elevados de anticorpo anti-fosfolipideo (aFL). Pode ser primaria ou secun-
déria, de acordo com a auséncia ou presenga de outras doengas. Nas crian-
cas, geralmente, é secundaria ao lipus eritematoso sistémico (LES). Caso
Clinico: Adolescente de 13 anos, sexo feminino, com antecedentes pessoais
irrelevantes e com histéria familiar de mae com abortamentos esponténeos
e multiplos tratamentos por sifilis. Referenciada a consulta de Pediatria por
suspeita de sifilis em andlises de rotina (VDRL positivo; TPHA nao reactivo).
Sem queixas clinicas e com exame objectivo sem alteragdes. Analiticamente,
hemograma com trombocitopenia, sem anemia ou leucopénia. Fungao renal
normal. Esfregaco de sangue periférico com sinais de processo inflamatério
activo. RPR e VRDL positivos e TPHA néo reactivo. aPTT aumentado. PCR
e VS nos limites da normalidade. Considerando um teste falso-positivo para
sifilis, efectuou estudo para auto-imunidade, destacando-se: anticoagulante
lapico elevado e anticorpo anticardiolipina positivo, auto-anticorpos (anti-DS-
DNA e ANA's) e RA teste negativos, C3 diminuido e C4 no limite inferior do
normal. Realizou ECG e Ecocardiograma, nao se observando alteragoes. Foi
enviada para Centro de Referéncia onde repetiu doseamento dos aFL (antico-
agulante lupico, anticardiolipina e anticorpo anti-beta 2 glicoproteina 1 [IgG,
IgM]) que foram novamente positivos, confirmando a hipétese diagnostica de
SAF. Iniciou terapéutica com AAS. Mantem seguimento em consulta de Reu-
matologia, mantendo-se assintomdtica e sem critérios para LES. Discussio:
No rastreio de sifilis podem surgir testes falsos-positivos em individuos com
doengas auto-imunes, particularmente no LES. A suspeita clinica de SAF deve
surgir na presenga de trombocitopenia e aumento do aPTT, sem outra causa
explicavel. Apesar de ndo pertencer aos critérios de SAF, a trombocitopenia é
uma das manifesta¢es clinicas mais frequentes desta sindrome.
Palavras-chave: Sindrome do anticorpo anti-fosfolipideo, lipus eritema-
toso sistémico, sifilis

PD233 (13SPP-30005) - ARTRITE IDIOPATICA
JUVENIL- CASO CLINICO

Filipa Raposo'; Mariana Costa'; Margarida Reis Morais'; Marina Pinheiro'; Miguel
Salgado'; Sérgio Mendanha'
1- Unidade Local de Saude do Alto Minho

Introdugao: Artrite idiopatica juvenil (AIJ) é o termo usado para englobar todas
as formas de artrite crénica de etiologia desconhecida com inicio antes dos 16
anos. Em Portugal, a incidéncia é de 4,3:100000 criangas e a prevaléncia de
31:100000 criangas. Descri¢io de Caso: Crianga de 3 anos, sexo masculino, que
recorreu ao servio de urgéncia por dor e edema do joelho esquerdo com 6 horas
de evolugdo. Nega febre, traumatismo, atingimento de outras articulagdes ou
outros sintomas. Ao exame objetivo apresentava temperatura de 38,1°C, edema,
rubor, calor e limitagdo funcional do joelho esquerdo, sendo o restante exame
normal. O estudo analitico demonstrou discreta leucocitose com predominio
de neutrofilos e Proteina C Reactiva (PCR) de 0,57mg/dl. A ecografia do joelho
demonstrou derrame articular de grande volume com contetido heterogéneo,
septagdes e hiperemia sinovial. Repetiu estudo analitico 6 horas depois em que
se verificou aumento da leucocitose e da PCR, velocidade de sedimentagdo de
16mm. Realizou ainda ANA, ANCA, Factor reumatoide e Hemocultura que
foram negativos. Foi avaliada por Ortopedia, que perante a suspeita de artrite
séptica do joelho, realizou artroscopia com desbridamento e colheita de liquido
sinovial para cultura, que, ao 4° dia de doenga, foi negativa. A crianga foi inter-
nada com cefotaxima e flucloxacilina. Houve melhoria progressiva dos sinais
inflamatérios do joelho esquerdo, mas no 8° dia de internamento iniciou febre,
edema, calor e rubor da regido maleolar do pé direito. Na ecografia foi visivel
derrame maleolar de pequeno volume. No 13¢ dia de internamento surge edema
do joelho direito, a ecografia revelou derrame articular de pequeno volume.
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Suspendeu antibiéticos no 18° dia de internamento. Permaneceu internado 6
semanas, apresentava limitacdo marcada da marcha e queixas de dor/edema
calor e rubor nas 3 articulagées. Foi colocado como diagnéstico artrite idiopa-
tica Juvenil Oligoarticular, iniciou deflazacort. Mantém seguimento em con-
sulta externa de Pediatria, Reumatologia, Fisiatria e Oftalmologia. Discussao:
A AlJ é a doenga reumatica crénica mais frequente na crianga. O subtipo AIJ
oligoarticular refere-se aos casos em sao atingidas 4 ou menos articulagoes. Este
subtipo é o mais frequente e o que apresenta melhor prognostico. Os autores
pretendem com este caso, inicialmente diagnosticado/tratado como artrite
séptica, alertar para a importancia do diagnéstico diferencial.

Palavras-chave: Artrite Idiopatica Juvenil

PD234 (13SPP-45163) - DOR OU ILUSAO?

Georgina Monteiro'; Ligia Ferreira'; Joana Pimenta'; Gabriela Laranjo’; Elisabete Santos';
Susana Loureiro'; Cristina Faria'
1- Centro Hospitalar Tondela-Viseu, EPE

Introdugio: A sindrome de dor regional complexa (SDRC) consiste numa dor
musculo-esquelética que atinge habitualmente um membro com uma intensidade
desproporcionada face aos achados clinicos. Associa-se a um ou mais sinais de
disfun¢do autondmica, nomeadamente: cianose, frio, edema, ou hipersudorese,
sendo o seu diagnéstico clinico. Objetivo: Caracterizagdo epidemiolégica, cli-
nica, laboratorial e terapéutica de sete doentes com SDRC. Material e Métodos:
Estudo retrospetivo dos doentes internados de 2006 até ao 1° semestre de 2012
com o diagnostico de SDRC. Resultados: Dos 6 casos estudados, 4 eram do
sexo feminino. A média de idades foi de 15,5 anos. A maioria teve atingimento
unilateral (5/6) localizado aos membros inferiores (5/6), e as caracteristicas cli-
nicas mais marcantes foram: dor (6/6), edema (4/6), altera¢des vasomotoras da
extremidade afetada (3/6), incapacidade funcional (6/6) e alteragdes da sensi-
bilidade (3/6). Num dos casos registou-se atrofia muscular e cutdnea. Apenas
2 casos foram secundarios a trauma. Dos antecedentes pessoais destaca-se: um
doente com défice intelectual e insuficiéncia venosa profunda e dois casos de
celulite homolateral. A terapéutica consistiu em anti-inflamatérios nao este-
roéides e plano de reabilitagao fisica (6/6). Houve necessidade de se associar
gabapentina em 3 casos, amitriptilina num e amitriptilina e gabapentina em
dois casos. Num deles foi necesséria simpatectomia unilateral. Em trés casos
houve necessidade de orientagéo psicoldgica/pedopsiquidtrica. Comentérios: A
SDRC ¢ uma entidade sub-diagnosticada. Deve ser considerada no diagndstico
diferencial de dor localizada aos membros. A antecipagdo diagnostica permite
reduzir os prejuizos funcionais e psicolégicos a médio-longo prazo.

Palavras-chave: Sindrome de dor regional complexa (SDRC)

PD235 (13SPP-45977) - SINDROME NEFRITE
TUBULOINTERSTICIAL E UVEITE - UM
DIAGNOSTICO A LEMBRAR

Filipa Rodrigues'; Guilherme Castela’; Paula Estanqueiro®; Clara Gomes*; Manuel Salgado®
1- Servigo de Pediatria do Centro Hospitalar Baixo Vouga - Aveiro; 2- Servi¢o de Oftalmologia
do Centro Hospitalar e Universitério de Coimbra ; 3- Consulta de Reumatologia Pediatrica do
Hospital Pediatrico Carmona da Mota - Coimbra; 4- Unidade de Nefrologia Pediatrica do Hos-
pital Pediatrico Carmona da Mota - Coimbra

Introdugéo: O sindrome nefrite tubulointersticial e uveite (TINU) foi descrito
pela primeira vez em 1975. E uma patologia rara, com cerca de 200 casos des-
critos mundialmente, e com uma patogénese ainda desconhecida. Embora seja
uma entidade reconhecida pela maioria dos nefrologistas, a sobreposi¢ao cli-
nica com algumas doengas reumatoldgicas, como o sindrome de Sjégren, sar-
coidose ou lipus, faz com que o TINU seja uma hip6tese a considerar perante
um doente com atingimento renal e/ou ocular. Os autores descrevem dois casos
clinicos de sindrome TINU com apresentagdes iniciais francamente distintas.
Caso 1: Menino de 8 anos com queixas de olho vermelho e diagndstico de
uveite anterior bilateral, inicialmente resolvida com tratamento tépico. Numa
segunda crise de uveite, 3 meses depois, apresentou alteracdes caracteristicas
de nefrite (glicosuria e proteintria), sem sintomatologia sistémica. Do estudo
efectuado salienta-se: ureia 7,7 mmol/L, creatinina 108 umol/L, velocidade de
sedimentagao (VS) 63 mm/h, HLA B27 neg, anticorpos anti-nucleares (ANAs)
negativos, enzima conversora de angiotensina (SACE) normal, C3 e C4 nor-
mais. Resolugdo espontinea do quadro renal, mantém recaidas de uveite com
necessidade de tratamento topico e sistémico (azatriopina). Caso 2: Crianga
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de 10 anos com quadro de dor lombar, vémitos e distria. A investigagdo reve-
lou insuficiéncia renal aguda (creatinina 176 umol/L), sumaria de urina com
glicostria, proteindria, VS 104 mm/h, SACE normal, C3 e C4 normais, ANA
negativos, serologias para Adenovirus, Mycoplasma, EBV e citomegalovirus
negativas. Ecografia renal sem alteragdes e biopsia renal com lesdes marcadas
de nefrite intersticial aguda e algumas lesdes de necrose tubular aguda focal.
Boa evolugdo clinica sob prednisolona oral. Quinze meses apds o quadro renal
teve o primeiro de dois episddios de uveite bilateral, sempre com boa resposta
ao corticoide tdpico. Mantém seguimento regular sem recidiva renal nem oftal-
mologica. Conclusio: As revisdes cientificas sobre o sindrome TINU sugerem
que esta entidade seja subdiagnosticada na pratica clinica. A uveite pode ocorrer
antes, simultaneamente ou mesmo apds a nefrite tubulointersticial. A afectagdao
renal tende a ser auto-limitada, enquanto a uveite tem maior tendéncia a reci-
divar. E fundamental uma boa cooperagio entre oftalmologistas, nefrologistas
e reumatologistas pediatricos para um diagnostico atempado, sendo necessario
manter vigilancia oftalmologica.

Palavras-chave: TINU nefrite uveite crianca

PD236 (13SPP-72073) - DERMATOMIOSITE DE
APRESENTACAO GRAVE - UM CASO CLINICO

Janine Coelho’; Sandra Costa !; Susana Lima'; Carla Costa !; Cintia Correia'; Eunice
Trindade’; Iva Brito*

1- Servigo de Pediatria - Centro Hospitalar Sdo Jodo - Porto; 2- Unidade de Reumatologia Pedi-
itrica, Servigo de Reumatologia - Centro Hospitalar Sao Jodo — Porto, Faculdade de Medicina
da Universidade do Porto

Introdugdo: A dermatomiosite juvenil apesar de rara, ¢ a miopatia inflamat6-
ria idiopdtica mais frequente em idade pediatrica. Caracteriza-se por fraqueza
muscular proximal, alteragdes cutineas caracteristicas associadas a elevagdo das
enzimas musculares, alteragdes na eletromiografia e biépsia muscular. Podera
ocorrer envolvimento gastrointestinal e pulmonar. Caso clinico: Crianga de 10
anos de idade, sexo feminino, trazida ao servigo de urgéncia por mialgias e fra-
queza muscular da cintura escapular, pélvica e membros com 15 dias de evolugao
associada nos ultimos 6 dias a edema e rubor periorbitario. Ao exame objectivo
apresentava eritema heliotrépico, edema periorbitario e dos membros inferiores,
dor a palpagdo das massas musculares e forga muscular grau 3. Do estudo ana-
litico inicial salientava-se elevagao da CPK 12173UI/L, DHL 1159UI/L, aldolase
112U1/L, AST 416 U/L e ALT 146 U/L. As serologias viricas ndo evidenciaram
infecdo recente, o estudo da autoimunidade foi negativo e foi excluida doenga
neoplasica. A eletromiografia, biépsia muscular e ressonancia magnética muscular
foram sugestivas de dermatomiosite. A crianga cumpria critérios clinicos de derma-
tomiosite juvenil (Critérios de Bohan e Peter). Iniciou pulso de metilprednisolona
(15mg/Kg/dia 3 dias) e posteriormente prednisolona (1 mg/Kg/dia), assistindo-se
a uma melhoria clinica e analitica lentas, e inicio de hipertensao arterial. Apartir
do 20° dia de internamento, notado agravamento clinico com aparecimento de
anasarca, oliguria e disfagia progressivas coincidentes com elevagao das enzimas
musculares (CPK 22486 U/L). Iniciada imunoglobulina (2 g/Kg), novo pulso de
metilprednisolona (30 mg/Kg/dia 3 dias) seguida de prednisolona (2 mg/Kg/dia)
e metotrexato subcutaneo semanal (15 mg/m2), com melhoria clinica e analitica
progressivas. Atualmente, com um follow-up de 1 més, apresenta recuperagao
progressiva da forga muscular (grau 4) persistindo disfagia; nao foi evidenciada
calcinose. Discussdo: Com a introdugao da corticoterapia na terapéutica da der-
matomiosite juvenil, observou-se uma melhoria do prognéstico da doenga em
termos de mortalidade mantendo uma morbilidade significativa. Este caso, pela
evolugdo clinica aguda e refratariedade a terapéutica inicial, é representativo da
potencial gravidade da doenga, tendo constituido um desafio com necessidade
de um progressivo escalonamento terapéutico. A presenga de disfagia constitui
um fator adicional de prognéstico desfavoravel.

Palavras-chave: dermatomiosite, grave, corticoterapia

PD237 (13SPP-30319) - PRIAPRISMO - DOIS CASOS
CLINICOS COM DIFERENTES ABORDAGENS
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O priapismo é uma patologia rara, caracterizada por erecgdo prolongada nao
associada a qualquer estimulo. Pode ser classificada como recorrente, isquémico
ou ndo isquémico. Através da apresentagdo de dois casos clinicos pretende-se
elucidar a abordagem clinica preconizada consoante o tipo de priapismo. Sera
descrito o caso clinico de um jovem de 16 anos com Drepanocitose e historia de
priapismo recorrente, que necessita de medicagdo para controlo dos episodios.
O segundo caso é referente a um jovem de 12 anos, sem antecedentes pessoais
ou familiares relevantes, que teve um episodio inaugural de priapismo com
mais de 8h de evolugédo e que necessitou de intervengao cirurgica. O esclareci-
mento da etiologia e fisiopatologia do priapismo permite distinguir os diferentes
tipos. Para uma abordagem terapéutica correcta ¢ importante diferencid-los. O
reconhecimento atempado do tipo de priapismo permite adoptar o tratamento
adequado, de forma a prevenir e/ou reduzir a taxa de complicagdes inerentes
a esta patologia, nomeadamente, a disfungéo eréctil.

Palavras-chave: Priapismo; Drepanocitose; Disfungio eréctil

PD238 (13SPP-57625) - STUVE-WIEDEMANN
SYNDROME: SHOULD HYPERTHERMIA RISK LIMIT
OUR CARE?

Paulo Venancio'; Henrique Antunes’; Delfin Tavares'
1- Servigo de Ortopedia, Hospital Dona Estefania, CHLC, EPE

Stuve-Wiedemann Syndrome (SWS) is a rare autossomal recessively inherited
disorder, usually associated with high mortality in the neonatal period mainly
due to episodes of hyperthermia possibly related to mitochondrial dysfunction.
Prolonged survivors have a phenotype characterized by progressive skeletal
anomalies including short stature, facial dysmorphism, spinal deformities,
arthrogryposis, bowing of the long bones and spontaneous fractures, and by
neurologic features resembling dysautonomia. Their long term prognosis is
better, raising ethical issues regarding surgical treatment, due to the suggested
relationship between the syndrome and malignant hyperthermia. The authors
report two cases of SWS, gipsy brothers with normal mental development, having
consanguineous parents: a seventeen year old girl, with arthrogrypotic elbows,
hands and feet and progressive loss of walking ability since her ninth birthday
and a three year old boy still with walking ability. Both were thoroughly evalu-
ated by a multidisciplinary team, being the diagnosis molecularly confirmed.
It is discussed the potential benefit of surgery in relation to the anesthetic risk.
The sister needed a width correction (multiple osteotomies and realignments)
to retain some walking ability. It is actually considered that hyperthermia
associated with SWS differs from malignant hyperthermia, possibly meaning
change in therapeutic attitude. Some authors describe several cases of patients
submitted to general anesthesia (mainly inhaled) without complications. She
has been submitted to two surgeries successfully. Controversy related to the
surgical benefits relating to the anesthetic risks remains, despite recent records
pointing otherwise. It is important to sustain follow up by a multidisciplinary
team deciding individually therapeutic options.

Palavras-chave: Stuve-Wiedemann Syndrome, high mortality rate, malig-
nant hyperthermia, anesthetic risks

PD239 (13SPP-62120) - PROPOSTA PROTOCOLO DE
AMBULATORIO

Ricardo Mota Pereira'; Dra Helena Roxo'; Prof. Ana Isabel'
1- Hospital Santa Maria

Os procedimentos realizados em pediatria (PRP) sio uma ferramenta util e eficaz
no diagnostico e tratamento das patologiasl que afectam os doentes de idade
pediatrica2. De resto, abrangem diversas areas, nomeadamente a gastroentero-
logia, a pneumologia, neurologia, hematologia e a reumatologia. Nao obstante
a existéncia de relatos de PRP realizados com criangas acordadas, a grande
maioria destes sdo efectuados sob anestesia geral ou sedagao3 sob orientagao de
um Anestesiologista. Resultante da evolugo verificada tanto nos instrumentos
de diagnostico, como nas técnicas disponiveis, é actualmente possivel dar uma
resposta abrangente que englobe praticamente todos os doentes das diversas
idades do 4mbito da pediatria. Assim, a grande maioria dos PRP é realizada em
regime de Ambulatdrio, ou seja, realizada sob anestesia geral ou sedoanalgesia,
em que a admissdo e a alta hospitalares decorrem no mesmo dia. O regime de
ambulatdrio apresenta um conjunto vasto de vantagens: « Vantagens de regime
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ambulatério na populagao pediatrica «Diminuigdo do tempo de separagdo com
os progenitores «Minimizagao da perturbagio nos padrdes de alimentagio/sono
da crian¢a «Diminuigdo do risco de infec¢des nosocomiais s Aumento do grau
de satisfagdo do doente/familia «Disponibilidade de vagas hospitalares para os
doentes mais complexos eDiminui¢io dos custos relacionados com hospitalizagiao
No entanto, a decisdo da inclusdo destes pacientes neste regime, deve ser
determinada pela cumprimento de um conjunto de critérios predefinidos.
A American Society of Anesthesiology (ASA) e a International Association
for Ambulatory Surgery (IAAS) produziram recomendagdes para cirurgia
de ambulatério. Contudo, a sua aplicabilidade em doentes de idades pedia-
tricas e submetidos a PRP carece de ajustamentos4. Do mesmo modo, e por
ser uma realidade recente, ainda ndo existem guidelines baseadas em graus
de evidéncia cientifica fortes. De acordo com a experiéncia de vérios anos da
nossa Unidade, e aplicando a regis artis actual, propomos a defini¢do de um
protocolo de actuagdo baseado na aplicabilidade de critérios de inclusdo para
procedimentos em regime de ambulatério divididos em 3 categorias: Critérios
médico-cirtrgicos, Status fisico-clinico da crianga e critérios Sociais. Nestes,
estdo incluidos os factores que melhor contribuiram para a adop¢ao de medidas
profilaticas para a ocorréncia das complicagdes mais frequentes identificadas
pela literatura. Neste momento, estd em curso um estudo prospectivo, que visa
avaliar e correlacionar os doentes em regime de ambulatério submetidos a PVE
e a ocorréncia de complica¢des tanto intra-hospitalares, como nas primeiras
24 horas ap0s alta hospitalar.

Palavras-chave: Revisdo protocolo ambulatdrio pediatria

PD240 (13SPP-10719) - BASTA UM INSTANTE PARA
UM ACIDENTE...ONDE FOI PARAR A PONTA DO
LAPIS?

Angela Pereira’; Angela Oliveira’; Helena Silva'; Vania Machado!
1- Servigo de Pediatria Hospital de Braga

Introdugdo: O abcesso cerebral ¢ uma patologia que geralmente se associa a
elevada morbi-mortalidade,pelo que o reconhecimento precoce é fundamental
na melhoria do prognoéstico.A etiologia traumatica tem apresentado uma inci-
déncia crescente,contrastando com a divulgagao de medidas preventivas, ainda
ndo integradas na rotina de alguns cuidadores.Lesoes penetrantes constituem
apenas uma pequena fragdo das lesdes traumaticas. Caso clinico: Menino de
16 meses de vida, saudavel. No infantario tera ocorrido traumatismo no olho
direito,ndo presenciado(eventualmente com pega de lego),do qual resultou ferida
na palpebra cujo encerramento foi feito com cola bioldgica no hospital da area
de residéncia.Apds cerca de 4h,iniciou febre,vomitos e prostragio, pelo que foi
realizadaTC-CE:«fratura do teto da érbita associada a ar endocraneano e esqui-
rola 6ssea endocraneana, sem colegdes hemdticas sub/extradurais»,instituida
antibioticoterapia(ceftriaxone+flucloxacilina) e transferido para o Hospital de
Braga. Ao exame fisico encontrava-se palido,prostrado,com sinais inflamaté-
rios periorbitarios a direita e encerramento palpebral.Realizada pungido lom-
bar-liquor inflamatdrio sugestivo de meningite-e adicionada vancomicina.Em
D11 de internamento apresentou crise convulsiva parcial inaugural,repetindo
TC-CE:«presenga de cole¢io abcedada frontal direita,em relagio com esquirola
6ssea/corpo estranhore iniciou entdo valproato de sédio e metronidazol;realizada
também pungao com drenagem de 6ml de contetido purulento,sendo isolado
Streptococcus intermedius sensivel. Manteve cole¢ao abcedada ndo resolvida pelo
que foi submetido a craniotomia em D22,extraindo-se para além do abcesso
volumoso, um corpo estranho cujo estudo concluiu tratar-se de ponta de lapis.
Alta em D45 de internamento,apds completar 5 semanas de antibiético endo-
venoso. Evolugéo favorédvel até a data,sem recidiva e sem défices neuroldgicos
focais,mas com recorréncia de crise convulsiva apds 2 meses(sob valproato).
Conclusao: Embora raro, o diagndstico de abcesso cerebral deve colocar-se
perante sinais de lesao intracraneana. Lacerages da palpebra podem camuflar
penetragao profunda:o teto da 6rbita oferece uma rota de entrada facil para
um corpo estranho.O caso apresentado ¢ disso um exemplo:ao contar a his-
toria de lesdo com lego e perante pequena ferida,mais tarde complicada com
celulite exuberante,no foi possivel reconhecer desde o inicio o objeto como
penetrante,o que teria modificado a intervencao cirurgica inicial.
Palavras-chave: abcesso cerebral, celulite periorbitdria, traumatismo
penetrante
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PD241 (13SPP-32575) - EXPOSICAO VOLUNTARIA A
TOXICOS EM ADOLESCENTES - EXPERIENCIA DE
UM SERVICO DE URGENCIA PEDIATRICA

Patricia Cardoso'; Mariana Domingues’; Lia Gata'; Gustavo Janudrio'; Fernanda Rodri-
gues'; Luis Januério’
1- Hospital Pediatrico Carmona da Mota - Centro Hospitalar e Universitirio de Coimbra

Introdugéo: A exposi¢do voluntaria a substincias potencialmente toxicas na
adolescéncia é um problema de incidéncia crescente. Entre as varias razdes
para este comportamento de risco encontram-se vontade de experimentar, res-
posta a pressdo dos pares e outras circunstancias que afectam a vida dos jovens.
Objectivos: Caracterizar as exposigdes voluntdrias a téxicos em adolescentes, a
partir da experiéncia de um servigo de urgéncia (SU). Métodos: Estudo retros-
pectivo e descritivo dos episddios de exposigao voluntdria a toxicos, num SU,
de Janeiro de 2011 a Junho de 2012, em adolescentes com idade superior a 12
anos. Analisaram-se pardmetros demogrificos, tipos de exposigao, apresen-
tagao clinica, antecedentes pessoais, exames complementares de diagndstico
(ECD), tratamento e evolugéo. Resultados: Ocorreram 74 episodios de expo-
si¢do voluntdria a toxicos (0,63% dos episddios de urgéncia nesta faixa etdria).
Verificou-se predominio do sexo feminino (62,2%), sendo a mediana de idades
16 anos. O sexo feminino esteve associado a 81% das exposi¢des medicamen-
tosas. A intoxicagao etilica aguda ocorreu em 51,4% dos casos (3 casos de co-
exposi¢ao), a exposigdo medicamentosa em 43,2% (co-exposi¢do num caso)
e a outras drogas em 9,5% (co-exposigdo em 2 casos). Houve 96 exposi¢des
a diferentes toxicos. Destas, 32,3% a psicofarmacos, 17,7% a bebidas destila-
das, 13,5% a bebidas fermentadas e 11,5% a analgésicos e anti-inflamatdrios.
Em 35% dos casos existiam antecedentes de patologia neuropsiquiatrica e em
36,5% problemas sociais, maioritariamente nos casos de exposi¢do a farmacos.
Apresentaram alteragdes clinicas 56 doentes, predominantemente neuroldgicas.
Foram realizados ECD em 90,5% dos casos, a maioria laboratoriais. A lavagem
gastrica foi realizada a 19 doentes e em 21 foi administrado carvao activado
(em 8 doentes ap6s a primeira hora). Decidido internamento em 95% dos casos
(duragdo minima 4 horas, méxima 72 horas). Nao houve sequelas graves. Houve
recorréncia de exposi¢do medicamentosa num caso. Conclusdes: Predominaram
as intoxicagoes etilicas e as medicamentosas. Apesar da sua indicagao restrita,
a descontaminag¢do com lavagem géstrica e carvao activado foi frequentemente
utilizada. O sexo feminino, antecedentes de psicopatologia e problemas sociais
encontraram-se associados principalmente as intoxica¢des medicamentosas.

Palavras-chave: toxicos, adolescentes, exposi¢ao voluntdria

PD242 (13SPP-50841) - DOR ABDOMINAL AGUDA -
DESAFIO DIAGNOSTICO

Maria Inés Alves'; Joao Nascimento'; Carla Garcez'; Miguel Costa'; Filipa Balona'; Sofia
Martins'; Jorge Correia Pinto?
1- Servigo de Pediatria do Hospital de Braga; 2- Servigo de Cirurgia Pedidtrica do Hospital de Braga

Introdugdo: A dor abdominal (DA) aguda constitui uma das queixas mais
frequentes em idade pediétrica. E um sintoma multifacetado, englobando um
largo espetro de situagdes. Ao pediatra importa diagnosticar, em tempo util,
se esta na presenga de abdomen agudo, se a situagdo é urgente/emergente e se
hé indicagao para tratamento médico ou cirurgico. O diagnéstico provavel é
frequentemente sugerido pela idade e apresentagéo clinica. Apresentam-se 3
casos clinicos referentes a pacientes, previamente saudaveis, sem histéria de
traumatismo, febre ou alteracdo das caracteristicas das fezes. Caso 1: 21 meses,
com DA em cdlica e vOmitos alimentares e hematicos com 48horas de evolugao.
A observagio, abdémen levemente distendido, sem defesa ou sinais de irritagio
peritoneal. Analiticamente com leucocitose. A radiografia abdominal simples
revelou niveis hidroaéreos sugestivos de obstrugao intestinal e a ecografia
suspeita de invaginagdo ileo-ileal. Realizada laparotomia exploradora, obser-
vando-se, no intestino delgado, lesdo diverticular nido perfurada; submetido a
enterectomia segmentar. O exame anatomopatoldgico revelou diverticulo de
Meckel com diverticulite. Caso 2: 24 meses, com DA em c6lica com 4 dias de
evolugdo. Exame objetivo sem alteragdes de relevo. Ecograficamente suspeita
de corpo estranho perfurativo na transigdo ileo-cecal. Nao observado corpo
estranho na tomografia computadorizada sem contraste ou ileo-colonoscopia.
Realizada laparoscopia exploradora visualizando-se perfuragio e inflamagao
do ileo terminal por corpo estranho (palito de madeira). Caso 3: 10 anos, com
DA em célica com 6 dias de evolugao, de agravamento progressivo e posterior
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focalizagdo na fossa iliaca direita (FID). Com dor a palpagio profunda e per-
cussdo da FID. Ecografia sugestiva de invaginagéo ileo-coélica e critérios de
apendicite aguda. Submetido a laparoscopia exploradora com identificagao de
invaginagio ileo-cdlica (feita redugdo pneumatica) e apéndice ingurgitado com
fecalitos (executada apendicectomia). O exame anatomiopatoldgico revelou
apéndice ileo-cecal normal. Conclusdo: Nem sempre os dados da anamnese e
exame objetivo sdo suficientes para o estabelecimento do diagnéstico correto da
entidade DA aguda, uma vez que os diagnésticos diferenciais sdo direcionados
para as patologias mais frequentes. A ecografia é o exame imagioldgico mais
solicitado para avaliagdo de dor abdominal, permitindo, na maioria das vezes,
o diagnostico definitivo e uma orientagdo para o tratamento mais adequado.
Palavras-chave: Dor abdominal; Orientacao; Tratamento

PD243 (13SPP-53788) - RECEM-NASCIDO NO SERVICO
DE URGENCIA - CASUISTICA DE UM ANO

Pedro Cruz'; Marta Albuquerque Pinto'; Maria Filipe Barros'; Jos¢ Maio'
1- Hospital de Faro, EPE

Introdugdo: A parentalidade traduz-se num misto de alegria e orgulho mas,
paralelamente, engloba inimeros receios e diividas. Os recém-nascidos (RN),
pela fragilidade aparente e dependéncia, associam-se a um periodo especial-
mente critico e dificil para os pais que muitas vezes procuram no Servigo de
Urgeéncia (SU) o esclarecimento e apoio para o desconhecido que enfrentam.
Objectivo: Estudo da prevaléncia, caracterizagio e analise das admissdes de RN
no SU. Material e Métodos: Anilise retrospectiva de processos do SU e do Sis-
tema de Apoio ao Médico no periodo de 1 Janeiro a 31 de Dezembro de 2011.
Foram excluidas as admissdes por transferéncia hospitalar e processos ausentes
ou indevidamente preenchidos. Os pardmetros analisados incluiram a idade,
sexo, més, dia semanal, hora de admissio, concelho de residéncia, referencia-
¢do, motivo, exames complementares, diagnéstico e destino. Resultados: Foram
analisadas 588 admissdes, representando 1.2% do total das admissdes no SU
em idéntico periodo, correspondentes a 466 RN. A idade média foi de 15 dias,
com predominio do sexo masculino (56%), com maior nimero de admissoes
a serem registadas nos meses de Fevereiro e Margo. A 22 feira foi o dia semanal
com maior afluéncia, bem como o periodo compreendido das 8-16h. Houve
referenciagdo prévia em 14% dos casos. Os motivos mais frequentes de recurso
a0 SU foram “choro excessivo’, “ictericia’, “obstru¢do nasal” e “lesdes cutaneas”
Em 29% das admissdes verificou-se a realizagdo de exames complementares de
diagndstico. Os diagndsticos com maior expressdo foram “colicas do lactente”,
“sem doenga aparente’, “infec¢ao respiratéria alta” e “ictericia fisiologica”. Resul-
taram em internamento 13% das admissoes. Conclusdes: A maioria das idas ao
SU foi desprovida de referenciagio e motivada por situagdes nio urgentes, com
todo o potencial risco infeccioso inerente para um RN de outra forma saudavel.
Apesar das estratégias de prevencao e de informacdo no periodo perinatal, é
determinante um maior investimento na Educagéo para a Satde, para que se
minimize a inseguranga parental previamente abordada. E ainda fundamental
a correcta interpretagio de situagdes verdadeiramente patoldgicas, de forma
a efectuar uma abordagem diagndstica e terapéutica tio precoce como eficaz.

Palavras-chave: Recém-nascido, Servigo Urgéncia

PD244 (13SPP-64740) - MORDEDURAS DE ANIMAIS
NA URGENCIA

Marta Loureiro'; Marta Almeida'; Ana Queiroz'; Joao Franco'; Ana Alves!; Manuela
Braga'; Paulo Calhau'
1- Hospital Garcia de Orta - Servigo de Pediatria

Introdugéo: As mordeduras de animais, em particular as provocadas por cées,
sdo um tipo de acidente comum. Estas feridas sdo mais frequentes em idade
pediatrica, sendo potencialmente graves nesta faixa etaria pelo maior risco de
envolvimento da cabega, face e pescoco. Entre as suas complicagdes destacam-se
as infecciosas, estéticas e psicoldgicas. O risco de infecgio da ferida é determi-
nado pelo seu grau de profundidade, localizagao, necessidade de encerramento,
tempo de evolugdo e agente agressor. Este trabalho visa caracterizar os casos de
mordeduras de animais quanto a sua epidemiologia, apresentagao, abordagem
na Urgéncia e complicagoes. Material e métodos: Anilise descritiva simples
dos processos clinicos das criangas admitidas na Urgéncia com o diagndstico
final de “Mordedura” entre Janeiro de 2009 e Dezembro de 2011. Resultados:
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Registaram-se 183 casos de mordeduras de animais (52% sexo masculino),
correspondendo a 1,1% dos acidentes observados neste periodo. A maioria foi
provocada por cées (91%). As criangas apresentavam idade compreendida entre
8 meses e 17 anos (mediana 6 anos, moda 2 anos). Verificou-se um pico sazonal
nos meses da Primavera e do Verao (66%). A maioria dos ataques resultou em
lesGes em apenas um local anatémico (91%), sobretudo membros superiores
(37%). A média de idade das criangas com lesdes da cabega, face ou pescogo
foi inferior a das criancas com envolvimento de outras dreas (5,5 vs 7,6 anos,
p<0,001). Procedeu-se a encerramento da ferida em 14% dos casos. Foi reali-
zada profilaxia antibidtica em 73%, na maioria com amoxicilina e clavulanato.
Em 11 criangas (6%) registaram-se complicagdes infecciosas (10 infec¢des da
ferida, 1 abcesso). A taxa de infec¢do foi inferior no grupo sob antibioterapia
profildtica (2% vs 16%, p<0,001). Uma crianga foi internada e duas transferi-
das para outro hospital. Oito criangas mantiveram seguimento em Hospital de
Dia ou consulta de Cirurgia. Discussdao: A maioria das lesdes provocadas por
mordeduras de animais sdo ligeiras, ndo carecem de tratamento hospitalar e
tém bom progndstico. As criangas mais pequenas constituem um grupo mais
vulneravel, pela maior frequéncia com que sao acometidas e pelo maior risco
de envolvimento de estruturas vitais. A profilaxia antibi6tica tem um papel
importante, sobretudo em feridas com elevado risco de infecgao. Salienta-se a
importéncia de campanhas de sensibilizagdo junto dos prestadores de cuidados
e donos de animais para a prevencio destes acidentes.

Palavras-chave: mordedura, infec¢io, acidentes

PD245 (13SPP-65806) - RECURSO AO SERVICO DE
URGENCIA PEDIATRICA: RAZOES E ADEQUACAO.

Joana Bordalo’; José Pedro Antunes? Maria Miguel Almiro® Joana Sequeira'; Silvia
Almeida®

1- USF Flor de sal - ACeS Baixo Vouga II; 2- UCSP Tlhavo 1 - ACeS Baixo Vouga II; 3- Servigo
de Pediatria do Centro Hospitalar Baixo Vouga

Introdugdo: Os servigos de urgéncia pedidtricos (SUP) tém-se transformado
na principal porta de entrada do SNS, condicionando o seu funcionamento.
A facilidade no acesso ao SUP, a disponibilidade de consulta e exames com-
plementares de diagnéstico(ECD), a falta de capacitagdo dos pais e o desco-
nhecimento da organiza¢io dos cuidados de satide primarios(CSP), podem
justificar as conhecidas “falsas urgéncias”. Objectivos: Conhecer as razdes que
levam os cuidadores a recorrer ao SUP e avaliar a sua adequagdo. Metodo-
logia: Estudo observacional, analitico e transversal. Selecionadas as criangas
que recorreram ao SUP em 5 dias ndo consecutivos (dezembro 2011-janeiro
2012). Avaliaram-se aspetos sociodemograficos, seguimento habitual, modo de
recurso ao SUP, motivos e duragdo da doenga, procedimentos no SUP e des-
tino ap6s alta. Criaram-se 2 grupos: A - criangas que recorreram por iniciativa
propria, orientacio da linha satide 24h, do médico particular ou de clinicas;
e B - encaminhadas pelos CSP, consulta externa hospitalar ou transferidas de
outros hospitais. Estatistica em Excel® e SPSSv19°. Resultados: Avaliaram-se
504 criangas, 53,8% do sexo masculino e idade média de 3,46 anos. A maioria
residia préximo ao SUP (70%) e 57,6% seguida pelo médico de familia. Recor-
reram por iniciativa prépria 92,1% e 3,6% referenciadas pelos CSP. A maioria
triada com cor verde (60,7%) e com menos de 24 horas de evolugédo (44,5%).
Os motivos mais frequentes foram febre e tosse. No grupo A, 34,2% justificou
a ida ao SUP por gravidade clinica, ou por ndo terem sido atendidos nos CSP
(23,0%). No grupo B, 42,9% foi enviada por duvida diagnéstica ou por situagao
emergente/urgente (32,1%). A maioria nio fez qualquer ECD ou tratamento. A
patologia respiratoria predominou e 94,6% tiveram alta para o domicilio.Destas
55,6% sem qualquer prescri¢ao. No periodo diurno, consideraram-se adequa-
das 39,0% das situacdes e, no noturno 48,6%. Obteve-se correlagio estatistica-
mente significativa(p<0,005) entre os episddios adequados e cor da triagem,
envio pelos CSP, duragdo da doenga, grupo B, realizagio de ECD, tratamentos
e alta com medicagao. Conclusdo: Grande parte dos utentes dirigiram-se ao
SUP por iniciativa propria e a maioria das situagdes foi considerada inadequada
por falta de gravidade clinica objetivavel. A sobrecarga dos SUP com “falsas
urgéncias” constitui um desperdicio de recursos, aumenta a ansiedade dos pais
e da crianga e afeta a qualidade dos cuidados prestados.

Palavras-chave: urgéncia pediatrica , procura inadequada
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PD246 (13SPP-23098) - O METODO DE CASCADE
SCREENING NA IDENTIFICACAO DE DOENTES COM
HIPERCOLESTEROLEMIA FAMILIAR

A.M. Medeiros'; E. Leitao% A. C. Alves'; M. Bourbon'

1- Unidade de I&D, Grupo de Investigagao Cardiovascular, Departamento de Promogio da Saude
e Doengas Cronicas, Instituto Nacional de Saide Dr. Ricardo Jorge, Lisboa, Portugal; 2- Center
for Biodiversity, Functional & Integrative Genomics (BioFIG), Portugal

Introdugio: A Hipercolesterolemia Familiar (FH) é uma doenga genética do
metabolismo dos lipidos definida por mutagdes nos genes LDLR, APOB e
PCSK9. Caracteriza-se clinicamente por niveis elevados de colesterol LDL,
que se vao depositando nas artérias conduzindo a uma doenga cardiovascular
prematura. De acordo com a frequéncia europeia (1:500) estima-se que existam
cerca de 20.000 individuos afectados com FH, mas a doenca encontra-se sub-
diagnosticada no nosso pais. O método de Cascade Screening (CS) permite a
identificagdo de novos casos com FH através do estudo molecular de varios
individuos de uma familia identificada previamente com FH. Objectivo: O
objectivo deste trabalho ¢ estabelecer a importancia do CS na identificagdo de
novos casos de FH, que de outro modo nao seriam diagnosticados. Métodos:
A caracterizagdo bioquimica de casos-index/familiares inclui a determinagao
directa dos valores de colesterol total (CT), c-LDL, c-HDL, triglicéridos, apoAl,
ApoB, Lp(a) e sdLDL. A caracterizagao genética inclui o estudo dos genes
LDLR, APOB e PCSKO9. Resultados: O Estudo Portugués de FH identificou um
total de 496 individuos com FH, incluindo 207 casos-index (80 criangas, 127
adultos) e 289 familiares (73 criangas, 216 adultos) através do método de CS.
Os valores de CT, c-LDL, ApoAlI e sdLDL nos familiares sio estatisticamente
inferiores aos valores determinados nos casos-index, para ambos os grupos
etarios (pediatrico e adultos). No grupo pedidtrico, para os casos identificadas
através de CS obteve-se CT=270,21£59,20mg/dL, c-LDL=202,43+52,58mg/
dL, sdLDL=23,56+8,77mg/dL, apoAI=123,70+23,84mg/dL, e nos casos-index
CT=312,68+59,66mg/dL, c-LDL=234,56+60,67mg/dL, sdLDL=38,54+15,44mg/
dL, apoAI=136,45+23,74mg/dL (p<0,001, p=0,006, p=0,005, p=0,037, p=0,020).
Entre as criangas identificadas pelo método de CS, 43.1% e 22.8% ndo preen-
chem os critérios (Simon Broome) de FH para os valores de CT e c-LDL, res-
pectivamente, significando que a caracterizagdo bioquimica seria insuficiente
para a identificagdo destes casos. Conclusdo: Os resultados obtidos sugerem
que o método de CS é um método custo-efectivo para a identifica¢do de novos
doentes com FH, principalmente criangas, pois o seu fendtipo, muitas vezes, nao
permite o seu diagndstico clinico. O CS permite a identificagao precoce destes
doentes com elevado risco cardiovascular, contribuindo assim para a redugio
da sua morbilidade e mortalidade através da implementagdo de aconselhamento
adequado e medidas terapéuticas quando necessario.

Palavras-chave: Hipercolesterolemia Familiar, Dislipidemia, Risco Cardio-
vascular, Lipidos

PD247 (13SPP-23280) - CAUSA RARA DE
INSUFICIENCIA CARDIACA EM IDADE PEDIATRICA:
ANEURISMA VENTRICULAR ESQUERDO
CONGENITO

Sampaio Nunes, MA'; Airosa, L, Gamboa, S’; Ekumba, J% Sousa Uva, M'; Magalhaes, MP!
1- Clinica Girassol Luanda e Hospital da Cruz Vermelha Portuguesa; 2- Clinica Girassol Luanda;
3- Hospital Pedidtrico de Luanda

Introdugéo: O aneurisma ventricular esquerdo congénito (AVEC) constitui
uma entidade pouco conhecida e potencialmente mortal. Normalmente este
ocorre de forma isolada. Materiais, Métodos e Resultados: Durante o ano de
2012 foram consecutivamente diagnosticados 3 AVEC em 3 doentes jovens do
sexo feminino (4, 13 e 14 anos de idade). A manifestagio clinica predominante
era insuficiéncia cardiaca congestiva (ICC) refractdria a terapéutica médica. Foi
feito o diagndstico preciso nas 3 doentes, recorrendo as técnicas imagioldgicas
de ecocardiografia e TC multicorte. Os aneurismas eram predominantemente
apicais e multilobulados. As artérias corondrias nao apresentavam alteracoes
nas 3 doentes. Todas as doentes foram submetidas, com successo, a ventricu-
loplastia esquerda. O exame histoldgico das pegas ressecadas revelou tecido
fibroso intercalado com fibras musculares. Concluséio: Foi observada uma
taxa invulgar de diagnostico de AVEC na nossa Unidade. O AVEC aparenta
ser uma alteragdo do desenvolvimento com complica¢des inerentes tais como
ICC, arritmias potencialmente mortais, morte subita e embolia periférica. A
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correcgdo cirtrgica deve ser realizada precocemente de forma a prevenir com-
plicagdes futuras. A remodelagio do ventriculo esquerdo pela cirurgia parece
providenciar uma melhoria progressiva até a normalizagao da fracgao de ejec-
¢ao do ventriculo esquerdo.

Palavras-chave: Aneurisma Ventricular; Insuficiéncia Cardiaca

PD248 (13SPP-25500) - ANEURISMA INCIDENTAL DO
SEPTO INTERVENTRICULAR MUSCULAR

Céarmen Silva'; Esmeralda Rodrigues’; Ana Luisa Neves? Cristina Castro’
1- Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar de Sao Jodo (C.H.S.].), E.E.P, Porto; 2- Servigo de
Cardiologia Pediatrica, C.H.S.J., E.E.P, Porto

Introdugio: A maioria dos aneurismas do septo interventricular muscular (ASIVM)
ocorre em adultos e é secundaria a oclusdo das artérias corondrias com subsequente
isquemia miocdrdica e enfarte. Esta entidade, ainda que raramente, também ocorre
em idade pediatrica, podendo ser congénita ou adquirida. Descrigao do caso: Lac-
tente com antecedentes neonatais e familiares irrelevantes, internada aos 2 meses de
idade por bronquiolite aguda a Virus Sincicial Respiratdrio, altura em foi constatado
sopro cardiaco sistolico de grau II/VI mais audivel no bordo esquerdo do esterno. O
ecocardiograma inicial demonstrou um foramen ovale patente com shunt esquerdo-
direito e a presenga de um ASIVM, com septo interventricular intacto, fun¢io global
do ventriculo esquerdo (VE) conservada e sem alteragdes visiveis das corondrias;
electrocardiograma com bloqueio cardiaco de ramo esquerdo e marcadores de
necrose miocardica normais. Foi decidida atitude expectante com orientagdo para
consulta de Cardiologia Pedidtrica. Aos 4 meses apresentava-se sem sintomatolo-
gia aparente, ao exame objectivo com perfil tensional adequado e figado palpavel
cerca de 3 cm abaixo do rebordo costal direito, sendo que o ecocardiograma reve-
lou uma lamina de liquido pericardico com 8 mm, na face diafragmatica. A angio-
TC cardiaca confirmou a presenca de ASIVM com corondrias normais e fungdo
VE conservada. Apds discussao do caso, foi instituida terapéutica com captopril,
a qual foi suspensa por intolerancia oral, e furosemida. Actualmente apresenta-se
clinicamente estavel, com derrame pericardico sobreponivel e mantendo vigildncia.
Comentarios finais: A evolugao clinica das criangas com ASIVM ¢é pouco conhe-
cida. Apesar de estar descrita a sua associagdo com alteracdes estruturais do coragio
direito, a maioria nao se acompanha de outras alteragdes cardiacas. Recentemente
foi descrita uma causa genética, nao se recomendando, no entanto, efectuar rastreio
aos familiares de 1° grau, dada a sua raridade. Atendendo ao desconhecimento da
sua histdria natural, o aconselhamento ¢ dificil, sendo fundamental a vigilancia
clinica continua a longo prazo.

Palavras-chave: Aneurisma do septo interventricular muscular

PD249 (13SPP-28938) - COARTACAO DA AORTA: UM
DIAGNOSTICO A NAO ESQUECER - A PROPOSITO DE
DOIS CASOS CLINICOS

Rita Lourengo'; Luisa Martins'; Ana Luisa Rodrigues'; M. Rita Soares'; Paula Maciel';
Isabel Menezes?; José Neves®; Carlos Pereira Duarte!

1- Servigo de Pediatria do Hospital do Divino Espirito Santo de Ponta Delgada, EPE, Sao Miguel
(Agores); 2- Servigo de Cardiologia Pediatrica do Hospital de Santa Cruz, EPE, Lisboa; 3- Servigo
de Cirurgia Cardiotorécica do Hospital de Santa Cruz, EPE, Lisboa

Introdugio: A coartagdo da aorta (CAo) é uma malformagio comum, representando
6-8% das cardiopatias congénitas, estando por vezes associada a outras anomalias
cardfacas. E habitualmente diagnosticada na infancia ou inicio da idade adulta,
dependendo da gravidade da obstrugao e das malformagdes associadas. Caso Cli-
nico 1: Crianga de 12 anos, sexo masculino, seguida em consulta de Medicina Fisica
e de Reabilitagao por escoliose toraco-lombar. Antecedentes familiares irrelevan-
tes. Referenciado a consulta de Pediatria por sopro sistélico e hipertensdo arterial
(HTA). Referia cefaleias ocasionais, sem outra sintomatologia associada. Ao exame
objectivo apresentava sopro sistolico grau III/VI, mais intenso no épex cardiaco,
sem irradiagdo. Pulsos femorais nao palpaveis. Tensdes arteriais acima do P95 nos
membros superiores e nio mensuraveis nos membros inferiores. Radiografia tord-
cica sem alteragdes. Por suspeita de CAo realizou Ecocardiograma observando-se
valvula adrtica bictspide. A angiografia por tomografia computorizada (angio-
TC) cardiaca permitiu o diagnéstico de CAo istmica, com existéncia de varias
colaterais. Iniciou terapéutica anti-hipertensora com propanolol e captopril e foi
submetido a correcgio cirtrgica. Caso Clinico 2: Crianga de 8 anos, sexo mascu-
lino, com antecedentes irrelevantes, referenciada a consulta de Pediatria por sopro
sistélico. A observagdo, apresentava sopro sistélico grau II-III/V1, audivel em todo
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o pré-coérdio. Pulsos femorais nao palpaveis. Normotenso. Ecocardiograma com
dilatagao das cavidades direitas, valvula adrtica bictispide e fluxo com extensdo em
toda a didstole sugestivo de CAo significativa. A angio-TC cardiaca confirmou o
diagnéstico de CAo distal a artéria subclavia esquerda. Foi submetido a dilatagao
percutanea com baldo. Discussdo: Destaca-se a importéncia da pesquisa do pulso
femoral e da medigao da tensdo arterial como parte integrante do exame objectivo
da crianga. A CAo deve fazer parte do diagnostico diferencial de HTA. Alteragdes
fisiologicas importantes, sob a forma de hipertrofia ventricular esquerda, HTA sisté-
mica ou doenga vascular sdo complicagdes frequentes em doentes com diagndstico
e correc¢do tardias. A sobrevida em doentes néo tratados é de aproximadamente
35 anos, com mortalidade de 75% aos 50 anos. A associagdo entre CAo e valvula
aortica bictispide ¢ frequente (30-40%).

Palavras-chave: coartagio adrtica, manifestagdo, diagnostico, terapéutica

PD250 (13SPP-29018) - CAUSA RARA DE DOR
TORACICA
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Pedidtrica - Hospital Pedidtrico Carmona da Mota Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

Introdugéo: A referenciagdo a Cardiologia Pediatrica (CP) é frequentemente moti-
vada por sintomatologia comum, tal como toracalgia. Embora geralmente de indole
benigna, é motivadora de grande ansiedade, até pela hipotética associagdo com
doenga cardiaca; no entanto, outras etiologias devem ser evocadas. Descrigdo de
casos: Os autores apresentam 2 casos de referenciagio a CP por toracalgia, em que
o diagndstico final foi do foro oncoldgico. Caso 1: Adolescente, sexo feminino, 14
anos, previamente saudavel, referenciada por precordialgias de intensidade ligeira
amoderada, com irradiagdo ao ombro esquerdo, sem factor precipitante ou alivio
com analgésicos comuns. Ao exame objectivo apresentava sopro sistolico II/VI no
2° espago intercostal esquerdo, sem outras alteragdes. Realizou ecocardiografia
transtoracica (ETT) que demonstrou uma massa liquida capsulada (7*9cm), que se
estendia desde a bifurcagido dos ramos da artéria pulmonar (AP), 4 face anterior do
coragdo, comprimindo a cAmara de saida do ventriculo direito e tronco da AP. Para
esclarecimento anatomico realizou Ressonéncia Magnética torécica, mostrando lesao
expansiva predominantemente quistica de 9,5x7,5cm, de limites bem definidos, que
contactava com vérias estruturas vasculares, coragio e parede toracica anterior. Foi
submetida a quistectomia e timectomia parcial; a andlise anatomo-patoldgica do
material confirmou tratar-se de um teratoma quistico maturo do timo. Actualmente
mantém-se assintomatica, sem medicagio. Caso 2: Adolescente, sexo feminino, 15
anos, referenciada por episddios de toracalgia anterior sem irradiago, factores de
alivio ou agravamento, acompanhada de sensagao de palpitagdes com cerca de 8
dias de evolugio e, no dia da observacio, sensagdo de cansago facil; antecedentes
de traumatismo torécico 4 meses antes do inicio das queixas. A observagdo cons-
tatado sopro sistolico grau II/VI no foco pulmonar e atrito pericardico em decu-
bito dorsal; restante exame sem particularidades. Da avaliagdo cardioldgica, ETT
com derrame pericardico ligeiro a moderado sem compromisso hemodinémico e
massa mediastinica anterior, de aspecto heterogéneo, condicionando alteragdes no
fluxo da AP. Estudo imagioldgico complementar mostrando volumosa formagao
expansiva solida no mediastino anterior estendendo-se desde o mantibrio esternal
até ao coragdo, condicionando estreitamento da veia cava superior, tronco venoso
braquicefalico esquerdo e AP direita. Realizada excisdo cirtrgica, com exame his-
topatoldgico compativel com Linfoma primitvo de células B; instituida terapéutica
anti-neopldsica, ainda em curso. Conclusdes: A apresentagio dos casos clinicos des-
critos realga o facto de que sintomas comuns e normalmente benignos, tais como
a toracalgia, podem ocultar patologias menos frequentes e potencialmente graves,
sendo necessaria a abordagem minuciosa destes doentes.

Palavras-chave: Toracalgia, pediatria, tumores mediastino
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Gamboa, IL'; Airosa, LF'; Rebelo, M% Sampaio Nunes, MA *
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Introdugio: A malformagio aneurismética da Veia de Galeno (MAVG) é uma for-
magio venosa sacular tnica da linha média com aferéncias bilaterais pertencentes
aos sistemas arteriais prosencefalico e mesencefélico. E uma malformagio congé-
nita rara com incidéncia menor que 1% entre as malformacoes cerebrais vasculares.
Caracteriza-se anatomicamente pela presenca de multiplos shunts arteriovenosos
drenando para uma veia mediana prosencefalica, um vaso embriondrio normal-
mente ausente na vida adulta.Em termos angioarquitectorais as MAVG podem ser
divididas em dois sub-tipos:aforma mural e a forma coroidal, mais comum e mais
grave. Sua etiologia é desconhecida e ndo hd heranga familiar descrita. A insuficiéncia
cardiaca (IC)é o sintoma mais frequente durante o periodo neonatal e convulsdes
ou outros sinais neuroldgicos sdo pouco frequentes. Descri¢do do caso: Recém-
nascido termo, nascido de parto hospitalar eutécico com Apgar 5/6, peso 3,4 kg e
que no 3¢ dia de vida, inicia quadro de dispneia, adejo nasal, tiragem intercostal e
cianose central que foi interpretado como Broncopneumonia e instituida antibiote-
rapia. Posteriormente, foi solicitada a avaliagdo de Cardiologia Pedidtrica por apre-
sentar: precordio hiperdindmico e sopro holossistélico no bordo esternal esquerdo
com irradiagdo para o pescogo. O exame fisico da cabega revelou sopro continuo
audivel na fontanela anterior. O RN foi admitido por Insuficiéncia Cardiaca (IC)
com Hipertensao Pulmonar. Dos exames complementares de diagnostico salienta-
se :RX do térax -cardiomegalia com vascularizagdo normal O Ecocardiograma
revelou comunicagio interventricular (CIV) com fluxo laminar direito-esquerdo,
insuficiéncia trictispide moderada. Retorno venoso pulmonar normal e Hiperten-
sdo pulmonar. A ultrassonografia transfontanelar revelou MAVG tipo coroideu
com aumento do fluxo cerebral, que foi confirmada pela Angio- TC cerebral. Por
instabilidade hemodinamica, e IC refractéria 4 terapéutica médica nao foi possivel
arealizagdo de cateterismo de intervengao, life-saving, para oclusdo dos principais
ramos fistulosos. Faleceu no 31° dia de vida. Comentario: A propdsito deste caso
clinico, os autores fazem a revisao sobre as causas de IC no periodo neonatal, real-
¢ando os achados clinicos, patognomdnicos, desta malformacao cardiovascular
como etiologia de IC no recém-nascido.

Palavras-chave: Veia de Galeno; Insuficiéncia cardiaca
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Introdugio: A miocardite é uma doenga inflamatdria rara do miocardio com
necrose dos midcitos e infiltrado inflamatério associado. A etiologia mais comum
¢ a infeccdo virica, particularmente adeno ou enterovirus. As complicagdes reco-
nhecidas desta infec¢ao incluem miocardiopatia dilatada, insuficiéncia cardiaca
progressiva, arritmias e episddios tromboembolicos. A formagio de aneurismas
ventriculares é rara, na auséncia de enfarte miocardico associado. Caso clinico:
Os autores apresentam o caso de um recém-nascido de termo, com antecedentes
pré-natais irrelevantes. Ao 10° dia de vida iniciou quadro de hipotonia e gemido
persistente. Foi realizado rastreio séptico, que foi negativo e por agravamento clinico
com sinais de insuficiéncia cardiaca congestiva, foi pedida observagao por cardio-
logia pediatrica. Ao exame objectivo apresentava sinais de dificuldade respiratoria,
hepatomegglia e galope na auscultagao cardiaca. O ecocardiograma inicial revelou
dilatagdo severa das cavidades esquerdas com disfungdo ventricular esquerda grave
(fracgao de encurtamento (FEc) de 10-15%), o ECG apresentava QRS de baixa vol-
tagem associado a alteragdes inespecificas do segmento ST-T e analiticamente evi-
denciou-se elevagdo das enzimas cardiacas. Iniciou suporte inotropico endovenoso,
terapéutica diurética e imunoglobulina. Apesar de disfungéo cardiaca persistente em
ecocardiografias seriadas, verificou-se estabilizagdo hemodinamica gradual, com
melhoria clinica e laboratorial. Entretanto, a investigagao etioldgica previamente
realizada revelou PCR viral no sangue e fezes positiva a enterovirus, e nesta altura
amae recorda episddios de diarreia nos 2 dias apds o parto. A restante investigagao
foi negativa. Teve alta para o domicilio no 13° dia de doenga, mantendo disfungdo
cardiaca (FEc 20%), controlada com terapéutica anticongestiva oral, digoxina e
acido acetilsalicilico. Durante o seguimento em consulta assistiu-se a uma melhoria
progressiva da fungdo ventricular, mantendo, no entanto, dilatagdo das cavidades
esquerdas com desenvolvimento de aneurisma na regiao basal da parede lateral
do ventriculo esquerdo (VE) e hipertrofia ventricular compensatéria adjacente na
restante parede livre. Actualmente tem 26 meses e mantém-se clinicamente sem
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queixas, sob terapéutica com captopril. Na tltima avaliagdo ecocardiografica man-
tém dilatagdo do VE com FEc preservada, associada a aneurisma na parede livre
do VE de caracteristicas estaveis. Comentarios: No periodo neonatal a miocardite
a enterovirus ¢ uma doenga rara, mas grave e potencialmente fatal (estima-se 75%
de mortalidade nesta faixa etdria), com casos pontuais de recuperagio. A dilata-
¢do aneurismatica da parede ventricular é uma complicagdo rara da miocardite e
predispde a arritmias ventriculares eventualmente mortais, insuficiéncia cardiaca
congestiva e trombose mural com embolizagdo subsequente.

Palavras-chave: miocardite, aneurisma ventriculo esquerdo, insuficiéncia
cardiaca
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Introdugao: A coarctagio de aorta (CoAo) é definida como uma redugéo do limen
da artéria aorta descendente toracica, habitualmente ap6s a emergéncia da artéria
subclévia esquerda, na regido do canal arterial. £ a 6* cardiopatia congénita mais
comum, correspondendo a 6-8% do total de cardiopatias congénitas. O tratamento
percuténeo desta patologia permanece controverso nas CoAo nativas e nos lacten-
tes, pelo risco de recoarctagio e lesdes da parede adrtica. Objectivos: Descrigdo de
10 anos de experiéncia do nosso Centro no tratamento percutaneo da CoAo em
idade pedidtrica. Material e Métodos: Analise retrospectiva dos processos clinicos
das criangas com o diagndstico de CoAo tratadas percutaneamente. Foram anali-
sadas varidveis relacionadas com caracteristicas hemodinamicos pré e pos-trata-
mento, tipo de estratégia utilizada, complicagdes relacionadas com o procedimento,
evolugdo e necessidade de nova intervengao. Constituiram-se 2 grupos: grupo 1
correspondendo as coartagdes nativas e o grupo 2 que inclufa as recoartagdes. Os
dados foram tratados estatisticamente com recurso ao SPSS 17.0. Resultados: Nos
ultimos 10 anos foram efectuados 101 diagnésticos de CoAo com necessidade de
tratamento, 40 (39,6%) dos quais foram submetidos a intervengio percutinea e cor-
respondendo a 29 criangas/adolescentes. A populagao tinha idades compreendidas
entre os 9 dias e os 16 anos, com predominio do sexo masculino (60%). A clinica
preponderante foi a insuficiéncia cardiaca / choque nos recém-nascidos, enquanto
criangas mais velhas apresentavam Hipertensao Arterial (HTA) e/ou sopro cardfaco.
Todas as criancas estavam sintomaticas e com diferencial de Pressdo Arterial entre
membro superior e membro inferior superior a 20mmHg. O gradiente sist6lico
transcoartagdo pré dilatagdo era de 45mmHg (+/- 21mmHg) e pds dilatagdo de
20mmHg (+/- 20mmHg). No grupo 1 incluiram-se 13 criangas, das quais 4 neces-
sitaram de intervengdo posterior. Faziam parte do grupo 2 27 criangas, das quais
12 tinham sido submetidas a angioplastia prévia (evolugdo media até recoartagio
de 3,2 anos (minimo 1 ano e méaximo 13 anos). Das 15 criangas que tinham sido
submetidas a correcgdo cirtrgica prévia, a evolugio média até recoartagio foi de
4,4 anos (minimo 2 meses e maximo 10 anos). Necessitaram de reintervengao 5
criangas. Ndo ocorreram complicagdes relacionadas com o procedimento. Durante
a evolugdo 3 criangas desenvolveram aneurisma da Ao pés dilatagdo e 8 apresen-
tam HTA com necessidade de medicagdo. A evolugdo para recoartagao nao teve
diferenga estatisticamente significativa entre os dois grupos (p=0,223). Conclu-
soes: A dilatagao percutanea, associada ou ndo a colocagio de stent, tem eficacia
comprovada, e ¢ um procedimento seguro, sem complicagdes relevantes. Deve ser
considerada nos casos de recoartacio ou naqueles com CoAo nativa, que nao sao
candidatos a intervengdo cirtrgica.

Palavras-chave: Coartagdo da Aorta, angioplastia, Stent
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Menina de 3 anos ¢ levada a presenca do seu médico de familia por apresentar
febre com 2 dias de evolugio. Foi feito o diagndstico clinico de amigdalite, sendo
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medicada com antibiético (cefaclor). A D2 de antibioterapia atinge apirexia ini-
ciando, no entanto, tosse e rinorreia. A D8 de antibioterapia recorre novamente ao
seu médico de familia por astenia e perda de apetite. Por este motivo foi referen-
ciada ao servigo de urgéncia do Hospital Pedidtrico. Ao exame clinico apresentava
bom estado geral, sem dificuldade respiratéria, e diminuigao ligeira do murmario
vesicular na base pulmonar esquerda. A radiografia de térax foi descrita como
apresentando uma condensagao paracardiaca esquerda e, perante o diagnostico
de pneumonia, manteve o tratamento antibi6tico. Aos 6 anos de idade a menina
recorre novamente ao servigo de urgéncia por astenia e intolerancia moderada ao
exercicio fisico. Apresentava um exame objetivo normal com excegdo de uma satu-
ragdo periférica de oxigénio de 90-92%. Repetiu radiografia de torax que revelou a
mesma condensagao paracardiaca esquerda. Foi pedida colaboragao da Cardiologia
Pediatrica para exclusdo de patologia cardiaca. No exame objetivo, apresentava hipo-
cratismo digital, discreta cianose ungueal e labial e saturagio de oxigénio de 90%.
O ECG e EcoCardiograma nao apresentavam alteragdes. Os achados inconclusivos
justificaram a proposta para cateterismo vascular. O procedimento permitiu iden-
tificar duas fistulas arterio-venosas pulmonares esquerdas, apresentando o ramo
da artéria pulmonar esquerda dimensoes normais. Realizou estudo imagiologico
por AngioTAC para caracterizagdo da lesdo e aguarda, de momento, realizagdo de
cateterismo de intervengdo para embolizagdo da malformagdo. Comentdrio: Na
pratica clinica didria, deparamo-nos com patologias aparentemente banais e de
facil diagnostico que, pela presenca de sinais clinicos inusuais ou por uma evolu-
¢do inesperada, nos fazem repensar e questionar o diagndstico inicial. O caso agora
descrito retrata isso mesmo. A desproporgio observada entre a clinica e os meios
complementares de diagnostico fizeram questionar o diagndstico de pneumonia e
estabelecer diagnosticos alternativos.

Palavras-chave: Fistula arterio-venosa, Pneumonia, Dessaturagao

PD255 (13SPP-89607) - TRANSPLANTE CARDIACO EM
CRIANCA COM MIOCARDIO NAO COMPACTADO DO
VENTRICULO ESQUERDO (VE)
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Vaz'; José Pinheiro Torres?; José Carlos Areias®

1- Servigo de Cardiologia Pediétrica, Hospital Pediétrico Integrado, Centro Hospitalar de Sao
Jodo E.P.E.- Porto; 2- Servigo de Cardiologia Pediétrica, Hospital Pediatrico Integrado, Centro
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de Cirurgia Cardiotorécica, Centro Hospitalar de Sao Jodo E.PE.- Porto

Introdugio: A ndo compactagdo do VE é uma causa rara de cardiomiopatia genética
primdria, caracterizando-se morfologicamente por padrao trabecular ventricular
com recessos profundos intertrabeculares, resultando da cessagao intrauterina do
processo de compactagao miocardica. Pode ser esporadica ou ter caracter familiar
e pode apresentar-se isoladamente ou associada a outras cardiopatias. A histdria
natural é diversa, podendo ser inicialmente assintomatica e evoluir para insuficién-
cia cardiaca congestiva (ICC), disfungdo sisto-distdlica do VE, tromboembolismo
e arritmias, sendo as tltimas a causa de elevada morbilidade e mortalidade. Caso
clinico: Crianga com 10 anos de idade, com antecedentes pessoais irrelevantes e
antecedentes familiares de morte subita, sugestivos de transmissao autossdmica
dominante. Notou cansago para grandes esforgos com um més de evolugio e antes
do internamento iniciou tosse, vomitos e abdominalgias, sem febre. A admissio no
SU foi diagnosticado taquiarritmia ventricular de complexos estreitos, inicialmente
interpretada como taquicardia supraventricular, que nio reverteu com adenosina.
A radiografia toracica revelou cardiomegalia. O ecocardiograma mostrou dilatagao
do VE, trabeculagio exuberante das paredes lateral e regido apical do VE, disfungio
sistolica grave e imagem sugestiva de trombo intracardiaco tendo iniciado tratamento
para ICC e anticoagulagao. Foi internado em Unidade de Cuidados Intensivos por
necessidade de terapeutica inotropica e levosimendan. Durante o internamento
apresentou vérios episodios de taquicardia ventricular, tendo sido decidido em
reunido médico-cirtirgica a colocagao de CDI e terapéutica com amiodarona. Um
meés e meio apos a alta, deu entrada no SU em choque cardiogénico, com paragem
cardio-respiratoria e necessidade de manobras de reanimagio durante 20 minutos.
Foi transplantado em Junho de 2011, tendo o procedimento decorrido sem inter-
corréncias. Actualmente com rejei¢do aguda de grau 2R (moderada) controlada
apenas com optimizagao do tratamento imunossupressor. Conclusao: Trata-se do
primeiro caso pedidtrico em Portugal de cardiomiopatia dilatada por nao compac-
tagdo do VE submetido a transplante cardiaco. Salienta-se a importancia de dife-
renciar esta entidade rara devido a associagdo a elevada morbilidade e mortalidade
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e, pelo seu caracter familiar, torna-se imperativo efectuar rastreio e diagndstico por
ecocardiograma dos familiares mais proximos.

Palavras-chave: Miocardio nao compactado

PD256 (13SPP-24033) - PLASMAFERESE -
EXPERIENCIA DE UMA UNIDADE DE CUIDADOS
INTENSIVOS PEDIATRICOS

Patricia Magdo'; Gina Rubino'; Andrea Dias'; Teresa Dionisio’; Carla Pinto'; Alexandra
Dinis'; Leonor Carvalho'; Farela Neves'
1- Hospital Pedidtrico Carmona da Mota, Coimbra

Introdugio: A plasmaferese é uma técnica de depuragio extracorporea que tem
como objectivo a remogdo de componentes potencialmente nocivos do plasma, tais
como auto-anticorpos, lipoproteinas ou endotoxinas. As indicagdes em pediatria
nem sempre sdo consensuais. Os objectivos foram avaliar as indicages e compli-
cagdes da plasmaferese numa unidade de cuidados intensivos pedidtricos. Material
e métodos: Estudo descritivo com andlise retrospectiva dos processos clinicos de
criangas submetidas a plasmaferese durante o internamento em cuidados inten-
sivos, entre Janeiro 2006 e Junho 2012. A plasmaferese foi efectuada por filtragao
sendo a reposigdo efectuada em 2-4 horas, através de catéter venoso central de
duplo limen. Foram analisadas varidveis demograficas, diagnostico e indicagio
para plasmaferese segundo os critérios ASFA (American Society of Apheresis),
procedimentos associados, efeitos adversos durante a técnica e evolugdo. Resul-
tados: Durante o periodo de estudo foram incluidos 8 casos, correspondentes a
7 criangas com idades entre os 4 e 16 anos (mediana 6 anos). As indicagdes para
plasmaferese foram sindrome hemolitico-urémico (SHU) (4), hipertrigliceride-
mia pos-quimioterapia (2), purpura trombocitopénica trombatica (PTT) (1) e
rejeigao aguda humoral pés-transplante hepatico (1). Metade das criangas tinha
indicagdo para plasmaferese (categoria I) de acordo com os critérios da ASFA,
nomeadamente os casos de SHU atipico e PTT.

Foram realizadas no total 35 sessdes. Cada doente realizou entre 1 e 8 sessdes
(mediana: 4), sendo a mediana do niimero de sessoes por doente de 6 no SHU/
PTT e 2 nos restantes casos. O liquido de reposi¢do mais usado foi o plasma fresco
congelado (7). Metade dos doentes necessitou de outros procedimentos, nomea-
damente hemodiafiltragao (4), didlise peritoneal (3) e ventilagdo invasiva (2). Em
apenas 3 criangas foram registados efeitos adversos relacionados com a técnica:
hipotensao arterial com boa resposta a volume, hipocalcémia assintomatica e
anemia. Todos os casos tiveram uma evolugio favoravel. Comentarios: A causa
principal para a realizagao da plasmaferese foi SHU/PTT. Embora nio consen-
sual esta técnica foi eficaz em casos de hipertrigliceridemia e rejeigdo humoral
pos-transplante. A plasmaferese demonstrou ser uma técnica muito 1til e segura.

Palavras-chave: Plasmaferese, pediatria, cuidados intensivos, SHU

PD257 (13SPP-27298) - FEOCROMOCITOMA E
PARAGANGLIOMA EM IDADE PEDIATRICA:
CASUISTICA DE 21 ANOS DA UNIDADE DE
CUIDADOS INTENSIVOS PEDIATRICOS DO
HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA

Inés Simédo'; Anaxore Casimiro'; Raquel Ferreira'; Marta Oliveira'; Sérgio Lamy'; José
Ramos'; Paolo Casella? Lurdes Ventura'

1- Unidade de Cuidados Intensivos Pedidtricos - Hospital de Dona Estefania, CHLC - EPE; 2-
Servigo de Cirurgia Pedidtrica - Hospital de Dona Estefania, CHLC -EPE

Introdugao: Os Feocromocitomas e Paragangliomas sao tumores raros, caracte-
rizados pela produgio auténoma de catecolaminas. Habitualmente sao tnicos e
benignos, sendo a ressec¢do cirtrgica curativa; quando malignos metastizam por
contiguidade ou a distancia com elevada mortalidade. Objectivos: Caracterizagio
dos casos de feocromocitoma e paraganglioma em idade pedidtrica internados na
Unidade de Cuidados Intensivos Pedidtricos do Hospital de Dona Estefania (HDE)
nos tltimos 21 anos. Métodos: Estudo retrospectivo descritivo; dados obtidos por
consulta dos processos clinicos do HDE e IPO-FG de Lisboa, de doentes com o
diagndstico histoldgico de feocromocitoma ou paraganglioma. Foram analisadas
variaveis referentes a: idade de apresentagao, sintomatologia, terapéutica efectuada,
intervengao cirdrgica e seguimento. Resultados: 5 doentes, (4 feocromocitomas; 1
paraganglioma do Orgao de Zuckerkandl). Média de idade 11,5 anos [8-14A]. Os
sintomas mais comuns a apresentagio foram hipertensio arterial (100%), sudorese
(100%), cefaleias (80%) e palpitagdes (60%). Hipertrofia do ventriculo esquerdo em
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40% dos doentes. Nenhum doente fez estudo genético ou tinha histéria familiar
positiva. Diagnostico presuntivo com base em valores elevados de catecolaminas
e metanefrinas fraccionadas na urina de 24h e em estudo imagiolégico. Todos os
doentes fizeram bloqueio alfa-adrenérgico pré-operatorio; associado a beta-bloque-
ante em 60%, IECA em 20% e bloqueador dos canais de calcio em 20% dos casos. A
ressec¢ao cirtrgica total foi efectuada em todos doentes e associou-se a importante
morbilidade peri-operatoria (80%) (laceragdo da artéria aorta, hipertensao/hipoten-
sdo arterial e hemorragia). O pés-operatério na UCIP decorreu sem complicagdes
significativas. Apos cirurgia, houve resolugio da sint<omatologia em 100% dos
casos. Apesar da elevada taxa de malignidade histoldgica - 40%, o seguimento de
6 meses a 8 anos nao revelou mortalidade. Comentarios: Os Feocromocitomas e
Paragangliomas sdo uma patologia rara e neste estudo nio se verificaram diferengas
quanto a epidemiologia, forma de apresentacao, terapéutica peri-operatoria relati-
vamente a outras séries descritas. A ressecgdo cirtirgica é a terapéutica de primeira
linha; as complicagdes peri-operatdrias sdo frequentes e potencialmente graves.
O pos-operatdrio na UCIP decorreu sem intercorréncias. O nimero reduzido de
doentes e o curto periodo de seguimento nao permite tirar conclusdes quanto a
evolugio a longo prazo.

Palavras-chave: Feocromocitoma, Paraganglioma, Complicagoes, UCIP

PD258 (13SPP-30090) - HIPERLACTACIDEMIA
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Introdugio: O lactato é o produto enddgeno final da glicolise anaerdbia, formado a
partir da acgiio da piruvato desidrogenase sobre o piruvato. A sua concentragio sérica
¢ geralmente inferior a 2 mmol/L, estando a sua produgio favorecida em situagdes
de hipoperfuséo ou disfungdo mitocondrial, incluindo nesta tltima condiges de
indole genética (doengas metabolicas) ou adquirida (tais como sindrome resposta
inflamatéria sistémica ou toxicidade hepatica). Caso Clinico: Lactente, 7 meses de
idade, gémeo monocoriénico de uma gravidez trigemelar por reprodugao medica-
mente assistida. Antecedentes de prematuridade, perturbagdo do desenvolvimento
psicomotor e epilepsia medicado com fenobarbital 5 mg/Kg/dia. E admitido na
Unidade Cuidados Intensivos Pediatricos (UCIP) por paragem cardio-respiratoria,
num contexto de infecgio respiratéria, provavelmente viral. A admissio na UCIP
constatada hiperlactacidémia de 7,02 mmol/L verificando-se, em avaliagoes seria-
das, valores de lactacto sérico persistentemente aumentados. Neste contexto, e
dados antecedentes, realizado estudo sérico do potencial redox, com relagao Lac-
tato/Piruvato 8. Ressonancia Magnética com espectroscopia identificando lesoes
bilaterais e simétricas envolvendo tdlamos e ganglios da base hiperintensas em T2
com pequenos picos de lactato a esse nivel, aspectos sugestivos de Sindrome Leigh.
O estudo enzimatico posteriormente realizado identificou défice de piruvato desi-
drogenase, aguardando estudo molecular. Durante a permanéncia na UCIP verifi-
cada necessidade de manutengao de suporte ventilatdrio e importantes dificuldades
alimentares, pelo que foi submetido a traqueostomia e gastrostomia percutanea.
Dada gravidez trigemelar com gémeo monocorionico, feito estudo potencial redox
ao irmdo, identificando-se igualmente hiperlactacidémia, pelo que foi orientado
para Consulta de Doengas Metabolicas, confirmando-se o diagnéstico de défice
de piruvato desidrogenase. Conclusdo: O Sindrome Leigh é uma encefalomiopatia
progressiva rara, com uma incidéncia estimada de 1:40000 nados vivos. Representa
um espectro de doengas mitocondriais genética e fenotipicamente distintas, mas
com apresentagio neuroradioldgica e patologica uniforme.

A hiperlactacidémia persistente nao associada a hipdxia e em contexto clinico
apropriado deve condicionar o rastreio de doengas mitocondriais. O caso des-
crito tem apresentagao tipica, no entanto torna-se particular pela manifestacao
emergente que motivou internamento em UCIP.

Palavras-chave: Hiperlactacidémia, doengas mitocondriais,Sindrome Leigh
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O Traumatismo Crénio-Encefalico (TCE) constitui um motivo frequente de recurso
ao servico de urgéncia pedidtrica, sendo uma das principais causas de mortalidade
e morbilidade em criangas e adolescentes. Os acidentes na via publica, escolares e
domésticos resultam numa grande parte em TCE que comprometem o percurso de
vida dos jovens acidentados. O objectivo desta investigago foi conhecer a Qualidade
de Vida (QV) e a adaptagéo psicossocial de criangas e adolescentes apds TCE. A
amostra foi constituida por 58 criangas/adolescentes com TCE, 19 do sexo feminino
e 36 masculino, idade actual média 11,9 anos quando do acidente que estiveram
internados no SCIP do Hospital S. Jodo - Porto entre 2000 e 2010, e 60 participantes
sem TCE. Como meios de avaliacdo, para além de um Questiondrio S6cio-demo-
grafico e Clinico, recorreu-se ao Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQL), &
Escala de Inteligéncia de Wechsler para Criangas (WISC III) e ao Questionario do
Comportamento de Criangas de Achenbach (CBCL). Os resultados mostraram que
em todos os pardmetros avaliados o grupo com TCE apresentava niveis inferiores
ao grupo de controlo (QV) ou ao esperado para a populagio (nivel intelectual e
comportamento). Quanto ao QI, 51,7% (n=30) apresentava resultados inferiores a
média que traduziam défice intelectual. Relativamente ao comportamento 48,5%
apresentava problemas de Internaliza¢do, 15,5% problemas de Externalizagao e
32,8% problemas globais. Mais problemas de comportamento associavam-se a pior
Qualidade de Vida. Nao se observou associagdo entre a severidade ou o tempo desde
que ocorreu o acidente do TCE (> 5anos versus <5anos) e a QV ou a adaptagdo
psicossocial. Os resultados demonstram as implicagdes negativas do TCE na QV
e na adaptagdo psicossocial, e as implica¢des dos défices no acompanhamento das
criancas e jovens que a ele foram

Palavras-chave: Qualidade de vida, Adaptagao Psicossocial, traumatismo
cranio-encefalico, funcionamento Intelectual
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Saude de Matosinhos; 2- Servigo de Cuidados Intensivos Pedidtricos, Centro Hospitalar de Sao Jodo

A Sindrome de Choque Toxico Estreptocécico ¢ uma doenga invasiva grave, poten-
cialmente fatal, caracterizada pela ocorréncia de choque e disfungdo multiorganica.
Descreve-se o caso de uma crianca de 5 anos, sexo masculino, previamente saudd-
vel, com quadro clinico de choque, amigdalite e exantema macular generalizado,
compativel com o diagnostico de Sindrome de Choque Téxico Estreptocdcico.
Apos instituigdo de antibioterapia de largo espectro e medidas de suporte inten-
sivo, o doente apresentou uma evolugao clinica favoravel. A investigagdo etioldgica
revelou o isolamento de Streptococcus mitis em local estéril (hemocultura) e ndo
estéril (bacterioldgico de secregdes bronquicas e exsudado amigdalino). Este caso
demonstra a importancia de um elevado indice de suspeigao clinica necessario ao
diagnostico desta patologia, que permita a realizagdo de um tratamento adequado,
evite morbilidade acrescida e consequentemente melhore o prognéstico. Pretende
ainda dar a conhecer a emergente relevancia desta estirpe bacteriana como agente
patogénico em criangas imunocompetentes.

Palavras-chave: Sindrome de Choque T6xico Estreptocdcico; Streptococ-
cus mitis

PD261 (13SPP-27385) - HIPOGLICEMIA DE CAUSA X

Cristiana Carvalho'; Paula Garcia’ Ana Faria’ Isabel Dinis* Alice Mirante’; Luisa Diogo®
1- Servigo de Pediatria do Centro Hospitalar de Leiria-Pombal; 2- Unidade de Doengas Metabélicas
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Introdugio: A hipoglicémia é uma das alteragdes metabolicas mais comuns em
pediatria. A detecgdo, investigagao e tratamento atempado dos episddios de hipo-
glicémia sdo essenciais para a prevengao de lesdes cerebrais irreversiveis. Objectivos:
Avaliagao das criangas seguidas em 2011 na Consulta de Metabdlicas do Hospital
Pediatrico de Coimbra por hipoglicémia fora do periodo neonatal sem etiologia
esclarecida e reflexdo sobre a investigagdo realizada. Métodos: Estudo retrospectivo
dos processos clinicos, com andlise das seguintes variaveis: idade, género, caracte-
risticas dos episodios, investigagao realizada e evolugao. Definiu-se hipoglicémia
para valores de glicemia < 2,8 mmol/L (50mg/dl). Resultados: Durante o ano de
2011 foram seguidas em consulta seis criancas (quatro rapazes) por hipoglicémia
ap0s o periodo neonatal, ainda sem diagnostico etiologico. Tém atualmente ida-
des compreendidas entre os 3 e 14 anos (média 8 anos; mediana 7 anos). A idade
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meédia (e mediana) de inicio dos episodios foi 30 meses (4 meses a 5 anos). Cinco
criangas tinham apenas sintomatologia autonémica durante os episodios e outra
apresentou também depressao do estado de consciéncia. Em trés, a hipoglicémia
¢ um problema isolado. A frequéncia dos episodios de hipoglicémia sintomatica
variou de 1 isolado (2 doentes) a 3 a 4/més. Uma crianga teve uma hipoglicémia
isolada no decurso de gastroenterite e a investigagao foi inconclusiva. Em todas as
outras foram identificados dois ou mais episédios de hipoglicémia. O ltimo episo-
dio ocorreu em mediana nos 6 meses anteriores a ltima consulta (1 més a 2 anos).
Foi realizada monitorizagio continua da glicose em trés doentes, que confirmou
a existéncia de hipoglicémia. Quatro criangas fizeram prova de jejum (até 24h ou
detegdo de hipoglicémia), com desencadeamento de hipoglicémia apds as 12h de
jejum em todas. Duas criangas apresentaram hipoglicémia cetética com acidose
metabdlica com lactato, acidos organicos e acilcarnitinas normais e niveis adequados
de insulina, cortisol e hormona de crescimento e estudo do gene OXCT1 negativo,
poderiam enquadrar-se no diagndstico de hipoglicémia cetética idiopética. Outro,
com hipoglicémia hipocetética, tinha um perfil de dcidos orgénicos sugestivo de
défice da oxidagio dos hidroxiacidos gordos de cadeia longa, que néo se confirmou
e estudos funcionais e genéticos. As tltimas apresentaram hipoglicémia sem cetont-
ria, associada numa delas a dismorfismos, mé progressao ponderal hepatomegalia
com hepatite e hiperlactacidémia, transferrina deficiente em carbohidratos normal
e estudo dos genes da glicogenose Ia e III negativo. Conclusoes: A investigagio
etioldgica da hipoglicémia implica colheitas de produtos bioldgicos durante a crise,
espontinea ou provocada. A sua interpretagdo é complexa e, apesar da existéncia
de muitos algoritmos de apoio ao diagnéstico, muitos casos ficam por esclarecer.

Palavras-chave: Hipoglicémia, investiga¢ao diagnostica, crianga

PD262 (13SPP-14908) - GRUPOS DE TREINO DE
COMPETENCIAS SOCIAIS PARA CRIANCAS COM
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1- Centro da Crianga, Hospitalcuf Descobertas

Introdugao: As dificuldades na comunicagio e interagio social sd0 uma queixa
frequente em criangas com diversas perturba¢des do desenvolvimento, nomeada-
mente, com perturbagdes do espectro do autismo, incluindo a sindrome de Asperger,
e a Perturbagio de Hiperatividade e Défice de Atengéo. O treino de competéncias
sociais (TCS) é um tipo de intervengio que envolve o ensino explicito de competén-
cias facilitadoras da interagdo. Esta abordagem tem-se revelado promissora nestas
criangas porque proporciona oportunidades para praticarem estas competéncias
em grupo, num contexto relativamente naturalista. Objetivos: Avaliar os resultados
dos dois primeiros grupos de TCS “Vamos ser Amigos” Métodos: As seis criangas
que participaram no programa de TCS foram previamente avaliadas na Consulta
de Desenvolvimento. Tinham entre 5 e 9 anos de idade sendo organizadas em dois
grupos de idades proximas. Os pais preencheram um questionario de competéncias
da comunicagio e interagao social, a partir do qual foi definido um programa de
12 sessoes realizadas semanalmente. No final, foi avaliado o progresso nas vérias
competéncias trabalhadas com um segundo questionario. Resultados: No final do
programa, os pais de cinco (em seis) criangas observaram, no seu dia a dia, melhoria
nas competéncias trabalhadas: juntar-se a uma brincadeira, combinar brincadei-
ras, saber lidar com a troga, ser capaz de lidar com a derrota, apresentar topicos de
interesse aos outros e dar seguimento a uma conversa. Conclusoes: O programa
de TCS “Vamos ser Amigos’, desenhado de forma individualizada, mostrou-se ttil
para a maioria das criangas, verificando-se algum grau de generalizagio nas com-
peténcias trabalhadas nas sessoes.

Palavras-chave: Competéncias Sociais, Autismo, Sindroma de Asperger,
Intervengao

PD263 (13SPP-17373) - O INICIO DE UM NOVO
CENTRO DE NEURODESENVOLVIMENTO

Monica Pinto'; Sandra Santos'; Sofia Quintas'; Ana Pinelas'; Luisa Cotrim'; Sofia
Gongalves'
1- Centro de Neurodesenvolvimento - Departamento de Pediatria - Hospital Beatriz Angelo

Introdugio: O Centro de Neurodesenvolvimento do Hospital Beatriz Angelo (HBA)
iniciou o seu funcionamento em Fevereiro de 2012, com uma equipa constituida
por duas Pediatras do Neurodesenvolvimento, uma Técnica Superior de Educagao
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Especial e Reabilitagdo, uma Terapeuta da Fala e uma Psicéloga Educacional e, mais
recentemente, uma Neuropediatra. Recebe criangas e jovens da area de influéncia
do HBA com perturbagées do neurodesenvolvimento e neuropediatria. No centro
¢ feita a avaliagdo e encaminhamento para os apoios locais, mantendo supervisao
dos casos em seguimento. Objectivos: Caracterizar a populagao de criangas obser-
vadas e avaliar a dindmica do Centro de Neurodesenvolvimento do HBA. Material
e métodos: Estudo retrospetivo dos processos clinicos das criangas e jovens segui-
das no Centro de Neurodesenvolvimento do HBA desde a sua abertura (Fevereiro
2012) até Julho de 2012. Foram avaliados os dados demograficos e epidemiologi-
cos, as etiologias encontradas, co-morbilidade, as avaliagoes efetuadas e resultados
obtidos. Resultados: Neste periodo foram observadas 179 criangas e jovens, sendo
138 (77%) do sexo masculino e 41 (23%) do sexo feminino, com idades varidveis
entre os 7 meses e 0s 15 anos (média 7,01 anos). Realizaram-se 367 consultas de
neurodesenvolvimento, sendo 179 (49%) primeiras consultas e 188 de seguimento.
Foram efetuadas 115 avaliagoes: Testes de Griffiths (33%), Avaliagdes Psicopeda-
gogicas (30%) e Avaliagoes da Linguagem (24%). As patologias mais frequentes
foram a Perturbagéo de Hiperatividade e Défice de Atengdo (33%), as Perturbagdes
Especificas da Aprendizagem (25,7%), os Estados Limites do Funcionamento Cog-
nitivo (23,5%) e os Défices Cognitivos (20%). Foi detectada co-morbilidade em 95
criangas (53%). A maioria das criangas veio sinalizada pelo Centro de Satde e tem
sido encaminhada para as Equipas Locais de Intervengdo Precoce (ELIs) ou para
as Equipas de Educagao Especial, mantendo supervisao pela equipa do Centro.
Conclusdes: Apesar do pouco tempo de existéncia, o Centro de Neurodesenvol-
vimento do HBA tem feito um trabalho importante, com boa articulagiao com os
Centros de Satide, Escolas e ELIs. Reconhecendo que se trata de uma fase de inicio
e de crescimento progressivo, consideramos os nimeros apresentados representa-
tivos do nosso trabalho e reveladores de uma equipa organizada e estruturada e que
tem contribuido para a melhoria dos cuidados s criangas e jovens com Patologia
do Neurodesenvolvimento na nossa drea de referéncia.

Palavras-chave: Neurodesenvolvimento, Organizagao

PD264 (13SPP-18419) - INTERDISCIPLINARIDADE
EM NEURODESENVOLVIMENTO: PROPOSTA

DE CRIACAO DO PROTOCOLO DE
NEURODESENVOLVIMENTO INFANTIL EM IDADE
PRE-ESCOLAR (PNIIPE)

Damaso, P.'; Rodrigues, R; Lucas M; Bettencourt, R; Fonseca, F; Martins, A; Santos,
F; Teles, L.!
1- Unidade de Neurodesenvolvimento e Comportamento da Crianga e do Adolescente do Hos-
pital da Luz

As perturbagdes do neurodesenvolvimento, independentemente da associa-
¢ao a fatores de risco conhecidos, constituem-se no momento atual como a
causa de morbilidade pedidtrica mais frequente. Na sua maioria, as manifes-
tagdes clinicas das alteragdes do neurodesenvolvimento e do comportamento
surgem em idades precoces e apresentam uma cronicidade cuja repercussao
na aprendizagem implica néo s a vigilancia e a avaliagdo dos fatores de risco,
bem como a consequente interven¢io sobre os mesmos. Em Portugal, tem-se
registado um aumento da vigilancia dos fatores de risco para perturbacdes do
neurodesenvolvimento, sendo importante e necessaria a promogao de protocolos
de atuagio de carécter holistico e ecoldgico. A adogao de avaliagdes sistemati-
cas e interdisciplinares no ambito do neurodesenvolvimento infantil contribui
de forma progressiva para o aumento da qualidade nos cuidados pediatricos,
através de uma abordagem preventiva. Deste modo, com base em Estudos de
Caso seguidos numa abordagem multidisciplinar entre os 18-24 meses até aos
5-6 anos apresenta-se a proposta de criagdo do Protocolo de Neurodesenvol-
vimento Infantil em Idade Pré-Escolar (PNIIPE).

Palavras-chave: Neurodesenvolvimento; Pré-Escolar; Interdisciplinaridade;
Protocolo

PD265 (13SPP-29498) - PROGRAMA DE
COMPETENCIAS SOCIAIS NAS PERTURBACOES DO
ESPECTRO DO AUTISMO

Bandeira de Lima, C.'; Baptista, M.!

1- Unidade de Pediatria do Neurodesenvolvimento, do Servigo de Pediatria Médica, Departamento
de Pediatria.Hospital de Santa Maria. Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE.
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Enquadramento: A Perturbagio do Espectro do Autismo (Perturbagdo Autistica,
S. Asperger e PDD-NOS) é uma patologia do neurodesenvolvimento que atinge
varias areas, nomeadamente a Socializagdo, Comunica¢ao e Comportamento. A
Interacgdo Social é uma pega fulcral no processo de desenvolvimento da crianga
e de todo o ser humano. O défice nas competéncias sociais interfere na integragdo
familiar e escolar, levando ao isolamento e limitando a autonomia das pessoas que
tém esta perturbagdo. O Programa de Competéncias Sociais ¢ uma intervengao
terapéutica de grupo que tem por objectivo oferecer um “setting” com mdltiplas
relagdes que ajudam o individuo a crescer, a resolver os seus problemas e fortale-
cendo as suas competéncias sociais mais evoluidas. Objectivo: Apresentagdo de um
Programa de Competéncias Sociais enquanto técnica de intervengao terapéutica
nas Perturbagées do Espectro do Autismo. Metodologia: E apresentado um Pro-
grama de Competéncias Sociais promovido pela Unidade de Desenvolvimento do
Hospital de Santa Maria do Centro Hospitalar Lisboa-Norte. Iniciado em 2005, o
Programa acompanhou 16 criangas e as suas familias e tem vindo a ser aplicado
anualmente através de sessoes semanais de 45 m cada, com um grupo constituido
por 4 criangas/ano com diagnéstico de Perturbago do Espectro do Autismo. O Pro-
grama engloba igualmente um Treino de Competéncias Parentais onde os pais sio
considerados co-terapeutas no processo de intervencao e onde lhes é dado suporte
psicoldgico para lidar com o diagndstico do seu filho, assim como estratégias para
gerir os comportamentos e as suas necessidades especificas. Por tltimo as reunioes
de pais permitem a partilha de experiéncias e contactos fora do contexto hospitalar.
Resultados: Todas as criangas atingiram uma melhor compreensio e aceitagdo de
si proprio, das suas dificuldades e, sobretudo das suas potencialidades. Desenvol-
veram competéncias pessoais e interpessoais mais fortes, o que se reflectiu numa
integragdo familiar e escolar mais adaptada. Os pais tornaram-se mais assertivos
nas suas expectativas em relagio aos seus filhos e compreenderam melhor as suas
atitudes e comportamentos. A dindmica familiar tornou-se assim mais coesa, com
ligagoes mais fortes entre os seus membros. Conclusao. Podemos concluir que o
Programa de Competéncias Sociais é importante para ajudar as familias e as crian-
¢as com Perturbagio do Espectro do Autismo a desenvolver competéncias sociais
e pessoais mais ajustadas.

Palavras-chave: Competéncias Sociais, PEA, Terapia de Grupo

PD266 (13SPP-32537) - E QUANDO TRES FILHOS TEM
SINDROME DE ANGELMAN?

Patricia A. Gongalves'; Claudia Lima’; Joana Rombert '; Oana Moldovan? Susana Martins’
1- Unidade de Pediatria do Neurodesenvolvimento, Servigo de Pediatria Médica, Departamento
de Pediatria, Hospital de Santa Maria - CHLN, Centro Académico de Medicina de Lisboa; 2-
Servigo de Genética, Departamento de Pediatria, Hospital de Santa Maria - CHLN, Centro Aca-
démico de Medicina de Lisboa

A Sindrome de Angelman (SA) caracteriza-se por défice cognitivo, perturbagdo da
linguagem, ataxia e um perfil comportamental inico com episodios de riso desade-
quados e irrequietude. Os autores descrevem o caso de 2 irmaos gémeos (MD e ID)
com SA decorrente da mutagdo no gene UBE3A. A mesma mutagdo foi identificada
na irma mais velha, que tinha apenas diagndstico clinico de SA. Os gémeos, com
3 anos e 6 meses, nasceram por cesariana as 32 semanas de gestagdo vigiada, com-
plicada por pré-eclampsia. Ficaram internados na unidade de cuidados intensivos
neonatais com diagndstico de prematuridade e baixo peso, sem outras complica-
¢oes. Tiveram alta a D23 de vida referenciados a consulta de neonatologia, da qual
perderam seguimento. Aos 21 meses, recorreram ao servigo de urgéncia deste hos-
pital por intercorréncia infecciosa. Nesse contexto, por ter sido constatado atraso do
desenvolvimento psicomotor, foram referenciados a consulta de desenvolvimento.
Na consulta, além de um atraso global do desenvolvimento, foram objectivados epi-
sodios de riso descontextualizado, auséncia de marcha auténoma, contacto ocular
fugaz e facies peculiar. Pela observagio, e dada a histéria familiar, foi colocada a
hipdtese de SA. Nas avaliagdes posteriores pela escala de desenvolvimento de Ruth
Griffiths, aos 42 meses, MD revelou um perfil homogéneo com coeficiente geral de
31.4, enquanto MI tinha um coeficiente geral de 34.7, também com perfil homogé-
neo, compativeis com um atraso global do desenvolvimento grave. A avaliagao da
linguagem revelou que os gémeos se encontravam no periodo pré-comunicativo.
Recentemente, MI desenvolveu crises atonicas com tradugio electroencefalogréfica.
O estudo genético revelou uma mutagdo do gene UBE3A, compativel com SA nos
3 irmaos, com origem materna. Os gémeos tém intervengao precoce e fisioterapia
e sao acompanhados em multiplas consultas, as quais comparecem irregularmente.
A familia recebe apoio social e psicologico e foi encaminhada para a Associagio SA
Portugal. Comentério: A mutagiao do gene UBE3A, responsavel por cerca de 13%
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dos casos de SA, é a tinica forma de transmissao da doenga ndo detectada pelo teste
de metilagdo. Os autores julgam importante a descrigao deste caso nio s6 pela sua
peculiar forma de transmissao, mas também por ilustrar uma causa rara de défice
cognitivo. Independentemente da etiologia, é essencial uma abordagem multidis-
ciplinar para optimizar as potencialidades destas criangas.

Palavras-chave: Sindrome de Angelman, Défice Cognitivo, Mutagao
UBE3A

PD267 (13SPP-38766) - GAGUEZ OU DISFLUENCIA
NORMAL DO DESENVOLVIMENTO: QUANDO
REFERENCIAR?

Joana Caldas!
1- Europpean Clinical Specialization in Fluency Disorders

O objetivo da presente comunicagio é apresentar um quadro compreensivo da
gaguez, baseado numa revisio bibliogréfica da evidéncia cientifica atual. Segundo
Yaruss (2009), “na fluéncia do discurso da pessoa ocorre uma interrupgao especi-
fica a qual é acompanhada sentimentos de ‘perda de controlo . A forma como a
crianga interpreta os prolongamentos e repetigdes, e como reage a eles, através de
comportamentos de luta ou evitamento, ter influéncia no seu nivel de funciona-
mento biopsicossocial futuro. Atualmente, nio existe evidéncia inequivoca relati-
vamente aos mecanismos que desencadeiam esta “interrup¢ao especifica’ sendo
considerados neuromotores, emocionais, de aprendizagem comportamental, etc.
A etiologia da gaguez permanece incerta, contudo tém existido fortes evidéncias
de uma predisposigao genética que, em interagao com outros fatores ambientais,
comunicativos e psicossociais, podera despoletar a gaguez. No caso da populagao
pedidtrica, o desenvolvimento da disfluéncia normal do desenvolvimento tem
sido profusamente estudado (Yairi & Ambrose, 2005). Sendo possivel identificar
alguns fatores de risco de evolugdo para uma disfluéncia persistente (gaguez) e
taxas de remissdo espontinea nesta populagao. Os pediatras assim como médicos
de familia constituem uma das primeiras linhas de diagndstico e encaminhamento,
e como tal, é necessdria uma reflexdo do que constituem estes fatores de risco e
de como avaliar o seu potencial impacto no desenvolvimento de uma gaguez.
Palavras-chave: Gaguez, Disfluéncia normal do desenvolvimento, fatores
de risco, remissao espontanea

PD268 (13SPP-40502) - CONSULTA DE
NEURODESENVOLVIMENTO INFANTIL DO
HOSPITAL CUF DESCOBERTAS - CASUISTICA DE
CINCO ANOS

Sandra Afonso'; Filipe Silva, Ana Serrio Neto!
1- Hospital Cuf Descobertas

Introdugao: Estima-se que as perturbagoes do neurodesenvolvimento afectem glo-
balmente entre 10 e 20% das criangas em Portugal e 5 a 10% da populagao escolar.
Dada a frequéncia e cardcter cronico destas situagdes, a procura de consultas espe-
cializadas ¢ elevada, com recursos insuficientes no sistema publico e longos tem-
posde espera. Por este motivo, o Hospital Cuf Descobertas foi pioneiro e considerou
esta drea da Pediatria como prioritria. Desde 2004 integrou no Centro da Crianga
um Nucleo de Neurodesenvolvimento, que coordena uma equipa multidisciplinar
e trabalha em articulacdo com os recursos da comunidade, no sentido de carac-
terizar o perfil de cada crianga, estabelecer o diagnéstico e o plano de intervengio
e monitorizar os progressos da crianga. Objectivo: Caracterizar a populagao que
é acompanhada na Consulta de Neurodesenvolvimento. Métodos: Estudo obser-
vacional retrospectivo por revisao dos processos clinicos das criangas observadas
na Consulta de Neurodesenvolvimento entre os anos de 2007 e 2011. Resultados:
Nestes cinco anos foram realizadas 2279 consultas, sendo 40% primeiras consultas.
A média da idade na primeira consulta foi de 5,6 anos, sendo 79,8% criangas do sexo
masculino. A referenciagio foi feita em 34,5% dos casos pelo pediatra assistente,
em 18,5% pelos educadores/professores e em 20% por iniciativa dos pais. O diag-
nostico mais frequente foi de Perturbagao de Hiperactividade e Défice de Atengao
(27%), seguido pela Perturbagao Especifica da Linguagem (10,8%), Perturbagdo
do Espectro do Autismo (8,2%), Dificuldade Especifica da Aprendizagem (7,7%),
Atraso do Desenvolvimento Psicomotor (6,7%), Perturbagao do Comportamento
(3,8%) e Défice Cognitivo (1,6%). 12% das criangas apresentavam pelo menos
uma comorbilidade. Realizaram-se exames complementares de diagndstico em
8% das criangas, sendo o cariotipo o mais frequente. Foi indicada intervengao em
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51,9% dos casos, de natureza nao farmacolégica na maior parte dos casos (n=251).
Mantiveram-se em seguimento 39,1% das criangas, 20,5% foram referenciadas para
outro técnico do neurodesenvolvimento e 17,2% tiveram alta. Conclusdo: A pro-
cura crescente da consulta de neurodesenvolvimento e niimero de consultas reali-
zado traduz bem a caréncia assistencial nesta area, a importancia da acessibilidade
assegurada pelos diversos sistemas de satide convencionados e o reconhecimento
do trabalho da nossa equipa.

Palavras-chave: neurodesenvolvimento, consulta, casuistica

PD269 (13SPP-67897) - AVALIAGAO DA
COMUNICACAO E DA LINGUAGEM NA
PERTURBACAO AUTISTICA

Bandeira de Lima, C."; Baptista, M.'; Vigario,M. Oliveira, G.>

1- Unidade de Pediatria do Neurodesenvolvimento, do Servigo de Pediatria Médica do Departa-
mento de Pediatria do Centro Hospitalar Lisboa Norte EPE; 2- Laboratério de Fonética (CLUL)
da Faculdade de Letras; 3- Unidade de Neurodesenvolvimento e autismo e Centro de Investiga-
¢d0 e Formagao clinica do Hospitalar Pedidtrico - Centro Hospitalar e Universitrio de Coimbra
e Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra

Enquadramento: A Perturbagdo Autistica (PA) manifesta-se precocemente na
infancia. A auséncia ou o atraso no desenvolvimento da linguagem estio entre os
principais motivos de preocupagio dos pais e de referenciagio médica; contudo os
problemas de comunicagao ja sdo aparentes antes da idade em que devem surgir
as primeiras palavras. Antes de falar, o bebé aprende a comunicar através de meios
nao verbais tais como o gesto, a expressao facial, o olhar e a atengdo conjunta aos
quais se vao associando as vocalizagdes. Nas criangas com PA a intencionalidade
comunicativa encontra-se comprometida, assim como as competéncias de comu-
nicagio pré-verbal. Objectivo: Avaliar e comparar o nivel de comunicagio e de
linguagem entre um grupo de criangas com PA e outro com desenvolvimento
tipico (DT). Metodologia: Estudo realizado através da recolha de dados clinicos
(Unidade Pediatria do Neurodesenvolvimento do CHLN) de uma amostra de cinco
criangas nao verbais com o diagnostico de PA (DSM-IV-TR), avaliadas através da
Escala de Avaliagdo do Desenvolvimento de Ruth Griffiths, Childhood Autism
Rating Scale (CARS), Autism Diagnostic Interview (ADI-R), Communication and
Symbolic Behavior Scales (CSBS DP). O grupo controlo tem sete criangas com um
desenvolvimento psicomotor tipico acompanhadas longitudinalmente dos 4 aos 6
meses. Em ambos os grupos foi feita a recolha e anélise acustica da produgao de
fala (vocalizagdes) através do software Speechstation. E feita uma comparagio do
nivel de comunicagdo e linguagem entre ambas as amostras. Resultados: A amos-
tra de criangas com PA tem uma média de idade de 2,6 anos, uma média de idade
linguistica de 10,6 meses e um nivel comunicativo médio de 7 meses. O grupo con-
trolo apresenta uma idade cronoldgica média de 6 meses. Quando comparadas as
produgdes de fala entre uma crianga com PA e outra com DT verificimos que o
tempo laténcia da produgio da primeira vocalizagao é muito superior na crianga
com PA (6,5 minutos/50segundos), que sao necessarias mais solicitagoes da parte
da mae, as vocalizagdes atipicas sdo mais frequentes, estando ausente as que se rela-
cionam com as manifestagdes de prazer. Contudo, existem algumas caracteristicas
da sua produgio que sao semelhantes as da crianga com DT como a existéncia de
sintagmas entoacionais. Conclusio: O grupo de criangas com PA situa-se ao nivel
da comunicac¢do dos bebés de 7 meses e, apesar de atipicos, os seus enunciados
possuem algumas caracteristicas de uma produgao normal.

Palavras-chave: Autismo; Comunicagio;Linguagem

PD270 (13SPP-68800) - PERTURBACAO ESPECIFICA
DA LINGUAGEM - CARACTERIZACAO DE UMA
AMOSTRA

Cristiana Carvalho'; Ana Duarte?
1- Servigo de Pediatria, centro Hospitalar de Leiria - Pombal; 2- Centro de Desenvolvimento da
Crianga Torrado da Silva - Hospital Garcia de Orta

Introdugio: A perturbagdo especifica da linguagem (PEL) caracteriza-se pela
aquisi¢do qualitativamente anémala da linguagem, nio causada por défice cog-
nitivo, auditivo, lesdao neurolégica ou falta de estimulagdo, tem uma prevaléncia
estimada de 3-8% e um prognostico varidvel. As criangas com PEL apresentam
mais frequentemente perturbagdes de comportamento e tém maior risco de
perturbagdo de leitura e escrita (PLE), mesmo quando “recuperadas” antes dos 6
anos. Métodos: Com o objectivo de caracterizar as criangas com PEL quanto ao
diagnéstico e evolugio, realizou-se um estudo retrospectivo descritivo. Colheita
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de dados através da consulta dos processos clinicos de uma amostra de criangas
com PEL referenciadas a consulta entre 2005 e 2010. Estudaram-se as variaveis
sexo, idade na referenciagdo, antecedentes, avaliacdo diagndstica, co-morbilidades
e intervengao. Resultados: Identificaram-se 14 criangas com o diagnodstico de
PEL, 11 rapazes. A mediana de idade na referenciagéo foi de 51 meses (minimo
30 meses; maximo 7 anos), sendo o atraso da linguagem o motivo mais frequente
(7/14). A avaliagao formal do desenvolvimento/cognigio revelou valores médios
para a idade, com 10 criangas a apresentar diferengas significativas entre as 4reas
de realizagdo e linguagem. Em todas foi excluido défice auditivo. Tinham hist6-
ria pessoal de atraso da linguagem 12 e antecedentes familiares de perturbagao
da linguagem 8. Foram referenciadas mais tardiamente as criangas que nao fre-
quentaram o pré-escolar (4). Em avaliagao de linguagem, 8 criangas apresenta-
ram défice de compreensao/expressao e 6 défice de expressdo com compreensio
normal. O diagnoéstico estabelecido foi de PEL tipo fonoldgico-sintatico em 10;
semantico-pragmatico e dispraxia do discurso em 1 cada. A maioria (11) apre-
sentava uma ou mais co-morbilidades, perturbagido de comportamento em 6,
perturbagdo da coordenagdo motora em 4 e défice de atengdo/concentragio em
3. Todas as criangas iniciaram terapia da fala e apoio educativo. A evolugéo foi
favoravel, mas variavel. A PLE foi diagnosticada posteriormente em 4 criangas.
A perturbagdo de comportamento associou-se a menor adesao as terapias e evo-
lugao menos favoravel. Comentarios: Os autores alertam para a necessidade de
um diagnostico e intervengao precoces para as criangas com PEL, tendo em vista
a prevengdo e tratamento dos problemas de comportamento e emocionais asso-
ciados e a optimizag¢do do desempenho académico. “Com a colaboragio de toda a
equipa multidisciplinar do Centro Desenvolvimento da Crianga Torrado da Silva”

Palavras-chave: Perturbagio especifica linguagem, caracterizagao

PD271 (13SPP-74993) - PERTURBACAO DE ASPERGER
E X FRAGIL

Andreia Leitdo'; MIcaela Guardiano!
1- Hospital de S.Jodo

Introdugéo: A sindrome de X fragil é a forma hereditdria mais comum de défice
cognitivo. Muitos casos resultam da expanséo de tripletos CGG no gene fragile X
mental retardation 1 (FMR1); delec¢es e mutagdes pontuais do FMR1 sdo menos
comuns. O mosaicismo para a mutagao completa de FMR1 com uma delecgio ou
um alelo normal foi relatada em doentes com X fragil do sexo masculino. A associa-
¢do de Perturbagio de Asperger e sindrome X fragil tem sido descrita na literatura.
Os autores descrevem o caso de uma crianga do sexo feminino com mosaicismo X
fragil, que apresenta clinica de Perturbagio de Asperger. Caso Clinico: Crianga de
sexo feminino, 9 anos de idade, referenciada a consulta de Neurodesenvolvimento
por dificuldades de aprendizagem, défice de interacgdo social e padrdo de compor-
tamento repetitivo e estereotipado. A avaliagdo realizada conduziu ao diagnéstico
de Perturbagio de Asperger. A avaliagdo psicométrica formal com teste WISC III
revelou défice cognitivo ligeiro. No decurso da investigagao etioldgica, a pesquisa
de X fragil mostrou mosaicismo para a mutagio completa e pré-mutagio. Discus-
sdo: A Perturbagio de Asperger é caracterizada por défice da interacgdo social,
comportamento estereotipado e repetitivo, com linguagem expressiva preservada.
Atinge mais frequentemente o sexo masculino, numa relagdo de 4:1. Associa-se a
cromossomopatias e alteragdes genéticas, pelo que, da sua investigagio etiologica faz
parte o estudo genético. No caso presente, a avaliagdo clinica conduziu ao diagnds-
tico de Perturbagio de Asperger e a avaliagdo etiolégica revelou um mosaicismo X
fragil. Ambas as situagdes sdo mais raras no sexo feminino. A sindrome de X fragil
¢ causada por uma expansio de uma regiio de trinucleétidos no gene FMR1 no
cromossoma X, resultando num local fragil. Essa regido consiste numa sequéncia
de nucledtidos CGG que é repetida vérias vezes. Na populagio geral, o gene FMR1
contém 5 a 50 CGG. No entanto, na Sindrome de X fragil, ocorrem numerosas (mais
de 200) repeticdes CGG (Eberhart, 1996). Como resultado, a proteina FMRP ndo é
produzida. Esta proteina é abundante nos neurénios do hipocampo e cerebelo dos
individuos ndo afectados. Vérios estudos sugeriram que tem um papel regulador da
sintese proteica na resposta a actividade sinptica e, provavelmente, tera diferentes
fungoes em diferentes estddios do desenvolvimento cerebral. Evocando a literatura,
a prevaléncia de perturbagéo do espectro autista em doentes com sindrome de X
fragil varia entre 15% a 60% (Bailey, 2008; Hass, 2008). Concluséo: A raridade do
caso advém da associagao Perturbacio de Asperger e mosaicismo X fragil, sendo
ainda que ambas as situagdes sdo mais raras no sexo feminino.

Palavras-chave: Sindrome Asperger; X fragil; mosaicismo
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PD272 (13SPP-75330) - AUTISMO E SINDROME
KLINEFELTER...O ELO DE LIGACAO

Andreia Leitdo'; Micaela Guardiano'; Maria Jalia Guimaraes? Alda Mira Coelho!
1- Hospital de S.Jodo; 2- Faculdade de Medicina da Universidade do Porto

Introdugio: A associagdo da Sindrome de Klinefelter (SK) com as perturbagdes do
espectro autista (PEA) tem sido crescentemente descrita. As PEA sdo perturbages
neurocomportamentais caracterizadas por défice de comunicagao, interacgo social
e comportamentos estereotipados. Em cerca de 10-25% dos casos esta associado
a outras patologias. Casos clinicos: Apresentamos dois casos de duas criangas do
sexo masculino, gémeos, com o diagnéstico de PEA associada a sindrome Kline-
felter. Estas criancas foram referenciadas a consulta de Pedopsiquiatria pelo médico
assistente aos 4 anos de idade por suspeita de PEA, que se confirmou através da
avaliagdo clinica. No decurso da investigagéo etioldgica, o cariétipo com bandas
de alta resolugdo revelou 47, XXY. Foram referenciados a unidade especializada
de autismo. Discussao: A SK, descrita pela primeira vez por Harry Klinefelter em
1942, é a causa mais frequente de hipogonadismo e infertilidade em individuos do
sexo masculino. Ocorre em cerca de 1 em cada 650 individuos do sexo masculino e
caracteriza-se por elevada estatura, hipogonadismo e infertilidade. A presenga de um
cromossoma X extra pode levar a um espectro de défices, cognitivo, da linguagem e
da interacgdo social, de varidveis graus de gravidade. Vérios estudos tém apontado
para um aumento da frequéncia de PEA em individuos com SK. De acordo com
algumas séries as PEA ocorrem em cerca de 27% dos casos de SK. Estes achados
suscitam a necessidade de investigagdo clinica da vulnerabilidade para PEA em
individuos com SK. Neste caso, o estudo etioldgico revelou, logo no inicio, altera-
¢des no caridtipo, o que real¢a a importancia de um estudo seriado. Conclusdes: O
fendtipo autista parece ser mais frequente em doentes com Sindrome Klinefelter do
que inicialmente se pensou. Nestes casos salientamos a abordagem multidisciplinar,
ndo descurando o suporte social e familiar para o melhor progndstico.

Palavras-chave: autismo, sindrome Klinefelter

PD273 (13SPP-13162) - O QUE SABEM OS PAIS SOBRE
FEBRE

Fabiana Fortunato'; Raquel Carreira'; Cristina Novais'; Anabela Bicho'
1- Hospital das Caldas da Rainha - CHON

Introdugdo: Em Pediatria, a febre é um dos sintomas mais frequentes e motivo de
alarme para os pais. E também razio de reiterado recurso ao servigo de urgéncia,
pelo que ¢ fulcral a formagéo aos pais sobre este tema, tendo, desta forma, os cuida-
dos de satide primérios um papel fundamental. Objetivo: Avaliar os conhecimentos
e atitudes que os pais tém quando o seu filho tem febre. Métodos: Questionario
distribuido aos pais, com filhos com idade inferior a 16 anos, no periodo de 1 de
Fevereiro a 30 de Abril de 2012, que frequentaram a consulta de satide infantil na
Unidade de Satide Familiar de Tornada, Caldas da Rainha. Resultados: Foram
realizados 120 questiondrios, tendo sido a maioria preenchidos pela mae (91%).
Os pais tinham em média 35,5 anos e 78% estavam empregados. Cerca de metade
dos inquiridos tinham 2 filhos. 61% das criangas eram seguidas exclusivamente
pelo médico de familia. 54,1% dos pais responderam que a febre nio ¢ prejudicial
paraa satde. Os pais que pensam que a febre é prejudicial para a satide apresen-
tam escolaridade mais baixa (p=0,012), e a maioria (64%) acreditam puder tratar-se
de uma doenga grave. 83,6% utilizam sempre o termémetro, e destes 86,2% usam
o termoémetro digital, sendo que 60,8% mede a temperatura na axila. O valor de
temperatura a partir do qual foi considerado febre foi, em média, 37,8°C. A pri-
meira medida apds reconhecimento da febre foi, em 64,2% dos casos, administrar
um antipirético, seguindo-se o tirar a roupa e dar liquidos, em 31,3% dos casos. Os
antipiréticos mais frequentemente utilizados foram o paracetamol e o ibuprofeno,
sendo que, 39,5% pensa que um dos antipiréticos baixa melhor a febre do que outro.
A dose do medicamento utilizada foi em 65% dos casos a aconselhada pelo médico
assistente. A suspensao oral foi a forma farmacéutica utilizada em 52,7% dos casos.
A maioria (55,9%) alterna frequentemente os antipiréticos, sendo que 22,9% dos
pais os alterna sempre. Dos pais que alternam os antipiréticos cerca de 75% dizem
ter sido por indicagdo médica. Conclusdo: De uma forma geral, parece haver
um bom conhecimento e uma atitude adequada perante uma crianca com febre,
devendo, portanto, manter-se a informagao/formagao aos pais, principalmente ao
nivel dos cuidados primarios de satide, ajustada ao nivel de instrugéo da populagéo.

Palavras-chave: febre

PD274 (13SPP-37716) - OS PAIS E A FEBRE: O QUE
SABEM E O QUE FAZEM?

Sara Freitas Oliveira'; Joana Rodrigues'; Teresa Torres'; Margarida Trovisqueira’ Susana
Moreira’ Elvira Pinto?
1- Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho; 2- Unidade de Satde Familiar Arco do Prado

Introdugio: A febre é um dos motivos de consulta mais comuns em idade pedid-
trica. Os pais das criangas com febre preocupam-se, frequentemente, com este sinal
e tém receios infundados. Objetivos: Avaliar os conhecimentos, receios, atitudes e
fontes de informagao dos pais relativamente a febre. Material e métodos: Estudo
realizado em 2011. A técnica de amostragem foi de conveniéncia, com inquérito
aos pais de criangas com idades compreendidas entre os 6 meses e os 10 anos que
procurassem o Centro de Satide por motivo de consulta. Resultados: Foram valida-
dos 101 inquéritos, a maioria respondidos por maes (89,1%). A distribuigao etdria
dos pais variou entre os 18 e os 47 anos, com uma mediana de 34 anos. A mediana
das idades das criangas foi de 36 meses, sendo 59,4% do sexo masculino e 48,5%
filhos unicos. Todos os inquiridos referiram a medigao objetiva da temperatura
com um termometro, sendo o eletrénico/digital o mais utilizado (95%). O local
preferencial de avaliagdo da temperatura foi a axila (78,2%). Foi considerada febre
valores de temperatura < 38°C por 49,5% dos inquiridos e 68,4% s6 comega a tratar
a febre quando os valores atingem ou ultrapassam os 38°C. Quanto & metodologia
utilizada para baixar a temperatura, 92,1% referiu recorrer ao uso combinado de
arrefecimento fisico e administragdo de antipirético, sendo o paracetamol o firmaco
de eleigdo (91,1%). O uso intercalado de dois antipiréticos para controlar a febre foi
admitido por 72,3% dos inquiridos. Os pais recorrem ao médico nas primeiras 48
horas de febre em 51,4% dos casos. As convulsdes e a desidratagdo foram os prin-
cipais perigos da febre referidos. As principais causas de febre mencionadas pelos
pais foram a infegdo, a vacinagio e a erupgao dentaria. Cerca de 37,6% dos pais
consideraram o profissional de satide (médico ou enfermeiro) como a principal
fonte de informagao. Conclusdes: Cerca de metade dos pais considera febre valores
de temperatura < 38°C. Um elevado niimero de inquiridos admitiu o uso de dois
antipiréticos diferentes no mesmo episddio febril. A maioria recorre ao médico
numa fase precoce da evolugio da doenga. De salientar o papel do profissional de
satide como fonte de informagio acerca da febre, o que testemunha a importancia
de programas de educagao dirigidos & populagao, de modo a combater a “fobia”
da febre, que muitas vezes se traduz em tratamentos inadequados e na procura
excessiva de cuidados de saude.

Palavras-chave: febre, pais, antipiréticos

PD275 (13SPP-39283) - FATORES DE RISCO
ASSOCIADOS AO EXCESSO DE PESO E OBESIDADE
EM CRIANCAS E ADOLESCENTES DE UMA UNIDADE
DE SAUDE FAMILIAR DE OEIRAS, PORTUGAL

Duarte Malveiro'; Maria Jodo Araujo? Diana Tomas Silva? Ant6nio Salgado'; Maria
Isabel Santos®

1- Servigo de Pediatria, Hospital de Sao Francisco Xavier — Centro Hospitalar de Lisboa Oci-
dental; 2- Unidade de Satide Familiar Conde de Oeiras — Agrupamento de Centros de Satide do
Concelho de Oeiras (ACES Oeiras)

Introdugio: A génese da obesidade é multifatorial e envolve fatores genéticos, meta-
bolicos, ambientais e comportamentais. Os resultados das estratégias preventivas
e terapéuticas nio sdo animadores. Assim, considerou-se pertinente desenvolver
um estudo para identificar e compreender fatores de risco para desenvolvimento de
excesso de peso e obesidade (EPOB). Objetivo: Analisar a relagdo entre o indice de
massa corporal (IMC) e fatores associados a0 EPOB. Material e métodos: Estudo
descritivo, correlacional e transversal, realizado numa Unidade de Satide Familiar,
de 1 de Agosto a 30 de Setembro de 2011. A amostra foi escolhida por convenién-
cia. Os dados foram colhidos através de um questiondrio elaborado para o estudo.
Analisou-se a relagdo entre IMC e os seguintes fatores: idade, género, tempo de
gestagdo, peso de nascimento, aleitamento materno, agregado familiar, nimero de
irmaos, nivel de ensino dos progenitores, situagdo ocupacional dos progenitores,
habitos de sono e comportamentos alimentares. Resultados: A amostra é constituida
por 151 individuos, tendo 21,2% (n=32) EPOB. Utilizando-se o modelo de regressio
logistica, o nimero de horas diarias em atividades sedentarias (>2 horas) (OR 7,054;
IC (95%) 2,810-17,706; p<0,001) e o niimero de refeicdes didrias (< 5 refeigoes)
(OR 3,683; IC (95%) 1,606-8,447; p=0,002) sdo fatores preditivos independentes
para o desenvolvimento de EPOB. O mesmo modelo identificou os hébitos de sono
(periodo superior a 8 horas) como fator protetor independente (OR 0,336; IC (95%)
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0,124-0,913; p=0,027). Quanto a alimentagao, nio se verificou relagdo estatisticamente
significativa entre 0 EPOB e o consumo de sopa (p=0,112), fruta (p=0,548), legumes
e vegetais (p=0,315) e leite com chocolate (p=0,061). O EPOB foram associados
ao consumo de sumos e refrigerantes (OR 1,888; IC (95%) 1,333-2,674; p<0,001),
bolos (OR 2,215; IC (95%) 1,118-4,390; p=0,023), bolachas (OR 1,661; IC (95%)
1,085-2,544; p=0,020), doces (OR 2,533; IC (95%) 1,725-4,988; p<0,001) e snacks
(OR 2,851;IC (95%) 1,426-5,702; p=0,003). Conclusdes: Os fatores de risco para o
desenvolvimento EPOB identificados neste estudo, nomeadamente sedentarismo,
namero de refeigdes didrias e consumo de sumos e refrigerantes, bolos, bolachas,
doces e snacks sdo concordantes com estudos publicados. Os habitos de sono
como fator protetor também estio descritos na literatura. Consideramos que este
conhecimento permite elaborar estratégias preventivas e terapéuticas mais eficazes.

Palavras-chave: Excesso de peso, Obesidade, Pediatria, Fatores de risco

PD276 (13SPP-50437) - UM CASO DE AMIGDALITE
PERSISTENTE.

Sara Ferreira'; Ana Margarida Duarte? Vasco Freire’; Ana Almeida Cavaleiro®
1- USF SJE Loios; 2- USFSJE Loios

Introdugio: A Sindrome PFAPA (Periodic Fever, Aphthous Stomatitis, Pharyn-
gitis, Adenitis), caracteriza-se por episédios recorrentes de febre alta, com adenite
cervical e/ou faringite e/ou aftas orais. De etiologia e fisiopatologia desconhecidas,
associa-se a distdrbio imunitario, com factores ambientais desencadeantes em
criangas geneticamente predispostas. E uma entidade importante no diagnés-
tico diferencial de episédios recorrentes de febre e/ou amigdalite condicionando
o progndstico e terapéuticas a implementar. Descrigao do caso: Crianga do sexo
masculino, 6 anos, raga caucasiana com idas recorrentes ao Servico de Urgéncia
(SU) do Hospital Dona Estefania (HDE) por febre alta. Observada na Unidade de
Satide Familiar (USF) pelo seu médico de familia em Dezembro de 2008 (aos 3 anos)
por febre alta, diagnosticando-se otite média aguda. Em Margo de 2009 recorreu a
USF por amigdalite viral. Em Maio recorreu & USF por febre 38-39°C, orofaringe
hiperemiada, adenopatias cervicais, medicado-se com antibioterapia. Em Julho de
2009 recorre por febre e dor abdominal. Por amigdalites de repeticao foi referen-
ciado a Otorrinolaringologia do HDE em Setembro de 2009, registando-se novo
pico febril (40°C) sem foco, situagdo que se repetiu em Janeiro de 2010. Em Maio
de 2010, novo episodio de febre, adenopatia cervical e faringite. Em Agosto de 2010
foi referenciado para consulta de Pediatria onde foi diagndsticado com Sindrome
de PFAPA medicando-se com corticoterapia. Efectuou testes genéticos, (sequen-
cia¢do do gene MEFV e MVK) ndo apresentando mutagdes. A crianga tem-se
mantido assintomatica desde Margo de 2011 a Setembro do mesmo ano, altura em
que ocorreu a tltima consulta de vigilincia na USE Discussao/Conclusao: A visao
global do utente pelo médico de familia e estreita ligacdo com os cuidados secun-
darios permitem o diagnéstico precoce deste Sindrome, permitindo tranquilizar
familiares, evitando exames complementares e consultas urgentes desnecessarias.

Palavras-chave: PFAPA, Amigdalite

PD277 (13SPP-60832) - O POTENCIAL DE
APRENDIZAGEM NA CRIANCA PRE-ESCOLAR;
ANTECEDENTES E AVALIACAO

Ana Filipe Almeida'; Helena Silva'; Vania Gongalves’; Liane Costa'; Fatima Pinto'
1- Pediatria, Unidade de Satide de Anibal Cunha, ACeS Porto Ocidental

Introdugio: As “Provas de Diagndstico Pré-escolar” de M? Victéria de la Cruz
(PDPE) sdo um instrumento de avaliacdo das competéncias envolvidas na apren-
dizagem e incluem as provas Verbal (V), Conceitos Quantitativos (CQ), Memoria
Auditiva (MA) e Constéancia da Forma (CF); posi¢do no Espago (PE), Orientagao
Espacial (OE), Coordenagdo Visuo-motora (CVM) e Percegdo Visual (PV). A sua
aplicagdo prévia ao inicio da escolaridade (5-6 anos) prevé indicagoes relevantes
quanto a aprendizagem futura. Objectivo: Avaliar as faculdades essenciais para uma
aprendizagem escolar adequada, em criangas em idade pré-escolar, procurando
identificar varidveis a estas relacionadas. Material e métodos: Estudo transver-
sal, desenvolvido na consulta de Pediatria de uma Unidade de Satde, através da
aplicagdo de um questiondrio e do teste PDPE, a criangas de 6 anos, individual ou
colectivamente, na presenca dos pais. Resultados: Foram obtidos 60 testes, num
universo de 78 criangas de 6 anos (pré-escolares) inscritas na Unidade de Saude
(US), com distribuigio equitativa para o género. Os cuidadores principais foram
os pais (50), ama (6) e avds (4). Todos frequentavam o infantério e a idade média
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de ingresso foi de 25,8 meses. Nao existem diferengas entre as médias globais dos
resultados do teste, para ambos os sexos (p=0,65), verificando-se diferengas entre
aquelas e escolaridade materna (p=0,008), paterna (p=0,029) e idade de ingresso
no infantério (p<0,001), com médias globais superiores em escolaridades supe-
riores e idade de ingresso no infantdrio inferior a 3 anos. Relativamente ao nivel
pré-escolar, as médias das provas CQ, MA, CE PE, OE e PV foram superiores as
padronizadas no teste (p<0,001). A média da prova V foi semelhante (p=0,438)
eada CVM inferior (p<0,001). No nivel etario 6 anos, as médias das provas MA,
CF e PV foram superiores as padronizadas (p=0,005, p=0,001 e p<0,001, respec-
tivamente). A média da prova V foi inferior (p<0,001) e as médias das provas
CQ, PE, OE e CV foram semelhantes. Nao existem diferencas entre as médias
quando os cuidadores sdo os pais ou 0s avds, mas esta existe quando os cuidados
sdo prestados pela ama (p=0,001). Conclusdes: Este estudo permitiu apurar que
as criangas em idade pré-escolar, inscritas nesta US, detém todas as proficiéncias
indispensaveis ao tirocinio da leitura, escrita e calculo. Aferiu ainda que a popu-
lagdo visada gozou globalmente de melhores resultados que os esperados, quer
no nivel etério quer no nivel de escolaridade.

Palavras-chave: Pré-escolar, avaliagio, aprendizagem

PD278 (13SPP-67965) - ESTUDO DE PREVALENCIA
DE EXCESSO DE PESO E OBESIDADE EM CRIANCAS
E ADOLESCENTES DE UMA UNIDADE DE SAUDE
FAMILIAR DE OEIRAS, PORTUGAL

Duarte Malveiro'; Maria Jodo Araujo’ Diana Tomads Silva%;, Anténio Salgado'; Maria
Isabel Santos?

1- Servigo de Pediatria, Hospital de Sdo Francisco Xavier — Centro Hospitalar de Lisboa Oci-
dental; 2- Unidade de Satide Familiar Conde de Oeiras — Agrupamento de Centros de Satide do
Concelho de Oeiras (ACES Oeiras)

Introdugao: A Obesidade é uma doenga crénica que constitui um grave problema
de satde publica, tendo sido considerada pela Organizagdo Mundial de Satde
como a epidemia do século XXI. Em Portugal, os dados conhecidos sdo alarman-
tes, estimando-se que 31,5% das criancas tenham excesso de peso ou obesidade.
Este contexto epidemioldgico evidencia a necessidade urgente de conhecer a ver-
dadeira dimensao deste problema. Objetivo: Determinar a prevaléncia de excesso
de peso e obesidade numa amostra de criangas e adolescentes de uma Unidade de
Satide Familiar de Oeiras (USFO). Material e métodos: Estudo do tipo descritivo
e transversal, numa USFO durante o periodo compreendido entre 1 de Agosto e
30 de Setembro de 2011, tendo a duragao de 2 meses. A amostra foi nao aleatdria e
escolhida por conveniéncia. Os dados foram colhidos através de um questionario
elaborado especificamente para o estudo. Escolheu-se o indice de massa corporal
(IMC) como indicador do excesso de peso e a obesidade (EPOB). Adotou-se, de
acordo com o Centers for Disease Control and Prevention (CDC), a definicdo em
fungio do percentil do IMC para a idade: excesso de peso se IMC > P85 e < P95;
obesidade se IMC > P95. Resultados: A amostra ¢ constituida por 151 individuos,
com idade média de 8,35 anos (minimo 2 anos; méximo 17,5 anos), sendo 51,7%
(n=78) do sexo masculino. Quanto a distribui¢ao existem 77,5% (n=117) de leu-
codérmicos e 17,9% (n=27) de melanodérmicos. A nacionalidade ¢ portuguesa em
94,7%. Relativamente a drea de residéncia, 78,1% (n=118) habita em Oeiras, 10,6%
(n=16) em Cascais, 7,3% (n=11) em Sintra, 1,3% (n=2) em Almada, 1,3% (n=2) em
Qdivelas, 0,7% (n=1) na Amadora e 0,7% (n=1) em Setubal. Tendo em conta a faixa
etdria, 38,4% (n=58) pertencem a idade pré-escolar, 27,2% (n=41) a idade escolar e
34,4% (n=52) sdo adolescentes. Dos 151 individuos, 12,6% (n=19) tém excesso de
peso e 8,6% (n=13) obesidade, o que perfaz um total de 32 casos (21,2%). Conclu-
soes: Apesar da prevaléncia de EPOB no nosso estudo (21,2%) ser inferior ao valor
estimado para Portugal (31,5%), estes dados confirmam a existéncia de um grave
problema de satde publica nas criangas e adolescentes desta USFO. Consideramos
necessario identificar e compreender na sua plenitude os inimeros fatores de risco
que concorrem para o desenvolvimento do EPOB para poder elaborar estratégias
preventivas e terapéuticas, estruturadas e dirigidas, de modo a serem mais eficazes.

Palavras-chave: Excesso de peso, Obesidade, Pediatria, Prevaléncia
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Jacinta Fonseca - PD1; PD92

Janine Coelho - PD236

Jean-Pierre Gongalves - CO38; PD18
Jenny Gongalves - PD55

Joana Almeida Santos - PD75

Joana Bordalo - PAS76; PD245

Joana Caldas - PD267

Joana Cardoso - PAS60; PD161

Joana Carvalho - PD69; PD108

Joana Castro Marinho - PD252

Joana Correia - PD105; PD197; PD212
Joana Cotrim - PD141

Joana Faleiro - PD147

Joana Gaspar - PD230

Joana Gil - PD52; PD107; PD192

Joana Grenha - CO26

Joana Jardim - CO35; PD31; PD51; PD117
Joana Leite - PD59

S$153
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PRIMEIROS AUTORES

Joana Meireles - PD6; PD104

Joana Miranda - CO43; PAS84; PD111
Joana Oliveira - PD28; PD62

Joana Pimenta - PD113; PD184; PD200; PD221
Joana Rodrigues - PD194

Joana Santos Martins - PD138

Joana Soares - CO20; PD223

Joana Teixeira - PD181; PD214; PD217
Joana Toscano - PD202

Jodo Farela Neves - PAS41

Jodo Lavinha - PAS27; PAS28

Jorge Manuel Amado Apéstolo - PD86; PD87
José Pedro Antunes - PD37

Julia Freitas Villaschi - PAS24

Juliana Oliveira - PD43; PD61; PD89; PD154
Karina Oliveira - PD48

Katia Cardoso - CO31

Laura Azurara - PD106

Liane Correia-Costa - PAS63; PAS78; PAS82; PD103
Ligia Ferreira - PD218

Ligia Paulos - PD206

Liliana Abreu - PAS98; PD42; PD83; PD208
Liliana Rocha - CO42

Luciana Barbosa - PD128; PD163

Luisa Gaspar - PAS20

Luisa Martins - PAS14; PD20

M2 Armanda Passas - PD58; PD85; PD158
Madalena Sassetti - CO13

Manuel Ferreira-Magalhaes - PAS80; PAS102; PD110
Margarida Rafael - PD7

Margarida Valério - PD78

Maria Beatriz Costa - PD215

Maria Inés Alves - PD242

Maria Inés Barreto - PAS59; PD176

Maria Inés Mascarenhas - CO44; PAS61
Maria Inés Monteiro - CO39; PD44

Maria Jodo Lage - PD207

Maria Jodo Magalhaes - PAS46

Maria Miguel Gomes - PD12

Maria Teresa Dionisio - PAS8

Mariana Domingues - PAS77

Mariana Magalhaes - PD255

Mariana Matos Martins - PD201

Mariana Rodrigues - CO29; PD115; PD127
Marina Pinheiro - PD84; PD145; PD151
Mario Correia de S& - PAS105

Marisa Indcio Oliveira - PD74

Maristela Margatho - PD16

Marta Contreiras - PAS25

Marta Gongalves - PD100

Marta Loureiro - PD244

Marta Moniz - PD160

Marta Pinto - PD180

Marta Pévoas - PD162

Marta Santalha - PD198

Marta Valente Pinto - PAS95; PD13
Matilde Padrio Dias - PD98

Miguel Correia - PAS104; PD32; PD93
Monica Almeida - CO53

Monica Pinto - PD263

Monica Rebelo - PAS6

Muriel Ferreira - CO15; CO16

Néidia M. Guimaries - PD179

Natacha Fontes - PAS18; PD228

Nuno Ferreira - PD46

Patricia A. Gongalves - PD122; PD266
Patricia Cardoso - PD241

Patricia Carvalho - PAS33; PAS55

Patricia Magao - PAS96; PD60; PD256
Patricia Marques - PD204

Patricia Rocha - PAS40
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Patricia Romao - PAS58

Patricia Vaz Silva - PAS5; PD253

Paulo Venancio - CO17; CO45; PD238
Pedro Cruz - PD243

Pedro Epifanio - PAS75; PD254

Petra Loureiro - PD71

Raquel Firme - PD25

Raquel Lopes - PD155; PD211

Ricardo Monteiro - PD80

Ricardo Mota Pereira - PD239

Ricardo Rangel - PAS15; PAS19

Rita Aguiar - PAS65

Rita Barreira - PAS49

Rita Belo Morais - PD120

Rita Jorge - PAS99; PD157

Rita Jotta - PAS64

Rita Lourengo - PAS3; PD232; PD249
Rita Marques - CO4

Rita S. Oliveira - PD250; PD258

Rita Santos Silva - PAS34; PAS35

Rita Vidal - PD82

Rodrigo Sousa - PAS69; PD164; PD167
Rosa Gouveia - CO7; CO12

Rosario Perry da Camara - PAS97; PD27
Sampaio Nunes, MA - PD247

Sandra Afonso - PD268

Sandra Belo - CO47

Sandra Costa - PAS47

Sara Batalha - PD205

Sara Brito - CO32

Sara Domingues - PD2; PD45

Sara Ferreira - PD14; PD182; PD276
Sara Freitas Oliveira - PD274

Sara Narciso Ferreira - PD109; PD178
Sara Pimentel Marcos - PAS30; PD148
Sara Silva - PD41

Sérgio Laranjo - CO2

Silvia Batalha - PD153

Sofia Almeida - PD53; PD56; PD67
Sofia Moura Antunes - CO1; PD166
Sofia Silva - PD225

Sénia Regina Silva - PD21

Stéfanie Pereira - PD237

Susana Branco - CO48

Susana Corujeira - PAS44; PD119; PD129; PD139
Susana Lima - PD72

Susana Lopes - PAS51; PD187; PD231
Susana Moleiro - PAS29

Susana Rebelo Pacheco - PD140; PD191
Susana Santos - PAS90; PAS93; PD213
Sylvia Jacob - PAS66; PD177; PD185

T. Monteiro - PD116; PD126

T. Serrdo - PD210

Tania Martins - PAS17; PD68; PD125; PD133
Teresa Fernandes - CO25

Teresa Pena - PD39; PD173

Teresa Torres - PAS31; PD90; PD170
Tiago Lanfernini Ricardo Coelho - PAS2

Tiago Milheiro Silva - CO18; CO19; PAS73; PD49; PD57

Vénia Gongalves - PAS92; PD15
Vania Sousa - PD70

Vera Almeida - PD36

Vera Baptista - PAS103; PD226
Victor Miranda - PD19; PD22; PD171
Vivian Gongalves - CO49; PAS56
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INDICE DE RESUMOS POR AREA CIENTIFICA

CARDIOLOGIA PEDIATRICA

CO1 (13SPP-48988)
CO2 (13SPP-88333)
PASI (13SPP-37591)
PAS2 (13SPP-52154)
PAS3 (13SPP-65348)
PAS4 (13SPP-70287)
PAS5 (13SPP-77695)
PAS6 (13SPP-79807)
PAS7 (13SPP-80561)
PD246 (13SPP-23098)

PD247 (13SPP-23280)
PD248 (13SPP-25500)
PD249 (13SPP-28938)
PD250 (13SPP-29018)
PD251 (13SPP-49849)
PD252 (13SPP-66036)
PD253 (13SPP-74028)
PD254 (13SPP-83262)
PD255 (13SPP-89607)

CIRURGIA PEDIATRICA

PAS67 (13SPP-39782)
PD237 (13SPP-30319)

PD238 (13SPP-57625)
PD239 (13SPP-62120)

CUIDADOS CONTINUADOS,
DOMICILIARIOS E PALIATIVOS

PAS13 (13SPP-74117)

CUIDADOS INTENSIVOS

CO3 (13SPP-34253)
CO4 (13SPP-78204)
PASS (13SPP-28923)
PAS9 (13SPP-29947)
PAS10 (13SPP-48772)
PAS11 (13SPP-59029)

PAS12 (13SPP-67116
PD256 (13SPP-24033
PD257 (13SPP-27298
PD258 (13SPP-30090
PD259 (13SPP-71248
PD260 (13SPP-72185

DESENVOLVIMENTO

CO?7 (13SPP-18033)
CO8 (13SPP-20327)
CO9 (13SPP-36339)
PAS78 (13SPP-75516)
PAS79 (13SPP-78216)
PD262 (13SPP-14908)
PD263 (13SPP-17373)
PD264 (13SPP-18419)

PD265 (13SPP-29498)
PD266 (13SPP-32537)
PD267 (13SPP-38766)
PD268 (13SPP-40502)
PD269 (13SPP-67897)
PD270 (13SPP-68800)
PD271 (13SPP-74993)
PD272 (13SPP-75330)

DOENGCAS METABOLICAS

PD261 (13SPP-27385)

EDUCACAO MEDICA E ETICA

PAS80 (13SPP-21988)

ENDOCRINOLOGIA

CO46 (13SPP-38691)
CO47 (13SPP-39446)
CO48 (13SPP-67992)
CO49 (13SPP-69747)
CO50 (13SPP-77125)
PAS14 (13SPP-18901)
PAS15 (13SPP-24592)
PAS16 (13SPP-38593)
PAS17 (13SPP-55617)
PAS18 (13SPP-80964)
PAS19 (13SPP-85211)
PDI11 (13SPP-10645)
PD12 (13SPP-12028)
PD13 (13SPP-34302)

PD14 (13SPP-35675)
PD15 (13SPP-39353)
PD16 (13SPP-40606)
PD17 (13SPP-43055)
PD18 (13SPP-44839)
PD19 (13SPP-47701)
PD20 (13SPP-50736)
PD21 (13SPP-51828)
PD22 (13SPP-56937)
PD23 (13SPP-64920)
PD24 (13SPP-71393)
PD25 (13SPP-73845)
PD26 (13SPP-83004)

ENFERMAGEM PEDIATRICA

CO22 (13SPP-12058)
PD86 (13SPP-37198)

PD87 (13SPP-51725)
PD88 (13SPP-86883)

FARMACOLOGIA E TERAPEUTICA

PASS81 (13SPP-21641)

GASTRENTEROLOGIA E

NUTRICAO

CO51 (13SPP-32601)
CO52 (13SPP-34377)
CO53 (13SPP-82435)
PAS20 (13SPP-16440)
PAS21 (13SPP-41618)
PAS22 (13SPP-62756)
PAS23 (13SPP-79203)
PD27 (13SPP-13492)
PD28 (13SPP-21792)
PD29 (13SPP-32650)

PD30 (13SPP-35850)
PD31 (13SPP-41165)
PD32 (13SPP-44701)
PD33 (13SPP-45694)
PD34 (13SPP-56626)
PD35 (13SPP-71648)
PD36 (13SPP-75017)
PD37 (13SPP-81440)
PD38 (13SPP-83304)

GENETICA

PAS82 (13SPP-31242)
PAS83 (13SPP-31555)
PAS84 (13SPP-84403)
PD1 (13SPP-23916)
PD2 (13SPP-31385)

PD3 (13SPP-35275)
PD4 (13SPP-47329)
PD5 (13SPP-58169)
PD6 (13SPP-67151)
PD7 (13SPP-76051)

HEMATOLOGIA

C023 (13SPP-29759)
PAS24 (13SPP-29842)
PAS25 (13SPP-35844)
PAS26 (13SPP-58211)
PAS27 (13SPP-67062)
PAS28 (13SPP-69666)
PAS29 (13SPP-70105)
PAS30 (13SPP-77543)
PD145 (13SPP-14832)
PD146 (13SPP-18375)

PD147 (13SPP-20765)
PD148 (13SPP-21729)
PD149 (13SPP-32953)
PD150 (13SPP-39488)
PD151 (13SPP-52799)
PD152 (13SPP-69355)
PD153 (13SPP-73696)
PD154 (13SPP-80038)
PD155 (13SPP-81698)

HEPATOLOGIA

PD39 (13SPP-20868)

PD40 (13SPP-88647)

IMUNOALERGOLOGIA

PAS55 (13SPP-51033)
PAS56 (13SPP-64443)
PAS57 (13SPP-75438)
PD226 (13SPP-48145)
PD227 (13SPP-49296)

PD228 (13SPP-52371)
PD229 (13SPP-52770)
PD230 (13SPP-64793)
PD231 (13SPP-78960)

INFECCIOLOGIA

CO13 (13SPP-16372)
CO14 (13SPP-20788)
CO15 (13SPP-44519)
CO16 (13SPP-52133)
CO17 (13SPP-55538)
CO18 (13SPP-62609)
CO19 (13SPP-65881)
CO20 (13SPP-69687)
CO21 (13SPP-70179)
CO24 (13SPP-76092)
CO25 (13SPP-79552)
CO26 (13SPP-89545)
PAS38 (13SPP-18576)
PAS39 (13SPP-25938)
PAS40 (13SPP-26270)
PAS41 (13SPP-34830)
PAS42 (13SPP-35558)
PAS95 (13SPP-38081)
PAS96 (13SPP-42113)
PAS97 (13SPP-53941)
PAS98 (13SPP-62531)
PAS99 (13SPP-68135)
PAS100 (13SPP-72837)
PAS101 (13SPP-75700)
PAS102 (13SPP-76533)
PAS103 (13SPP-79957)
PAS104 (13SPP-84918)
PAS105 (13SPP-87829)
PAS106 (13SPP-89317)
PDA41 (13SPP-10133)
PD42 (13SPP-10418)

PD43 (13SPP-11250)
PD44 (13SPP-12119)
PD45 (13SPP-14925)
PD46 (13SPP-17285)
PDA47 (13SPP-20888)
PD48 (13SPP-21796)
PDA49 (13SPP-23159)
PD50 (13SPP-26563)
PD51 (13SPP-26740)
PD52 (13SPP-27096)
PD53 (13SPP-28970)
PD54 (13SPP-30022)
PD55 (13SPP-30796)
PD56 (13SPP-39266)
PD57 (13SPP-42403)
PD58 (13SPP-42848)
PD59 (13SPP-45241)
PD60 (13SPP-46037)
PD61 (13SPP-49606)
PD62 (13SPP-52019)
PD63 (13SPP-52211)
PD64 (13SPP-55456)
PD65 (13SPP-55604)
PD66 (13SPP-58166)
PD67 (13SPP-58913)
PD68 (13SPP-61079)
PD69 (13SPP-70101)
PD70 (13SPP-70788)
PD71 (13SPP-72689)
PD72 (13SPP-72956)
PD73 (13SPP-73041)
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PD74 (13SPP-74449)
PD75 (13SPP-77167)
PD76 (13SPP-77531)
PD77 (13SPP-78661)
PD78 (13SPP-81710)
PD79 (13SPP-83770)

PD80 (13SPP-83841)
PD81 (13SPP-84807)
PD82 (13SPP-85333)
PD83 (13SPP-86324)
PD84 (13SPP-87047)
PD85 (13SPP-89410)

INVESTIGACAO BASICA E
TRANSLACCIONAL

CO5 (13SPP-33516)
CO6 (13SPP-41939)
PAS85 (13SPP-51792)

PDS8 (13SPP-14656)
PD9 (13SPP-55307)
PD10 (13SPP-88166)

MEDICINA DO ADOLESCENTE

CO38 (13SPP-51196)
CO39 (13SPP-54985)
C040 (13SPP-69660)
CO41 (13SPP-72322)
PAS31 (13SPP-10481)
PAS32 (13SPP-37405)
PAS33 (13SPP-49830)
PAS34 (13SPP-71646)
PD89 (13SPP-12401)

PD90 (13SPP-16061)
PD91 (13SPP-26805)
PD92 (13SPP-36251)
PD93 (13SPP-44140)
PD94 (13SPP-47349)
PD96 (13SPP-60594)
PD97 (13SPP-66072)
PD98 (13SPP-83974)

NEFROLOGIA

CO42 (13SPP-14590)
PAS86 (13SPP-25634)
PAS87 (13SPP-44959)
PAS88 (13SPP-48899)
PAS89 (13SPP-54608)
PD130 (13SPP-13028)

PD131 (13SPP-17416)
PD132 (13SPP-27541)
PD133 (13SPP-33424)
PD134 (13SPP-49145)
PD135 (13SPP-59087)
PD136 (13SPP-71943)

NEONATOLOGIA

C028 (13SPP-10579)
C029 (13SPP-44812)
CO30 (13SPP-56693)
CO31 (13SPP-57414)
CO32 (13SPP-57946)
CO33 (13SPP-68343)
CO34 (13SPP-72517)
CO35 (13SPP-79487)
PAS43 (13SPP-38048)
PAS44 (13SPP-39309)
PAS45 (13SPP-40093)
PAS46 (13SPP-44992)
PASA7 (13SPP-59481)
PAS48 (13SPP-79460)
PAS49 (13SPP-82718)
PAS50 (13SPP-85008)
PD137 (13SPP-10362)
PD138 (13SPP-12387)
PD139 (13SPP-14215)
PD140 (13SPP-18853)

PD141 (13SPP-20900)
PD142 (13SPP-22902)
PD143 (13SPP-28431)
PD144 (13SPP-34198)
PD115 (13SPP-34866)
PD116 (13SPP-35644)
PD117 (13SPP-36368)
PD118 (13SPP-36662)
PD119 (13SPP-37635)
PD120 (13SPP-44125)
PDI21 (13SPP-44563)
PD122 (13SPP-50446)
PD123 (13SPP-62567)
PD124 (13SPP-66745)
PD125 (13SPP-70033)
PD126 (13SPP-73092)
PD127 (13SPP-79048)
PD128 (13SPP-80898)
PD129 (13SPP-88357)

NEUROLOGIA

CO10 (13SPP-24742)
CO11 (13SPP-41218)
CO12 (13SPP-47194)
PAS51 (13SPP-17220)
PAS52 (13SPP-52808)
PD101 (13SPP-15450)
PD102 (13SPP-36700)
PD103 (13SPP-39148)
PD104 (13SPP-39695)
PD105 (13SPP-41876)

PD106 (13SPP-42203)
PD107 (13SPP-52615)
PD108 (13SPP-61791)
PD109 (13SPP-63812)
PD110 (13SPP-66909)
PDI111 (13SPP-67050)
PD112 (13SPP-73422)
PD113 (13SPP-78033)
PD114 (13SPP-81629)

ONCOLOGIA

C027 (13SPP-13926)
PAS35 (13SPP-50504)
PAS36 (13SPP-80660)
PD156 (13SPP-32937)

PD157 (13SPP-42448)
PD158 (13SPP-56103)
PD159 (13SPP-62916)
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PEDIATRIA AMBULATORIA

CO54 (13SPP-13519)
CO55 (13SPP-61468)
CO56 (13SPP-85691)
PAS90 (13SPP-25368)
PAS91 (13SPP-79887)
PAS92 (13SPP-85133)

PD273 (13SPP-13162
PD274 (13SPP-37716
PD275 (13SPP-39283
PD276 (13SPP-50437
PD277 (13SPP-60832
PD278 (13SPP-67965

PEDIATRIA GERAL

PAS68 (13SPP-18851)
PAS69 (13SPP-20192)
PAS70 (13SPP-31901)
PAS71 (13SPP-49955)
PAS72 (13SPP-62912)
PD209 (13SPP-10978)
PD210 (13SPP-12923)
PD211 (13SPP-18218)
PD212 (13SPP-22335)
PD213 (13SPP-23038)
PD214 (13SPP-24502)
PD215 (13SPP-24841)
PD216 (13SPP-25563)
PD217 (13SPP-27229)
PD218 (13SPP-30950)
PD219 (13SPP-31401)
PD220 (13SPP-32136)
PD221 (13SPP-33084)
PD222 (13SPP-33740)
PD223 (13SPP-36722)
PD225 (13SPP-38293)
PD193 (13SPP-38536)
PD194 (13SPP-41578)
PD195 (13SPP-44463)
PD196 (13SPP-45046)
PD197 (13SPP-46005)
PD198 (13SPP-50006)

PD199 (13SPP-53113)
PD200 (13SPP-55523)
PD201 (13SPP-56810)
PD202 (13SPP-58352)
PD203 (13SPP-60068)
PD204 (13SPP-61251)
PD205 (13SPP-61470)
PD206 (13SPP-62346)
PD207 (13SPP-62971)
PD208 (13SPP-64435)
PD177 (13SPP-64845)
PD178 (13SPP-65121)
PD179 (13SPP-65588)
PD180 (13SPP-65594)
PD181 (13SPP-69272)
PD182 (13SPP-72833)
PD183 (13SPP-74279)
PD184 (13SPP-74899)
PD185 (13SPP-75981)
PD186 (13SPP-76897)
PD187 (13SPP-78587)
PD188 (13SPP-80884)
PD189 (13SPP-85617)
PD190 (13SPP-86990)
PD191 (13SPP-87526
PD192 (13SPP-87762)

PEDIATRIA SOCIAL

PAS53 (13SPP-18252)
PAS54 (13SPP-40247)

PD99 (13SPP-63463)

PNEUMOLOGIA

CO43 (13SPP-83192)
CO44 (13SPP-84028)
PAS58 (13SPP-25709)
PAS59 (13SPP-30327)
PAS60 (13SPP-31120)
PAS61 (13SPP-40622)
PAS62 (13SPP-60473)
PAS63 (13SPP-60900)
PAS64 (13SPP-67676)
PAS65 (13SPP-71489)
PAS66 (13SPP-80948)
PD160 (13SPP-11929)
PD161 (13SPP-16574)
PD162 (13SPP-31204)

PD163 (13SPP-43323)
PD164 (13SPP-56996)
PD165 (13SPP-57251)
PD166 (13SPP-59645)
PD167 (13SPP-61123)
PD168 (13SPP-61241)
PD169 (13SPP-67593)
PD170 (13SPP-68332)
PD171 (13SPP-73798)
PD172 (13SPP-76656)
PD173 (13SPP-77506)
PD174 (13SPP-79659)
PD175 (13SPP-80421)
PD176 (13SPP-86264)

REUMATOLOGIA

CO45 (13SPP-81552)

PAS93 (13SPP-45120)
PAS94 (13SPP-84740)
PD232 (13SPP-11585)

PD233 (13SPP-30005)
PD234 (13SPP-45163)
PD235 (13SPP-45977)
PD236 (13SPP-72073)

TECNOLOGIAS DA SAUDE,
DESPORTO E REABILITACAO

PD100 (13SPP-48209)

URGENCIA

CO36 (13SPP-21471)
PAS73 (13SPP-24839)
PAS74 (13SPP-61348)
PAS75 (13SPP-73617)
PAS76 (13SPP-83622)
PAS77 (13SPP-87773)

PD240 (13SPP-10719)
PD241 (13SPP-32575)
PD242 (13SPP-50841)
PD243 (13SPP-53788)
PD244 (13SPP-64740)
PD245 (13SPP-65806)
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