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SEJAM BEM VINDOS 8

ao VII Congresso de Pediatria

tivoli marinotel

1a5 outubro 07

Vinte anos depois do primeiro Congresso de Pediatria € legitimo olhar para trds e fazer um balango do que
mudou no cendrio da Pediatria em Portugal e dos desafios que, ano apds ano, sao superados no ambito
assistencial, cientifico e de humanizacdo dos cuidados. Desde a sua fundacdo em 1948, que a SPP tem
como objectivo primordial, a promocao da saide e do bem-estar da crianga em Portugal.

Em 1952, a SPP, entdo ainda uma “crianga de colo”, promoveu com enorme €xito o 1° Congresso Nacional
de Protec¢do a Infancia, um encontro multidisciplinar e multiprofissional em que o Pediatra ndo se assumia
apenas como médico, mas também como advogado dos interesses da Crianga.

A partir dai, formar, informar e reformar sdo os alicerces das Jornadas e Congressos que, ao longo de mais
de meio século, foram trazendo para a discussdo e debate ptiblicos os temas que construiram e constroem
a actualidade da Pediatria em Portugal.

A diversidade de temas e participantes, o esfor¢o organizativo conjunto da SPP e todas as suas Secc¢des,
testemunham a importancia que o Congresso adquiriu no panorama da Pediatria Portuguesa levando, tanto
as especialidades médicas proximas da Pediatria como as dreas mais gerais da medicina e satide, o conhe-
cimento, a actualizacdo, a inovacao e a humanizacao.

Mas o VIII Congresso de Pediatria pretende ser mais que um espaco onde adultos falam sobre criangas.
Pretendemos que as criancas estejam no Congresso, queremos ouvir as suas VOzZes € OS Seus Tisos, €
construimos um programa para que estejam ao nosso lado, para que, no meio de tanta ciéncia, ndo perca-
mos de vista os nossos objectivos finais. Gostariamos que este Congresso fosse mesmo o Congresso da
Crianca!

Esperemos que, independentemente do que traz cada um dos Congressistas a este VIII Congresso de
Pediatria, este nosso esfor¢o de acrescentar valor ou conhecimento, solu¢des ou novas interrogagdes seja
o ex libris do Congresso.

Em nome da Sociedade Portuguesa de Pediatria e da Comissdo Organizadora deste evento, agradeco a
todos os que o tornaram possivel, contribuindo para a sua constru¢do ou honrando-o com a sua presencga.

A todos, sejam bem vindos!

fototl %

Dr. Gongalo Cordeiro Ferreira
Presidente da Comissao Organizadora do VIII Congresso de Pediatria

Presidente da Sociedade Portuguesa de Pediatria
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%3/ Comunicacoes Orais

Comunicacoes Orais - 2 de Outubro (terca-feira)
08:00-09:00

’a

Area - Imunoalergologia

CO1- Sensibilizacao alérgica ao ovo e imunizacio activa - Casuistica de
3 anos e proposta de Protocolo de Vacinaciao

Cristina Camilo, Joana Caiado, Carla Cifuentes, Susana Martins, Ana Marga-
rida Neves, Leonor Bento, J. Costa Trindade. Unidade de Imunoalergologia
Pediatrica, Clinica Universitaria de Pediatria, FML/HSM, Lisboa.

Introducio: A sensibilizacdo alérgica ao ovo pode ser responsavel por reac-
¢des adversas nas vacinas VASPR, febre amarela, influenza e raiva. As reac-
¢des anafildcticas podem ser provocadas por outros dos seus componentes
(gelatina/neomicina). Actualmente a VASPR ¢é produzida em fibroblastos de
embrido de pinto, apresentando apenas quantidades vestigiais de proteinas de
ovo. Em Portugal, as criancas sensibilizadas sdo frequentemente referen-
ciadas ao hospital central para administracdo desta vacina. Objectivo: Carac-
terizar as criangas vacinadas com a VASPR na Unidade de Imunoalergologia
Pedidtrica, por apresentarem sensibilizacdo ao ovo e elaborar um protocolo
de actuagdo. Material e Métodos: Estudo retrospectivo dos processos cli-
nicos das criangas com sensibiliza¢do ao ovo, vacinadas com a VASPR de 1
de Janeiro de 2004 a 31 de Dezembro de 2006. Foram avaliados os seguintes
pardmetros: idade, sexo, estudo imunoalergoldgico, outras sensibilizagdes,
idade da vacinag@o e reac¢des vacinais. Resultados: Nos 3 anos analisados
foram referenciadas a Consulta de Alergia Alimentar 33 criangas. Em 26
delas (65% sexo masculino) o diagnéstico foi confirmado, quer por testes
cutaneos como pelas IgE especificas. A idade média de vacinacdo foi entre os
15 e 0s 20 meses de idade. Todas elas estavam sensibilizadas para outros aler-
génios. O teste cutaneo por picada pré vacina¢do com a VASPR foi negativo
na totalidade dos casos. Ndo ocorreram reaccdes adversas pds vacinais. Con-
clusdes: Os resultados observados confirmam que a sensibilizagdo alérgica
a0 ovo ndo constitui, por si s6, contra-indicacdo para a administracdo da
VASPR em Cuidados de Satide Primdrios. Uma histéria prévia de reaccio
anafildctica ao ovo ndo implica uma reaccdo anafildctica a VASPR, mas
nestes casos (tal como para a febre amarela e influenza) a vacinagio deve ser
feita em meio hospitalar, de acordo com o protocolo estabelecido. A admi-
nistracdo de outras vacinas, nomeadamente infuenza e febre amarela, tem
aumentado nos ultimos anos, ndo sendo consensual a sua contra-indicagdo
nas criangas com alergia ao ovo. A existéncia de um protocolo de vacinacio
permite uniformizar a actuacdo e diminuir o risco de reac¢des adversas.

Palavras-chave: Alergia, ovo, imunizagao, protocolo, vacinagdo.

CO2- Veneno de himenépteros, o perigo de uma picada

Soraia Tomé, Guilhermina Reis, Margarida Guedes, Fernanda Teixeira.
Consulta de Alergologia Pediatrica, Servigo de Pediatria do Hospital Geral de
Santo Anténio, Porto.

Introducdo: Na Europa a prevaléncia de alergia a himendpteros estima-se
em 20%, compreendendo reac¢des locais e reac¢des sistémicas que podem
ser ligeiras (prurido, urticdria, eritema), moderadas (angioedema, sintomas
respiratorios, sintomas digestivos, mal estar geral) ou graves (edema da glote
e/ou sintomas cardio-respiratérios, hipotensdo, choque). A incidéncia anual
de casos fatais varia de 0.1-0.5casos/milhdo de habitantes. A presenca de
outra doenca do foro atpico parece ser um factor de risco para o desencadea-
mento de reaccdes sistémicas apds as picadas. Apicultores e seus familiares
também parecem ter um risco aumentado de anafilaxia. As reac¢des sistémi-
cas sdo indicag@o para imunoterapia especifica (IT) com veneno de himend6p-
teros ap6s confirmagdo da atopia. Este tratamento € eficaz em 91-100% dos
casos de atopia ao veneno de vespa e 77-80% dos casos de atopia ao veneno
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de abelha. Material e Métodos: Apresentam-se 4 casos, seguidos na Con-
sulta de Imunoalergologia, entre 1997 e 2007, com reacgdes sistémicas ao
veneno de himendpteros que efectuaram IT. Resultados: Das 4 criangas, 3
apresentavam alergia ao veneno de abelha e uma ao veneno de vespa. As pri-
meiras foram referenciadas a consulta hospitalar aos 3, 4 e 5anos, apds reac-
¢do sistémica a picada de abelha. Duas delas sdo irmaos, com avo apicultor,
e apresentaram reacc¢do anafildtica. O doente com alergia ao veneno de vespa
tem antecedentes de Asma e apresentou uma reac¢do sistémica apés picada
aos 10 anos. Todos tinham IgE especifica para o veneno de himendpteros
variando entre classe IV e V. A duragdo do tratamento com IT variou ente 4 e
7 anos, com diminui¢do da classe de IgE em todos os doentes no final do tra-
tamento. O doente com alergia ao veneno de vespa foi picado durante a IT e
os dois irmdos com alergia ao veneno de abelha foram picados apds terminar
o tratamento. Nenhum deles apresentou reac¢do sistémica apds o contacto.
Conclusoes: A alergia ao veneno de himendptero pode ser fatal. Uma vez
diagnosticada € possivel proceder ao seu tratamento com imunoterapia espe-
cifica, fundamental para a prevencdo de reac¢des graves, por vezes amea-
cadoras de vida. No entanto, a durac@o deste tratamento continua a ser contro-
versa, nomeadamente em relacio aos critérios de suspensao.

Palavras-chave: Veneno de hiperndpteros, reac¢ao sistémica, imunoterapia.

Area - Desenvolvimento

CO3- Deficiéncia Mental: Casuistica da Unidade de Desenvolvimento do
Hospital de Dona Estefania

Raquel Amaral ', Sona Baldé 2, Ménica Pinto 2, M* do Carmo Vale 2. 1- Hos-
pital do Divino Espirito Santo, Ponta Delgada; 2-Hospital de Dona Estefania,
Lisboa.

Introducao: Deficiéncia mental (DM) define-se como funcionamento inte-
lectual global inferior & média (QG <70) associado a défice ou incapacidades
no comportamento adaptativo e com inicio antes dos 18 anos, de acordo com
o DSM 1V. A classificagdo numa escala de gravidade pode ajudar a definir a
necessidade de investigacdo e orientar a interven¢do. As causas de DM sdo
muito variadas pelo que esta constitui uma populagdo muito heterogénea.
Objectivo: Caracterizacdo da populacdo de criangas com DM observadas no
Centro de Desenvolvimento do Hospital de Dona Estefinia. Material e
Meétodos: Estudo retrospectivo das criancas com DM observadas no Centro
de Desenvolvimento (CD) do Hospital de Dona Estefania (HDE) entre Janei-
ro 2005 e Junho 2007. Foram avaliados os dados epidemioldgicos, a gravi-
dade da DM, etiologias encontradas, comorbilidade e intervencdo proposta e
em curso. Resultados: Do total de criangas observadas, foram revistos os
processos clinicos referentes a 185 criancas, sendo 92 (42%) do sexo femi-
nino e 128 (58%) do sexo masculino, com idade varidvel entre 1 e 14 anos
(média 5,7 anos). Classificaram-se em DM ligeira 112 (61%), DM moderada
54 (29%), DM grave 17 (9%) e profunda 2 (1%). Foram definidas etiologias
em 86 criangas (46%) sendo a taxa de diagnéstico mais elevada na DM pro-
funda (100%), seguido de DM ligeira (69%). As etiologias mais frequente-
mente encontradas foram as cromossomopatias (trissomia 21, correspon-
dendo a 11,3%), com elevada variabilidade de etiologias. Foi detectada co-
morbilidade em 123 (66%) criancas, sendo a mais frequente a do foro oftal-
moldgico (57 criangas, 46%). Foram propostas e sinalizadas para apoio a
totalidade das criancas com DM, estando 47% em intervengao precoce e 58%
em educagao especial. Conclusdes: Foi efectuada caracterizacdo clinica e
funcional das criangas seguidas no CD do HDE com o diagndstico de DM e
encontraram-se semelhancas entre os dados presentes e os descritos na lite-
ratura. Contudo alguns dados diferem de outras casuisticas decorrente, muito
provavelmente, da heterogeneidade da populacdo estudada, quer do ponto de
vista etioldgico, quer no referente aos grupos etdrios, condicionada, em parte,
pela politica assistencial.

Palavras-chave: Deficiéncia mental, casuistica, desenvolvimento.
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CO4- Hipotonia como primeira manifestacdo de défice cognitivo por
cromossomopatia

Susana Loureiro, Ana Lopes, Lia Gata, Manuela Soares, Joana Almeida,
Raquel Lontro, Teresa S. Miguel, Cristina Lobo, Guiomar Oliveira. Consulta
de Desenvolvimento/Autismo Centro de Desenvolvimento da Crianca, Hos-
pital Pedidtrico de Coimbra.

Introducdo: Estima-se que cerca de 1 a 3% de todas as criangas com idade
inferior aos 5 anos apresentam atraso global do desenvolvimento psico-motor
(AGDPM), a maioria das quais por défice cognitivo. Apesar da maioria das
causas ainda ndo ter tratamento especifico, a investiga¢do etioldgica é funda-
mental, uma vez que poderd ter implicacdes no progndstico, no tratamento das
comorbilidades e no aconselhamento genético a familia. A probabilidade de
estabelecer um diagndstico etioldgico varia muito consoante as caracteristicas
das populagdes estudadas, sendo maior nas situagdes de atraso moderado a
grave. As alteracdes citogenéticas sdo das causas conhecidas mais frequentes,
sendo encontradas em cerca de! 3,7% de todos os casos. Material e Métodos:
Caso clinico. Resultados: Menina, actualmente com 6 anos de idade, sem ante-
cedentes pré ou perinatais relevantes. Foi seguida na Consulta de Neuro-
pediatria desde os 15 meses por atraso do desenvolvimento motor, tendo sido
observado um quadro de hipotonia axial marcada. Aos 30 meses, foi pedida
observagdo na Consulta de Desenvolvimento por se ter constatado alteragdo na
relagdo pessoal. Tratava-se de uma crianca sem dismorfias, com baixa estatura
de inicio pds-natal, com PC normal. A avaliag¢do inicial do DPM revelou um
AGDPM grave, com um perfil de comportamento adaptativo na Escala de
Vineland ao nivel dos 6 meses, uniforme em todas as dreas. Apresentava ainda
algumas caracteristicas de autismo, nomeadamente estereotipias motoras e
contacto ocular pobre, embora ndo tenha sido estabelecido o diagndstico de
autismo dado o baixo nivel cognitivo. A investigagio realizada revelou a pre-
senca de tetrassomia parcial do cromossoma 15. O estudo familiar mostrou que
esta alteracdo surgiu pela primeira vez na mie, o que motivou a sua avaliacdo
cognitiva que revelou um atraso mental ligeiro a moderado. Conclusdes: As
situacdes de AGDPM mais graves sdo detectadas frequentemente no primeiro
ano de vida, manifestando-se essencialmente por atraso nas aquisi¢des motoras,
s6 mais tarde e se tornando evidentes o atraso da linguagem e o défice cogni-
tivo. As trissomias ou tetrassomias parciais do cromossoma 15 foram ja descri-
tas em algumas publicagdes como causa de atraso mental, geralmente associa-
das a caracteristicas dismorficas, que ndo estdo presentes nesta crianga.

Palavras-chave: Atraso global do desenvolvimento psicomotor, hipotonia,
tetrassomia parcial do cromossoma 15.

CO5- Défice cognitivo isolado por doenca metabélica

Susana Loureiro, Ana Lopes, Lia Gata, Manuela Soares, Joana Almeida,
Raquel Lontro, Teresa Sao Miguel, Cristina Lobo, Luisa Diogo, Guiomar Oli-
veira. Consulta de Desenvolvimento/Autismo — Centro do Desenvolvimento
da Crianga, Hospital Pedidtrico de Coimbra.

Introducio: O atraso de desenvolvimento psicomotor global por défice cog-
nitivo representa uma situacdo desafiante em termos clinicos e diagndsticos.
Quando isolado, raramente corresponde a uma manifestacdo de doenca
metabdlica. O despiste de alteracdo do metabolismo é considerado indispen-
sdvel perante situacdes em que se associa a ma progressao estaturo-ponderal,
ataxia, epilepsia, hipotonia, hepatoesplenomegdlia, acidose ldctica e
hiperuricémia de entre outros. No entanto, por vezes podemos ser confron-
tados com algumas surpresas diagnésticas na investigacdo de défice cogni-
tivo de causa inexplicada como no caso que passamos a descrever. Material
e Métodos: Revisdo de Processo Clinico. Revisdo Bibliogrifica sobre atraso
de desenvolvimento psicomotor global. Resultados: Menina, actualmente
com 14 anos, seguida em Consulta de Desenvolvimento do Hospital Pedia-
trico desde os 28 meses. Tratava-se de uma crianga inserida em meio familiar
problemidtico que evidenciou regressdo do desenvolvimento sobretudo na
drea da linguagem expressiva e alteracdo no comportamento com isolamento
e indiferenca em relacdo ao meio ambiente. Este quadro melhorou parcial-
mente com a entrada no infantdrio. A observacio apresentava-se uma crianca
muito bonita sem dismorfismos ou organomegdlias. A avaliacdo do desenvol-
vimento revelou atraso de desenvolvimento psicomotor mais evidente na drea
da linguagem expressiva. Posteriormente, a avaliacdo cognitiva revelou
défice cognitivo (Quociente de Desenvolvimento Global de 43%) que se
manteve sem regressdo. A avaliag@o otorrinolaringoldgica ndao demonstrou
défice da acuidade auditiva. A investigac@o etioldgica realizada numa fase
inicial ndo revelou alteracdes (hemograma, bioquimica, lactato, amdnia,
gasometria, cromatografia de aminodcidos e dcidos organicos, EEG e RM
cranioencefdlica). Posteriormente, aos 12 anos, realizou estudo de quantifica-
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¢do do dcido guanidinoacético e da creatina na urina que demonstraram valo-
res de 911 ymol/creatinina (N 18-130) e 129 ymol/L (N 142-5952), respecti-
vamente. Esta alteracdo levou a hipdtese de défice de guanidinoacetato-
metiltransferase (GAMT), a qual foi confirmada por estudo molecular (duas
mutagdes no gene da GAMT: ¢.59G>C no exdo | e ¢.521G>A no exdo 5).
Conclusoes: Tradicionalmente, tem sido considerado que o défice cognitivo
isolado raramente tem como causa uma doenca metabdlica. No entanto, este
€ um caso confirmado de doenca metabdlica em que o diagndstico se baseou
apenas nesta semiologia, sem que houvesse outros sinais ou sintomas con-
siderados cldssicos para a investigacdo de distirbio metabdlico.

Palavras-chave: Atraso de desenvolvimento psicomotor global, doenca
metabolica.

CO6- Um caso de regressao do desenvolvimento

Lia Gata, Manuela Soares, Ana Lopes, Susana Loureiro, Joana Almeida,
Raquel Abreu, Teresa Sdo Miguel, Cristina Lobo, Guiomar Oliveira. Consulta
de Desenvolvimento/Autismo — Centro do Desenvolvimento da Crianga,
Hospital Pedidtrico de Coimbra.

Introducdo: As perturbagdes do desenvolvimento atingem cerca de 10-15%
das criangas, podendo apresentar-se sob a forma de atraso global do desen-
volvimento, dissociac@o ou regressao. A sindroma de Rett € uma das causas
de regressdo do desenvolvimento psicomotor. Material e Métodos: Anélise
de processo clinico e revisao bibliografica sobre perturbagdes do desenvolvi-
mento e sindroma de Rett. Resultados: Uma menina foi enviada a consulta
de desenvolvimento, aos 4 anos, por nocdo de regressdo nas capacidades
comunicativas. Apresentava um nivel de desenvolvimento abaixo da média
para a sua idade cronoldgica, em todas as dreas avaliadas [Escala de desen-
volvimento de Ruth Griffths: quociente de desenvolvimento (QD) glo-
bal=55%, com padrdo homogéneo e correspondendo a uma idade mental de
2 anos e 6 meses]. Posteriormente o quadro clinico foi dominado por esterio-
tipias das maos, mantendo contudo actividade manipulativa. Foi identificada
uma mutacdo missense no gene MECP2 (R133C) que confirmou o diag-
ndstico de sindroma de Rett. Conclusdes: As perturbacdes do desenvolvi-
mento sdo frequentes. Quando ocorre regressao, sobretudo em criancas do
sexo feminino, deve ser evocada a hipétese de sindroma de Rett. Esta pertur-
bagdo caracteriza-se por um desenvolvimento aparentemente normal nos pri-
meiros 6 a 18 meses de vida, seguido da perda de capacidades comunicativas
e de aquisi¢des motoras, e pelo desenvolvimento de esteriotipias das maos e
desacelaragdo do crescimento craniano. O diagndstico pode ser apoiado pela
identificacdo de mutagdes no gene MECP2 (localizado no cromossoma X)
frequentemente associadas ao sindroma de Rett.

Palavras-chave: Regressao do desenvolvimento, sindroma de Rett, MECP2,
esteriotipias.

3

Area - Hematologia e Oncologia

CO7- Leucemia mieloblastica aguda: Duas formas raras de apresentacao
clinica

A Vaz, MJ Brito, M Benedito, F Heitor, L Maricato. Hospital Pedidtrico de
Coimbra, Sector de Hematologia e Oncologia; Coimbra.

Introducdo: A leucemia aguda é a neoplasia mais frequente na crianga,
correspondendo, em 17% dos casos, a Leucemia mieloblastica aguda (LMA).
As formas de apresentacdo mais comuns resultam da faléncia medular. Mate-
rial e Métodos: Apresentam-se dois casos clinicos em que as manifestacdes
iniciais de LMA foram extra-medulares. Resultados: Rapaz de 4 anos com
ptose e edema palpebral a direita, apresentando também discreta proptose, sem
outras alteracdes ao exame objectivo; a avaliacdo imagioldgica mostrou uma
massa da drbita compativel com patologia tumoral; analiticamente tinha
anemia e neutropenia sendo detectados blastos no esfregaco de sangue perifé-
rico; o diagnéstico final foi de LMA M2, correspondendo a massa orbitdria a
cloroma. Rapaz de oito anos, com dor e edema da articulacdo tibio-tarsica e
exantema urticariforme; por agravamento do exantema e febre faz avaliacdo
analitica que revela anemia, leucocitose e trombocitopenia; apresentava blastos
no esfregaco de sangue periférico e foi feito medulograma que mostrou infil-
tragdo por blastos, compativel com LMA M4. Conclusodes: As manifestacoes
iniciais da LMA podem ser exclusivamente extra-medulares. O conhecimento
destas manifestagdes é importante para que ndo haja atraso de diagndstico.

Palavras-chave: Leucemia mielobldstica aguda, cloroma, esfregaco de san-
gue periférico.



CO8- Pirpura trombocitopénica imune croénica — evolucao

Sara Diogo Santos', Susana Correia’, Vanda Bexiga®, Anabela Ferrdo*, Ana-
bela Morais*. 1- Servi¢o de Pediatria do Centro Hospitalar de Caldas da Rai-
nha; 2- Servigo de Pediatria do Hospital de Santa Maria, Lisboa; 3- Servico
de Pediatria do Hospital de S. Bernardo, Settibal; 4- Unidade de Hematologia
Pedidtrica, Departamento da Crianga e da Familia do Hospital de Santa Ma-
ria, Lisboa.

Introducio: A puirpura trombocitopénica imune crénica (PTIc) é uma doenga
rara em que existe alguma controvérsia relativamente ao tratamento e historia
natural. Cerca de 25% das criangas com purpura trombocitopénica imune irdo
desenvolver PTIc. Objectivo: Conhecer as caracteristicas clinicas e epide-
mioldgicas de criangas com PTIc. Material e Métodos: Estudo retrospectivo
dos processos clinicos referentes as criancas vigiadas na Unidade de Hema-
tologia Pedidtrica do Hospital de Santa Maria (1997-2007). Foram avaliados:
sexo, idade, antecedentes familiares, sazonalidade, infeccdo prévia, apresen-
tacdo clinica, exames complementares de diagndstico, evolugio, terapéutica.
Resultados: Diagnosticaram-se 53 casos sendo 53% do sexo feminino. O
grupo etdrio mais prevalente foi dos 2-10 anos. Contudo, existe uma percen-
tagem significativa (36%) do grupo etdrio superior aos 10 anos. Em 17% dos
casos existiam antecedentes familiares. A maioria ocorreu na Primavera e
Verdo. O inicio foi subito em 58% das criangas e insidioso em 32%. Em 43%
existiu uma infecgdo prévia e as serologias foram positivas em 11% para
Epstein-Barr. O nimero de plaquetas a data do diagnéstico foi: inferior a
10000: 30%, 10000 —20000: 26%, superior a 20000: 43%. Na maioria dos
casos os sintomas iniciais foram manifestacGes cutineas (62%). A excepgdo
de uma crianga todas efectuaram mielograma que se mostrou compativel.
Relativamente a evolugdo clinica da doenca 64 % assintomadticos, 25%
clinica ocasional, 11% graves. A terapéutica consistiu em administracdo de
imunoglobulinas e corticdides em 38% e ndo efectuaram terapéutica 28%. A
esplenectomia foi realizada em 19% dos casos dos quais metade remitiram.
O rituximab foi efectuado em 2 criangas. A PTIc foi considerada curada em
49% em: 6- 12 meses: 15% 12-24meses: 13% 2-5 anos: 15%, 5-10 anos: 6%.
As recidivas ocorreram em 17% dos casos. Conclusdes: Factores como o
sexo feminino e nimero de plaquetas superior a 20000 a data do diagndstico
foram prevalentes o que estd de acordo com a literatura mas a percentagem
de remissdo apds esplenectomia foi inferior assim como as idades a data do
diagnéstico. Algumas divergéncias nos resultados entre as diversas séries
consultadas, realcam a necessidade de um estudo nacional multicéntrico.

Palavras-chave: Pirpura trombocitopénica imune crénica, mielograma,
imunoglobulinas, corticéides.

CO9- Trombocitémia essencial — a propésito de 3 casos clinicos

Brigida Robalo, Catarina Nascimento, Anabela Ferrdo, Anabela Morais.
Unidade de Hematologia Pedidtrica, Departamento da Crianca e da Familia
do Hospital de Santa Maria, Lisboa.

Introducio: A trombocitémia essencial (TE), ¢ uma doenca mieloprolife-
rativa, extremamente rara em idade pedidtrica. O diagnéstico é de exclusdo
obedecendo aos critérios estabelecidos pelo Polycithemia Vera Study Group.
Uma percentagem considerdvel de doentes pode ser sintomdtica (trombose,
hemorragia e sintomas vasomotores). Material e Métodos: Apresentam-se
trés casos clinicos de TE, respectiva marcha diagndstica e terapéutica insti-
tuida. Resultados: Caso 1: Rapaz, com o diagndstico de TE desde os 4 anos,
na sequéncia de investigagdo etioldgica de quadro de artralgias de agrava-
mento progressivo. Por manter trombocitose extrema e sintomas vasomotores
(eritromelalgias e cefaleias), iniciou terapéutica com ?-interferdo 2a e 2b sem
resposta, hidroxiureia durante dez anos, estando actualmente medicado com
anagrelide com boa resposta clinica e laboratorial. Caso 2: Rapariga, com o
diagndstico de TE desde os 12 anos, detectada na sequéncia de astenia de agra-
vamento progressivo. Por trombocitose extrema (plaquetas >3000000/L),
esteve medicada com o-interferdo 2a durante 3 anos com boa evolugio cli-
nica. Caso 3: Rapariga, com o diagnéstico de TE aos 6 anos, na sequéncia de
internamento por gastroenterite aguda. Actualmente encontra-se sem
terapéutica, assintomadtica, embora com plaquetas >2000000/L. Conclusdes:
O tratamento citorreductor, em idade pedidtrica, deve ser ponderado se a con-
tagem de plaquetas for superior a 1500000/L, doentes sintomdticos ou com
factores de risco de hemorragia ou trombose. Actualmente a teraputica de
primeira linha é o Anegralide. O inicio do tratamento mielossupressor na TE,
¢ sempre um balango entre os riscos e beneficios da terapéutica.

Palavras-chave: Sindrome mieloproliferativo, trombocitémia essencial.
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CO10- Cancro do pulmio em adolescente assintomatico

Francisco Abecasis', Maria Gomes Ferreira', Ana Oliveira', Henrique Vaz
Velho®. 1-Hospital Garcia de Orta, Almada; 2-Hospital de Santa Marta,
Lisboa.

Introducdo: Descreve-se o caso de um rapaz de 14 anos, aparentemente
sauddvel, que € referenciado a consulta apds deteccdo de imagem nodular na
base do pulmido direito num radiograma de térax de rotina. Ndo tinha
quaisquer sintomas como tosse, dificuldade respiratéria, perda de peso,
anorexia, cansago fécil ou outros. O exame objectivo era normal. Material e
Meétodos: Os exames laboratoriais nio revelaram alteragdes. Foi efectuada
prova de Mantoux que foi negativa. Na tomografia computorizada (TC)
identificou-se no segmento 9 do pulmao direito formacdo redonda de média
densidade com centro cavitado. Foram colocadas como hipéteses diagnds-
ticas sequestro intralobular pulmonar e quisto broncogénico. Foi repetida a
TC 3 meses depois e a imagem mantinha-se sobreponivel, tendo sido colo-
cada a hipétese de atelectasia redonda. Manteve-se vigilancia em consulta e
cerca de um ano depois mantinha-se assintomdtico e sem alteracdes no exame
objectivo. A radiografia de térax mostrou uma imagem sobreponivel. Resul-
tados: O caso foi entdo discutido com a equipa de cirurgia cardio-tordcica
que foi da opinido de se realizar uma investigac@o etioldgica mais invasiva,
colocando como hipéteses, sequestro pulmonar, quisto broncogénico e lesdo
residual de tuberculose. Apés tentativa de bidpsia aspirativa transtordcica,
que foi inconclusiva, optou-se por realizar biépsia excisional. Foi submetido
cirurgia onde se identificou lesdo de consisténcia eldstica no segmento basal
externo do lobo inferior direito tendo sido efectuada ressec¢do pulmonar
atipica do lobo inferior direito. O exame histolégico revelou um carcinoma
bronquiolo-alveolar mucinoso associado a malformacdo congénita das vias
aéreas pulmonares (CPAM). Perante este resultado o doente foi submetido a
nova intervengdo cirtirgica para lobectomia inferior direita. No exame histo-
16gico ndo se identificou tumor ou malformagdo residuais. Foram também
feitas bidpsias dos lobos médio e superior homolaterais que ndo tinham
alteracoes. Conclusdes: O doente mantém seguimento regular em consulta e
estd assintomadtico e sem complicagdes passados dois anos.

Palavras-chave: Carcinoma bronquiolo-alveolar, malformacdo vias aéreas.

CO11- Provavel candidiase hepatoesplénica em doentes pediatricos com
leucemia aguda

Guida Gama', Ana Forjaz de Lacerda’, Maria José Ribeiro’, Ana Neto’, Ana
Teixeira’, Filomena Pereira’, Gabriela Caldas’, Ximo Duarte’, Mdrio Chagas’.
1- Servico de Pediatria, Hospital Distrital de Faro; 2- Servi¢o de Pediatria,
Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa Francisco Gentil.

Introducio: A candidiase hepatoesplénica (CHE) é uma complicagdo
potencialmente grave e fatal nos doentes (dts) imunocomprometidos, espe-
cialmente naqueles com leucemia aguda (LA) sob quimioterapia intensiva.
Material e Métodos: Revisdo retrospectiva dos processos dos doentes com
suspeita de CHE admitidos entre Jan-94 e Jan-07 (14 anos). A classificacdo
da CHE como “infec¢do provada” ou “infecc@o provdvel” foi baseada nos
critérios propostos pelo Consenso Internacional da EORTC (Defining oppor-
tunistic invasive fungal infections in immunocompromised patients with can-
cer and hematopoietic stem cell transplants: an international consensus. Clin
Infect Dis 2002;34:7-14). Resultados: Do total de 399 LA diagnosticadas
durante este periodo, foi colocada a hipétese de CHE em 11 casos (incidéncia
2.,8%), com idade média de 9a (10m — 15a). Ndo houve diferenca entre as
LLA (n=8, incidéncia 2,65%) e as LMA (n=3, incidéncia 3.1%). Sete criancas
tinham sido submetidas a quimioterapia de induc@o [doen¢a de novo (n=5),
1% recidiva (n=1) e 2° recidiva (n=1)] e quatro a quimioterapia de intensifi-
cacdo [doenga refractdria (n=2), 1* remissdo (n=2)]. Todos apresentaram
febre persistente (duracdo média de 7.5 dias até ao inicio da terapéutica
antiflingica e de 28 dias até a suspeita de CHE) e a maioria teve neutropénia
(média 15,9 dias). Apds a recuperagdo de neutropénia, em todos os dts a
ecografia abdominal revelou miiltiplas dreas hipoecogénicas sugestivas de
CHE: figado+bago (54,5%), figado (27,3%) ou bago (18.2%). Apenas em
quatro casos foi identificado um agente patogénico, porém nenhuma em
amostra habitualmente estéril (Candida albicans — 1x secre¢des bronquicas,
3x fezes). Assim, todos os nossos casos se classificaram como infec¢ao pro-
véavel. A maioria iniciou tratamento com anfotericina B liposémica IV, pos-
teriormente substituida por fluconazol oral; a teraputica antifingica foi
mantida por um longo periodo de tempo (média 38d e 99d, respectivamente).
Todos os doentes retomaram a quimioterapia apés um periodo de observacao
durante o qual se demonstrou uma estabilizacdo ou melhoria da doenca.
Quatro dts vieram a falecer por leucemia resistente. Conclusoes: O alto nivel

S3



de suspeicdo, associado a uma administra¢do precoce e prolongada de tera-
péutica antiftingica foi provavelmente crucial para a recupera¢do dos nossos
dts, visto nenhum ter morrido na sequéncia da infec¢do. Por outro lado,
salienta-se o facto de todos terem retomado o esquema previsto de qui-
mioterapia.

Palavras-chave: Infeccdo; fungo; leucemia; anfotericina; hepatoesplénica;
imunossupressao.

Area - Infecciologia

CO12- Iatrogenia em Pediatria. Repensar atitudes

Ema Leal, Maria Jodo Brito, Catarina Gouveia, Luis Varandas, Gongalo
Cordeiro Ferreira. Unidade de Infecciologia, Hospital de Dona Estefania,
Lisboa.

Introducdo: A iatrogenia é uma lesdo patoldgica provocada no doente que
pode ocorrer nas vdrias fases do acto médico - relacdo com o doente, diag-
ndstico e terapéutica. Nos EUA, € considerada a 4° causa de morte, mas em
Portugal as referéncias na literatura sdo escassas. Ainda que diferente de erro
médico, continua tema tabu para profissionais de saide. Caso Clinico:
Crianga de oito anos, natural de Cabo Verde, evacuado para Portugal com o
diagnéstico de valvulopatia reumadtica e febre prolongada. Foi medicado com
corticoterapia e acido acetilsalicilico por suspeita de reactivacdo de febre
reumdtica de que resultou hepatite téxica. Por manter febre e pelo contexto
epidemioldgico (pais de origem, familiar coabitante com tosse arrastada) fez
rastreio de tuberculose sendo o exame directo do suco gdstrico positivo para
BAAR e iniciou antibacilares. Na unidade foi efectuado rastreio a todos os
profissionais de saide. Apesar da terapéutica, manteve febre alta com
isolamento de Staphylococcus epidermidis em duas hemoculturas, associan-
do-se antibioticoterapia de largo espectro por suspeita de endocardite infec-
ciosa. Apés trés semanas verifica-se reac¢do alérgica de hipersensibilidade
grave com insuficiéncia renal e insuficiéncia cardiaca. Os testes de transfor-
macdo linfobldstica revelaram reactividade a vancomicina e isoniazida. No
decurso das medidas de isolamento necessdrias surgem ainda alteracdes do
humor e comportamento, com depressdo e agressividade, agravadas pela
auséncia de familiares, sendo necessdria intervengdo regular pela pedopsi-
quiatria. No 45° dia de antibacilares, o exame cultural e PCR para BK eram
negativos e a reavaliacdo das amostras de suco gdstrico demonstrou que
ocorrera um erro técnico de interpretagdo, ndo se confirmando a tuberculose.
Voltou também a ser reavaliado por cardiologia com ecocardiograma trans-
esofdgico que excluiu cardite reumdtica confirmando insuficiéncia mitral
grave por rotura de corda tendinosa, provavelmente pés endocardite. Comen-
tario: Este € um caso grave de iatrogenia. Algum, todos ou nenhum destes
incidentes seria evitdvel? O clinico é um instrumento imprescindivel na redu-
¢do deste tipo de morbilidade, sendo ser seu dever questionar e repensar diag-
ndsticos e terapéuticas e manter uma atitude vigilante e autocritica, de modo
a identificar eventuais riscos de iatrogenia ou a corrigi-la o mais precoce-
mente possivel.

Palavras-chave: latrogenia, hepatite téxica, anafilaxia.

CO13- Estudo da Prevaléncia do Bocavirus em infeccoes respiratérias na
idade pediatrica

G Janudrio', J Baptista’, C Nogueira’, L Janudrio', G Rocha'?. 1- Hospital
Pedidtrico de Coimbra 2- Instituto de Microbiologia, Faculdade de Medicina
de Coimbra.

Introducdo: Na crianca as infecgdes do tracto respiratério sdo muito
prevalentes. Os virus sdo responsdveis pela maioria destas infec¢des. Cont-
udo, numa proporg¢do substancial de casos, a identificacdo do agente especi-
fico ndo é possivel, sugerindo infeccido por agentes ainda ndo identificados.
O Bocavirus humano (HBoV) é um virus respiratério, descoberto em 2005,
que é responsdvel por infeccoes respiratdrias. O objectivo deste trabalho é
descrever a prevaléncia deste virus isoladamente ou em co-infec¢do em
amostras de secre¢des nasofaringeas de crian¢as com sintomas respiratorios.
Material e Métodos: No ano de 2006, foram recolhidas 250 amostras de
secre¢Oes nasofaringeas de criancas observadas no Hospital Pedidtrico de
Coimbra com sintomatologia respiratéria. Nas amostras foi efectuada a
pesquisa de Adenovirus, Virus Parainfluenza 1, 2 e 3, Virus Influenza A e B
e Virus Sincicial Respiratério por imunofluorescéncia directa. Os virus
HBoV, Metapneumovirus e Epstein-Barr foram detectados por Polymerase
Chain Reaction em tempo real. Nas amostras positivas para HBoV os
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produtos amplificados foram confirmados por sequenciacdo. Analisou-se a
distribui¢do das amostras positivas para HBoV de acordo com o més do ano
e a sua prevaléncia em relacdo com a idade e o sexo dos pacientes. Resulta-
dos: Detectou-se HBoV em 36 (14,3%) das 250 amostras. Todas as amostras
positivas, exceptuando uma recolhida em Julho, sdo referentes ao primeiro e
dltimo trimestre do ano. Janeiro foi 0 més em que mais amostras foram
positivas para HBoV (15 amostras), correspondendo a 41,7% do total de
amostras positivas. A idade média das 36 criangas (23 meninos e 13 meninas)
com amostras positivas para HBoV foi de 14 meses (minimo 12 dias e
maximo 5 anos), sendo que 27 destas (75%) tinham < 12 meses. O HBoV foi
encontrado isolado em 12 casos (33,3%). Nas 24 amostras restantes para além
do HBoV, foram encontrados outros virus (taxa de co-infec¢do de 66,3%).
Conclusoes: A prevaléncia do HBoV no nosso estudo foi semelhante a des-
crita em trabalhos internacionais. A correlagdo entre infec¢do pelo HBoV e as
manifestacdes clinicas nem sempre € facil de comprovar devido a elevada
taxa de co-infec¢@o. No entanto nos restantes casos o HBoV foi o tinico virus
isolado e portanto o potencial responsavel pela sintomatologia.

Palavras-chave: Prevaléncia, virus respiratorios, Bocavirus, infec¢des respi-
ratérias, Pediatria.

CO14- Traqueite bacteriana - dois casos clinicos
Teresa Mota Castelo', Ana Zagalo®, Ester Gama’. 1- Hospital Pedidtrico de
Coimbra 2- Hospital de Santo André, Leiria.

Introducio: A traqueite bacteriana € uma entidade rara que é necessdrio ter
em conta no diagndstico diferencial de uma obstrucdo respiratdria alta. Mate-
rial e Métodos: Descrevem-se dois casos clinicos de criangas com quadro de
obstrugdo respiratoria alta sugestivo de traqueite bacteriana. Resultados: O
primeiro caso refere-se a uma crianga de 19 meses que recorreu ao servico de
urgéncia no segundo dia de tosse seca e estridulosa. A entrada encontrava-se
com dificuldade respiratéria moderada e estridor. Fez terapéutica com adrena-
lina em nebulizacdo e dexametasona per os, tendo-se verificado agravamento
progressivo da dificuldade respiratéria, com necessidades crescentes de oxigé-
nio suplementar. Surgiu posteriormente hiporreactividade, palidez cutanea e
sudorese, pelo que foi decidida intubagdo electiva no bloco operatério. A larin-
goscopia demonstrou edema discreto da epiglote, cordas vocais fechadas e
com aperto. Apds intubac@o constatou-se ventilac@o ineficaz, com esfor¢o
importante, sendo mudado o TET, que se encontrava preenchido, na sua
metade inferior, com substancia dura, acastanhada. Foi transferida para a Uni-
dade de Cuidados Intensivos, ficando ventilada durante 48 horas. Foi isolado
virus Influenza A nas secre¢des respiratdrias. A evolugdo clinica foi favoravel.
O segundo caso refere-se a um lactente de 7 meses que recorreu ao servigo de
urgéncia por febre e estridor com 24 horas de evolug¢@o. Encontrava-se pros-
trado e com dificuldade respiratéria moderada, tendo ficado internado para
realizagdo de nebulizacdes com adrenalina e vigilancia clinica. Registou-se
uma melhoria clinica inicial, mas no terceiro dia de internamento constatou-se
agravamento subito da dificuldade respiratdria, com estridor, hiperextensio da
cabeca e palidez cutanea. Foi decidida intubag@o electiva no bloco operatério.
A laringoscopia revelou traqueia congestionada, com edema e eritema impor-
tante e abundantes secre¢des purulentas. Foi transferido para a Unidade de
Cuidados Intensivos. Esteve ventilado cerca de 24 horas. Isolado S.aureus MS
nas secregdes respiratdrias. A evolucdo clinica foi favordvel. Conclusdes: No
primeiro caso, a clinica e o tipo de secrecdes encontradas no TET sdo forte-
mente sugestivas de traqueite sem, no entanto, se identificar uma bactéria. No
segundo caso o diagnéstico de traqueite bacteriana é facilmente suportado
tanto pela clinica como pela microbiologia.

Palavras-chave: Traqueite bacteriana, obstrucdo respiratéria alta, S. aureus.

CO15- Choque séptico pediatrico: rede regional de organizacdo de
ratamento e ensino, incluindo treino em reanimacio com Curso
Europeu de Suporte de Vida Pediatrico — EPLS

B Wermter', M Félix?>, R Carvalho’, A Rodriguez Nufiez*, M Kirschstein’, F
Pederzini®, G Rammlmair’, H Koditz', K Seidemann', F Danne', U Lietz', A
Wessel', M Sasse'. 1- Medical University Children’s Hospital, Hannover,
Germany; 2- Hospital Pediétrico de Coimbra, Portugal; 3- Hospital Geral de
Santo Ant6nio, Porto, Portugal; 4- Hospital Universitdrio de Santiago de
Compostela, Galicia, Spain; 5- Children’s Hospital AKH Celle, Germany 6-
Ospedale S. Chiara, Neonatology, Trento, Itdlia; 7- White Cross Emergency
Association, Sudtirol, Italia.

Introducdo: Necessidade de melhorar o tratamento do choque séptico
pedidtrico, particularmente em criancas com Sindrome de Waterhouse—Fri-



derichsen. Material e Métodos: Rede regional de cuidados intensivos pedia-
tricos, criada em 2003, englobando 15 hospitais pedidtricos na Baixa Sax6-
nia, Alemanha. Ensino e tratamento uniformizados do choque séptico,
incluindo treino de reanimag@o com reconhecimento de crianca gravemente
doente, treino em cendrios clinicos de choque séptico e cuidados pds-reani-
macao, através do Curso Europeu de Suporte de Vida Pediétrico (EPLS) do
European Resuscitation Council, em colaboragdo preferencial com Espanha,
Portugal, Sudtirol e Trentino, Itdlia. Métodos: Implementagcdo de ensino,
diagnoéstico e tratamento uniformizados de Sindrome de Waterhouse—Frideri-
chsen, com algoritmo clinico de administracdo de concentrado de proteina C
(PC) humana, incluindo simpdsios e workshops centralizados acerca de cho-
que séptico pedidtrico. Estagios de 6 meses na Unidade de Cuidados Inten-
sivos Pedidtricos (UCIP) do Hospital de nivel III, para médicos da rede de
trabalho. Servico 24/24h de transporte e consultadoria, centralizado na UCIP,
para doentes transportdveis e ndo-transportaveis. O primeiro contacto com o
centro médico tercidrio foi efectuado imediatamente apds a admissao de cada
doente em qualquer hospital da rede. Resultados: Foram tratadas na rede de
trabalho 10 criangas com Sindrome de Waterhouse—Friderichsen. Trés crian-
cas foram tratadas localmente e sete transferidas para o hospital de nivel III.
O primeiro contacto foi efectuado entre 15 minutos e uma hora apds admis-
sdo do doente em oito casos. Uma primeira orientacdo foi efectuada telefoni-
camente em todos os casos. A equipa de transporte do centro nivel III con-
tinuou o tratamento no local de admissdo e posteriormente no centro de refe-
réncia. Todos os pacientes tinham clinica tipica de Sindrome de Water-
house—Friderichsen com purpura fulminans e grave faléncia multi-organica.
Nenhum paciente faleceu e apenas um teve necrose cutinea, ja presente na
admissdo. Todos os outros tiveram recuperagao total. Ndo se observaram efei-
tos adversos com a administracdo de concentrado de PC. Conclusdes: O sis-
tema em rede de ensino e tratamento uniformizados funcionou sem pro-
blemas significativos. A sobrevivéncia e o resultado neste pequeno grupo de
estudo foram excelentes. A experiéncia permitird alargar o sistema a outras
doencas. Uma cooperag@o europeia é importante para um desempenho de
qualidade, tal como tem sido demonstrado pela experiéncia de ensino da
reanimagao.

Palavras-chave: Choque séptico pedidtrico, reanimagao, septic bundle.

CO016- Ulcera de Buruli — uma doenca para reconhecer e tratar

Artur Sousa, Raquel Marta, Sénia Melo Gomes, Ana Mouzinho, Carla Simao,
Paula Valente. Unidade de Infecciologia Pedidtrica Departamento da Crianga
e da Familia, Hospital de Santa Maria, Lisboa.

Introducio: A tlcera de Buruli resulta da infeccdo por Mycobacterium ulce-
rans, sendo uma das doencas tropicais tratdveis mais negligenciada. A OMS
recomenda o tratamento desta doenga durante 8 semanas, mesmo que a
suspeita ndo seja confirmada laboratorialmente. Caso clinico: Menina 8
anos, natural e residente em S3o Tomé e Principe. Duas semanas antes do
internamento sofreu traumatismo dos membros direitos, sendo medicada com
paracetamol sistémico e diclofenac tépico. Posteriormente desenvolveu qua-
dro de instabilidade hemodinamica, dificuldade respiratéria e reac¢do cutanea
generalizada, com descamagdo e rubor. Foi internada em Sdo Tomé, tendo
realizado suporte transfusional, ceftriaxone e corticoterapia. Em interna-
mento desenvolveu quadro de insuficiéncia renal aguda com andria, pelo que
foi evacuada para apoio nefrolégico em Portugal. A entrada estava apirética,
com pele seca e grosseiramente descamativa (em luva nos pés), onicdlise,
edema acentuado dos membros inferiores. Apresentava ulceras escapular
esquerda, maleolar direita e sagrada, profundas, de bordos regulares, dolo-
rosas, uma das quais drenando pus e tumefac¢des vdrias nos membros supe-
riores e inferiores, dolorosas, moles, com flutuagdo. Tinha nesse momento
insuficiéncia renal aguda em fase politrica de resolugdo. Isolou-se Klebsiella
pneumoniae na hemocultura e realizou terapéutica com meropenem e clinda-
micina, segundo perfil de sensibilidades, durante dez dias, tendo o quadro
clinico persistido. A ecografia de partes moles confirmou localizagdo supra-
aponevrotica das tumefacgdes. As cintigrafias dssea e com gélio foram suges-
tivas de altera¢des inflamatdrias nas dreas correspondentes as tlceras e tume-
faccdes observadas. Fez enxerto de pele na udlcera maleolar, com bons resul-
tados. Isolou-se Candida albicans no exsudado da ulcera, considerada como
colonizacdo. Face ao quadro de ulceras profundas e tumefac¢des em crianca
vinda de regido tropical colocou-se a hipdtese de tlcera de Buruli e iniciou
terapéutica com amicacina e rifampicina, apesar de ndo se ter identificado
agente em bidpsias. Observou-se melhoria clinica progressiva com terapéu-
tica instituida. Conclusdo: Perante a suspeita clinica de tlcera de Buruli
deverd instituir-se terapéutica empirica com aminoglicosido e rifampicina
durante oito semanas. Os exames complementares poderdo apoiar o diagnds-
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tico, mas a sua negatividade ndo deverd impedir a terapéutica atempada desta
situacdo muitas vezes negligenciada. Agradecimentos: Ao Dr. Kamal
Mansinho pelo apoio prestado na resolugdo deste caso.

Palavras-chave: Buruli, tlcera, crianca, Mycobacterium ulcerans.

Arga - Pediatria Geral

CO17- Sistemas de retencao automovel
Silvia Bacalhau, Alexandra Luz, Nélio Carecho, Ester Gama. Servico de
Pediatria do Hospital de Santo André, EPE, Leiria (HSA)

Introducao: O uso de Sistemas de Reten¢do (SR) € a tnica forma de protec-
¢do eficaz na prevencdo de mortes e ferimentos graves provocados por aciden-
tes rodovidrios. Material e Métodos: Pretende-se avaliar os conhecimentos e
comportamentos dos pais em relacdo ao transporte de criangas em automovel
e estabelecer a eficdcia dos ensinos implementados a partir de Marco de 2004
na Maternidade do HSA. Estudo descritivo transversal com aplicagdo de
questiondrio aos pais de criangas nascidas apds Marco de 2004, atendidas na
Urgéncia Pedidtrica e Consulta Externa de Pediatria do HSA e Consulta de
Sadde Infantil do Centro de Satde Dr. Arnaldo Sampaio, entre Marco e Abril
de 2007. Comparacdo com os resultados de um estudo realizado previamente
a implementacdo dos ensinos. Resultados: Foram incluidos 166 questiond-
rios, tendo as criangas idade média de 13,6 meses. A Maternidade € a principal
fonte de informagdo acerca dos SR (73%), com 3% dos recém-nascidos a
deixar a maternidade sem dispositivo de reten¢@o. Cerca de 1/3 dos pais desc-
onhece o grupo do SR utilizado. Aproximadamente metade dos pais transpor-
ta as criangas de forma incorrecta, com 30% a fazé-lo sem qualquer erro. Veri-
fica-se a menor taxa de correc¢@o na faixa etdria dos 13-24 meses (p<0,005),
sendo o erro global mais frequente a utilizacdo do SR virado para a frente
(1/2). Utilizam um SR inadequado 23% dos pais. Apresentam pelo menos dois
erros no transporte 28%. Das criangas transportadas no banco da frente com
airbag, este ndo € desactivado em 33%. Comparando com o estudo de A.
Marujo de 2002, averigudmos que a utiliza¢do constante do SR passou de 72
para 93%, permanecendo idéntica a taxa de uso correcto do SR (1/3).
Conclusées: O conhecimento dos pais em relagdo ao correcto transporte das
criangas em automovel continua insuficiente. Normas como o grupo, posi¢ao
do SR e desactivac@o do airbag ndo sdo respeitadas, conduzindo ao transporte
incorrecto. Os ensinos realizados na Maternidade do HSA tém um papel fun-
damental no incentivo a utilizagdo do SR, embora ndo influenciem a correcta
utilizagdo dos mesmos. Estes resultados implicaram uma alteracdo na for-
macao dos profissionais que exercem fungdes na Maternidade.

Palavras-chave: Sistema de reten¢do, criangas, transporte em automével

CO18- Acidentes (nao tao) raros
Isabel Saraiva de Melo, Paula Azeredo. Servico de Pediatria do Hospital
Garcia de Orta, Almada.

Introducdo: Os acidentes sdo a principal causa de morte nas criangas e ado-
lescentes entre um e catorze anos de idade. Estima-se que metade das crian-
cas e adolescentes sofre por ano um acidente que necessita de cuidados médi-
cos urgentes. As mordeduras de cdo, as electrocussdes e as intoxicacdes,
embora menos frequentes que os acidentes traumaticos, s3o potencialmente
fatais podendo acarretar elevada morbilidade. O objectivo deste trabalho € a
identificac@o e caracterizacao destes acidentes quanto as circunstancias, mor-
bilidade e actuacdo médica na urgéncia pediatrica. Material e Métodos:
Relata-se a casuistica destes acidentes na urgéncia pedidtrica de um hospital
com urgéncia polivalente no periodo entre Fevereiro e Junho de 2007. Foram
analisados os dados da base de dados de acidentes do Servico de Pediatria e
os processos da Unidade de Internamento de Curta Durag¢@o (UICD). Resul-
tados: Foram observados vinte e nove casos de mordedura de cdo, com ida-
des entre um e catorze anos (mediana de cinco anos). Dez criangas foram
mordidas na cabega e pescogo, cinco das quais na face. A maioria foi medi-
cada com amoxicilina e 4cido clavulanico no domicilio. Relatam-se dezoito
casos de ingestdo acidental ou intoxicagdo, em criangas com idades entre 1
més e 11 anos (mediana trés anos). Em dois tercos dos casos estiveram envol-
vidos farmacos (metade dos quais benzodiazepinas). Dezasseis criangas
foram internadas na UICD. Ocorreram trés casos de electrocussdo, em crian-
cas entre sete meses e um ano de idade. Foram as trés internadas, apresen-
tando queimaduras graves: em duas criangas de terceiro grau e na outra quei-
madura extensa de segundo grau. Conclusdes: As mordeduras de cdo neste
periodo foram mais frequentes do que as intoxicacdes. A prevencdo destes
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acidentes é fundamental, tal como nos outros tipos. A preven¢do primdria
implica medidas de satde publica, legislativas e de sensibilizagio dos presta-
dores de cuidados. O outro aspecto essencial € a prevencdo secunddria ao
nivel dos cuidados de satide, nomeadamente com a elabora¢ao de normas de
actuacdo para os acidentes potencialmente mais graves.

Palavras-chave: Acidentes, mordedura de cdo, intoxicagdo, ingestdo aci-
dental, electrocussao.

CO19- Como sao transportadas as nossas criancas?
Filipa Leite, Sara Santos, Joana Pereira, Isabel Soro, Helder Ferreira, Cristina
Faria. Servigo de Pediatria Hospital de Sao Teoténio, Viseu.

Introducdo: Os acidentes rodovidrios continuam a ser a principal causa de
morbilidade e mortalidade em criangas e jovens, em Portugal. Objectivos:
Caracterizar o nivel de conhecimento dos pais sobre o transporte dos seus
filhos em automdvel e o respectivo comportamento em relacdo ao transporte
destas criancas. Material e Métodos: Estudo descritivo transversal. Aplica-
¢do de um questiondrio a uma populag@o de 226 pais de criangas com idade
compreendida entre os 0 meses e os 12 anos, atendidas no Servi¢o de Urgén-
cia e/ou internadas no Servigo de Pediatria (Enfermaria,Unidade de Interna-
mento de Curta Duragdo). Analisaram-se as seguintes varidveis: idade e sexo
da crianca, idade e escolaridade dos pais, nivel de conhecimento e comporta-
mento sobre o transporte automaével das criangas. Resultados: Foram obtidos
226 questiondrios. A média etdria das criancas foi de 3,8 anos, a dos pais foi
de 32 anos para a mde e 34 anos para o pai. Reconhecem os acidentes de
viagdo como principal causa de mortalidade infantil 90,3% dos pais inqui-
ridos. Consideram o nivel de informacdo prévio entre média e boa 82,7%,
sendo a comunicagdo social a principal fonte (96%). Afirmam usar algum
tipo de protec¢@o no transporte dos filhos em automével 99.1% dos pais,
fazendo-o sempre 85,8%. Esse comportamento € motivado principalmente
pela seguranca em 91,6%. Verificou-se uma taxa de protec¢@o correcta de
87,2%, encontrando-se mais erros de transporte no grupo de criancas abaixo
dos 18 meses. Sofreram pelo menos um acidente de viacdo envolvendo um
filho 6,2% dos inquiridos, apenas um tendo tido necessidade de internamento.
Conclusdes: A intencdo de protecg¢do € significativamente elevada nesta
amostra, mas ainda hd muitas criancas que estdo a ser transportadas em risco,
0 que denota erros de utilizagdo graves. E fundamental, implementar medidas
formativas e de fiscalizac@o no sentido de alteracdo destes comportamentos.

Palavras-chave: Criancas, sistemas de seguranga, automével, acidentes
rodoviarios.

CO020- Otomastoidites agudas — Casuistica do Servico de Pediatria do
Hospital Garcia de Orta

A Queiroz', M Braz', M Pinto', P Azeredo', H Rosa’. 1- Servico de Pediatria
do Hospital Garcia de Orta, E.P.E. 2- Servico de Otorrinolaringologia do
Hospital Garcia de Orta, E.P.E.

Introducio: A incidéncia da otomastoidite aguda tem vindo a diminuir, mas
a taxa das suas complica¢des permanece equivalente. Pretendeu-se descrever
os dados epidemioldgicos, clinicos, imagioldgicos, abordagem terapéutica e
sequelas em criangas internadas com esta patologia. Material e Métodos:
Estudo retrospectivo de casos ocorridos entre 1 de Janeiro de 1999 e 31 de
Maio de 2007, baseado na consulta de processos clinicos com o diagnéstico
de otomastoidite aguda. Resultados: Foram identificados 60 casos, com
idades compreendidas entre os 7 meses e os 14 anos (mediana — 2 anos). Oito
criangas tinham acompanhamento prévio em consulta de otorrinolaringo-
logia. Como complicacdes salientam-se: meningite (2), choque séptico (1),
hipertensdo intracraniana benigna (1) trombose venosa (3), abcesso do seio
cavernoso e arterite da carétida interna (1), petrosite (1), e abcesso subperids-
teo (5). Foi realizada TC CE em 52 casos e RMN CE em 6. Os agentes
microbianos isolados em 5 casos foram: Streptococcus milleri (hemocultura),
Staphylococcus aureus e Pseudomonas aeruginosa (exsudado auricular),
Streptococcus beta hemolitico do grupo A e Candida parapsilosis (aspirado
da mastdide). A terapéutica antibidtica instituida na maioria dos casos foi
amoxicilina com dcido clavulanico (45/60 casos), tendo sido feito o ajuste
terapéutico de acordo com antibiograma, nos casos com agente isolado. Em
16 doentes houve necessidade de drenagem cirtirgica. Ndo se registaram
sequelas neuroldgicas. Conclusdes: As complicacdes encontradas foram
sobreponiveis as descritas na literatura. A maioria dos doentes ja tinha ini-
ciado terapéutica antibidtica antes do agravamento clinico que motivou o
internamento. Salienta-se que apenas foi isolado agente microbiano em 5
casos. O diagnéstico e a instituicdo de terapéutica atempados, bem como a
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abordagem multidisciplinar desta situac@o, permitiram uma evolugdo clinica
favordvel, sem sequelas graves.

Palavras-chave: Otomastoidite, complicag¢des, tratamento médico, cirurgia.

CO21- O ajustamento psicolégico a hospitalizacao pediatrica: o jogo alta
mente!

Ana Elias', Daniela Alves', Henedina Antunes’. 1- Departamento de Psicolo-
gia da Universidade do Minho, Braga; 2- Unidade de Adolescentes do Servi-
¢o de Pediatria do Hospital de Sao Marcos, Braga.

Introducdo: As condigdes de assisténcia a hospitalizagdo pedidtrica consti-
tuem um factor mediador do stress psicolégico que acompanha essa experién-
cia. A utilizacdo de recursos lidicos durante o internamento pode funcionar
como um factor protector. Este estudo pretende apresentar uma intervengao
lddica original, o jogo alta mente, e avaliar o seu impacto no ajustamento
psicoldgico de criangas e adolescentes hospitalizadas pela primeira vez, na
Unidade de Adolescentes do Servigo de Pediatria do Hospital de Sdo Marcos
(UA-SP-HSM). Material e Métodos: O jogo tem uma estrutura conceptual
multicomponente: informacdo, preparagdo, controlo e elaboragdo da situagdo
ameagadora através de um tabuleiro com 54 casas temdticas e um conjunto de
acessorios. Participaram no estudo 20 criangas e adolescentes, entre os 8 € 0s
14 anos, distribuidas por grupo experimental (GE) e grupo de controlo (GC).
O ajustamento psicolégico dos dois grupos foi avaliado no momento da
admissdo no internamento e no momento da alta, ap6s a implementacdo da
assisténcia tradicional da Unidade de Adolescentes (UA, decoracdo, novas
tecnologias de informac¢do e manual de integracdo) (GC) ou implementacdo
do jogo, integrada na assisténcia tradicional (GE). Consideraram-se como
dimensdes do ajustamento psicolégico, a intensidade da sintomatologia
depressiva e ansiosa, avaliadas através de questiondrios de auto-relato (o
Children’s Depression Inventory e o State-Trait Anxiety Inventory for Chil-
dren, respectivamente) e a frequéncia de padrdes comportamentais de resis-
téncia e adesdo ao tratamento e de ansiedade/depressdo, avaliada, pelos pais,
através de um registo de observacdo, com 18 itens. Para avaliar a percep¢do
subjectiva dos participantes do grupo experimental sobre o jogo desenvolveu-
se um questiondrio constituido por 6 questdes. Foi adoptado um método
quanti-qualitativo. Resultados: Na avaliacdo pés-teste (n=20), ambos o0s
grupos apresentaram um nivel de ajustamento psicolégico sensivelmente
superior a linha de base (GE:Padrdo comportamental ansioso/depressivo,
pre=2,77+0,87; pos=1,9+04;p<0,05; GC:Padrdo comportamental ansio-
so/depressivo pré=1,70+1.5; pds=1,10+1,1; p<0,01; padrdo comportamental
resistente, pré=1,63+0,7; pés=1,2+0.4; p<0,05). A andlise qualitativa do GE
(n=10) indica que o jogo contribuiu para a familiarizacdo com o funcio-
namento do servigo, organizagdo emocional da experiéncia e desconstru¢do
da aversividade e hostilidade associadas ao contexto hospitalar. Conclusoes:
A integracdo do jogo na assisténcia disponibilizada no internamento da UA-
SP-HSM pode favorecer o processo de adaptacdo ja garantida pelos recursos
existentes na Unidade.

Palavras-chave: Hospitalizacdo, criancas, adolescentes, ajustamento psico-
16gico.

CO22- Acidentes em pediatria
Cristina Gongalves, Gustavo Rodrigues. Departamento da Crianca e da Fami-
lia, Hospital de Santa Maria, Lisboa.

Introducdo: O acidente € uma causa frequente de admissao no Servico de
Urgéncia Pedidtrica. Importa conhecer a relevancia desta problematica, como
forma de delinear estratégias de prevencao e actuagio adequadas. Objectivo:
Estudar e caracterizara prevaléncia da patologia acidental na infancia e na
adolescéncia. Material e Métodos: Andlise retrospectiva dos episédios de
Urgéncia e dos Internamentos em Servico de Observacdes (S.0.) de Pediatria
de um Hospital Central baseado na base de dados Alertt ADW®. Analisaram-
se os dados demograficos, diagndstico, distribuicao hordria e sazonal, tipo de
alta e readmissdes nos episodios estudados. Resultados: Foram analisados
19993 Episddios de Urgéncia Pedidtrica. Destes, 5,8% (n=1175) correspon-
diam a um diagnéstico de Lesdo Acidental. O sexo masculino representou
55% das admissoes. 87% tinham idade inferior a 10 anos. 4,4% dos doentes
foram referenciados ao nosso SU a partir de outro Hospital. As idas ao
servico de urgéncia sdo mais frequentes durante o periodo pds-laboral (17h-
1h) (56,4%). A ida ao SU por acidentes foram significativamente (p<0,0001)
mais frequentes na Primavera (32,5%). Os diagndsticos de saida mais fre-
quentes foram: o Traumatismo nao especificado (60,17%), lesdes superficiais
(7,23%), complicacdes de traumatismos e procedimentos (6,13%) e lesdes



oculares (5,7%). As intoxicacdes registaram uma prevaléncia de 0,51%. No
SU foi realizada uma média de 0,67 exames de imagem/doente. Em doentes
com diagnéstico “traumatismo nao especificado” foram realizados 386 exa-
mes imagiolégicos do cranio (54,6%), média de 0,54 exames/doente. Os
doentes com necessidade de internamento corresponderam a 10,5% dos
episddios analisados. A maioria destes (33,3%) tem como diagndstico Trau-
matismo nao especificado. Dos doentes internados 62,1% eram rapazes, ten-
dencialmente mais do que nos episdédios de urgéncia (p=0,08). 80,1% dos
doentes internados eram criangas <10 anos, menos do que na avaliagdo do
Servigo de Urgéncia (p=0,03,0R=0,59). Conclusdes: O TCE ¢ a principal
lesdo acidental admitida no SU. Os mais graves, com necessidade de inter-
namento, ocorrem nos rapazes adolescentes. E excessivo o nimero dos que
recorrem por lesdes superficiais ao SU. As aplicagdes informaticas instaladas
nas Urgéncias de Pediatria ndo permitem um acesso minucioso aos episédios
de urgéncia pelo que cabe a nds, médicos, um maior cuidado na descrimi-
nacdo do mecanismo das lesdes traumadticas/acidentais.

Palavras-chave: Acidentes, crianga.

CO23- Revisao casuistica de otomastoidites agudas na crianca

Laura Martins, Ana Ehrhardt Pinheiro, Isabel Fernandes. Servico de Pediatria
do Hospital do Espirito Santo de Evora, EPE. (Director: Dr. Helder
Gongalves).

Introducio: A otomastoidite aguda € uma complica¢@o importante da otite
média aguda (OMA). Apesar de evoluir favoravelmente na maioria dos casos,
pode causar complicagdes intra-cranianas graves. Com a institui¢do de
antibioterapia na terapéutica da OMA, a sua incidéncia diminuiu. No entanto,
na udltima década parece haver um aumento do niimero de casos. Objectivos:
Determinar o nimero de casos de otomastoidite aguda internados no Servico
de Pediatria do Hospital do Espirito Santo de Evora (HESE) nos tltimos anos
e analisar aspectos clinicos e epidemioldgicos associados. Material e
Métodos: Foram analisados retrospectivamente os processos de criangas
internadas no servigo de Pediatria do HESE entre Janeiro de 2002 e Maio de
2007. Resultados: Durante este periodo foram internadas 25 criangas com o
diagnéstico de otomastoidite aguda, com predominio de criancas do sexo
masculino (60%). A idade média das criangas foi de 5,8 anos e seis tinham
menos de dois anos. Onze criangas foram admitidas em 2006. Os meses em
que se verificou maior niimero de casos foram Julho e Agosto (15 casos). Um
dos casos ocorreu como complicacdo de colesteatoma, e os restantes na
sequéncia de otite média aguda. Onze criangas referiam sintomas com
duracdo superior a 7 dias e catorze tinham iniciado antibioterapia antes do
internamento. O antibitico mais frequentemente utilizado durante o interna-
mento foi o cefuroxime (13 casos). Em 5 casos isolou-se Pseudomonas aeru-
ginosa no exsudado auricular. Foi efectuada miringotomia em 4 doentes, e
esvaziamento retro mastoideu no doente com colesteatoma. Nenhuma crianca
apresentou complica¢des. Conclusoes: Verificou-se um aumento significa-
tivo do niimero de casos durante o periodo em estudo, e uma maior gravidade
nos dois dltimos anos. Salienta-se que a maioria (56%) dos doentes tinham
iniciado antibioterapia antes do internamento.

Palavras-chave: Otomastoidite, otite média aguda, casuistica, miringotomia.

CO24- Gastroentetite aguda. Retrato de 4 anos num Departamento de
Pediatria

Catarina Luis, Ester Almeida, Marta Ferreira, Cristina Mendes, Patricia
Janeiro, Zahara Nizarali, Helena Almeida. Departamento de Pediatria,
Hospital Fernando Fonseca, Amadora. Directora: Dra. Helena Carreiro.

Introducao: A gastrenterite aguda (GEA) é uma doenca frequente em idades
pedidtricas, sendo uma das principais causas de morte infantil nos paises em
desenvolvimento. Nos paises desenvolvidos raramente causa doenca grave,
mas € responsdvel por numerosos internamentos ou episddios de urgéncia.
Material e Métodos: Estudo transversal descritivo das criangas internadas
no Departamento de Pediatria com o diagndstico de GEA entre Maio de 2004
e Abril de 2007 (4 anos). Foram avaliados os dados epidemioldgicos, agente
etioldgico, clinica, tratamento e evolucdo. Resultados: No periodo estudado
foram internadas 613 criancas com o diagndstico de GEA, correspondendo a
623 internamentos (7,8% do total no periodo estudado). A mediana da idade
foi de 1,8 anos (minimo 7 dias, maximo 17 anos) e 51% das criangas tinham
uma idade inferior a 2 anos. Houve um ligeiro predominio do sexo masculino
(53.9%). Os agentes mais frequentes foram a Salmonella spp (232%) e o
rotavirus (17,4%). Foram também identificados E. coli O:157 (2,4%), Shigela
spp (1,6%), Yersinia enterocolitica, adenovirus, enterovirus, Campylobacter
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spp (cada 0,5%) e um caso de célera. O rotavirus foi mais frequente abaixo
dos 2 anos (28,1% vs. 6,1%; p=0,001), sendo a Salmonella o principal agente
a partir dos 24 meses (39.4% vs. 6,7%; p=0,001). A mediana da duracio de
internamento foi de 3 dias (minimo 1 dia, maximo 182), sendo mais prolon-
gada nas criangas abaixo dos 24 meses (4 vs 3 dias; p=0,001). Sessenta e sete
criangas (10,8%) foram internadas na Unidade de Cuidados Intensivos por
complicagdes - insuficiéncia renal, choque hipovolémico, sindrome hemo-
litico urémico, altera¢cdes do equilibrio hidroelectrolitico ou dcido base ou
convulsodes. O internamento em UCIP foi mais frequente nas criangas abaixo
dos 2 anos de idade (18,3% vs. 3,4%; p=0,0001; RR 6,41), e nas GEA a rota-
virus (26,2% vs. 7,8%; p=0,001). Nao ocorreram ¢6bitos. Conclusoes: A GEA
¢é ainda uma causa importante de internamento na UICD e enfermaria. O risco
de complicagdes graves é maior nas criancas mais jovens e quando o agente
etioldgico € o rotavirus.

Palavras-chave: Gastroenteite aguda; complica¢des

CO25- Caso Clinico: Otite Média Aguda — Efeito borboleta!
Hernani F Brito, Mdnica M Tavares, Joana M Freitas, Teresa Temudo.
Hospital Geral de Santo Ant6nio, EPE, Porto.

Introducio: A otite média aguda (OMA) € uma situa¢do muito frequente na
idade pedidtrica, sendo a causa mais comum de prescri¢do antibidtica. Embora
a grande maioria dos casos apresente uma evolucdo favordvel, existem, oca-
sionalmente, complicagdes graves relacionadas com envolvimento infeccioso
intra-temporal ou intra-cerebral. Material e Métodos: Caso clinico. Resul-
tados: Crianca de 3 anos de idade, previamente sauddvel, internada por desvio
da comissura labial, estrabismo de instalacdo aguda, cefaleias e vomitos, em
contexto de OMA previamente medicada com antibidtico. O exame objectivo
evidenciou prostracdo, bradicardia e parésia do VI e VII pares cranianos.
Realizou tomografia axial computorizada cerebral que revelou preenchimento
inflamatdrio das mastdides com OMA a direita e trombose do seio venoso
direito, aspectos que foram confirmados por ressonancia magnética. Foi ini-
ciada antibioterapia com ceftriaxone e enoxaparina sédica. Por agravamento
da sintomatologia no 2° dia de internamento, e surgimento de edema da papila
foi efectuada punc¢do lombar com manometria, tendo-se verificado aumento
significativo da pressdo intra-craniana (>1000 mmHg). Considerando estar-se
perante um quadro de pseudotumor cerebri foi instituida terapéutica anti-ede-
matosa com dexametasona, furosemida e acetazolamida, com evolucdo lenta
mas favordvel. Ao 4° dia de internamento apresentava-se disfasico devido a
paralisia facial periférica bilateral. A crianga sofreu ainda complicacdes
iatrogénicas, nomeadamente litiase vesicular, facies cushingdide e hepatome-
gdlia com esteatose. Conclusdes: Embora raras, as complicacdes da OMA sdo
possiveis e devem ser lembradas. O pseudotumor cerebri pode surgir como
complicac@o da trombose venosa cerebral, sendo necessdrio um elevado grau
de suspeicdo clinica para o seu diagndstico.

Palavras-chave: Otite média aguda, pseudotumor cerebri, mastoidite, para-
lisia facial.

Area - Pneumologia

C0O26- Traqueostomia em idade pediatrica — duas décadas de
experiéncia

Susana Nobre, Juliana Roda, Miguel Félix, M* Helena Estévao. Servigo de
Medicina, Hospital Pedidtrico de Coimbra, Centro Hospitalar de Coimbra

Introducdo: A traqueostomia realizada em idade pedidtrica € considerada um
procedimento cirtirgico com morbilidade e mortalidade significativas. Em
pediatria, as indicagdes para esta intervencdo sdo limitadas e t€m sofrido
alteracdes ao longo do tempo. Objectivo: Avaliar a experiéncia do Hospital
Pedidtrico de Coimbra (HPC) em relacdo a traqueostomia em idade pedia-
trica. Material e Métodos: Estudo retrospectivo das 23 criangas com tra-
queostomia, seguidas no HPC, entre Janeiro 1986 e Dezembro 2006. Recor-
reu-se a andlise dos processos clinicos para avaliacdo dos seguintes
parametros: sexo, idade, indicac@o, local de realizagdo, duracio, complica-
¢oes, agentes infecciosos isolados e mortalidade. As indicacdes para a reali-
zagdo de traqueostomia foram divididas em dois grupos: obstrutivas e com
necessidade de ventilacdo prolongada. Resultados: A maioria das criangas
era do sexo masculino (14/23). A média de idade de realizacdo de traqueos-
tomia foi 3,8 anos (2 dias a 17 anos). Em 4 casos a intervencao foi realizada
noutro hospital. As patologias obstrutivas (12) encontradas foram: membrana
sub-gldtica (1), paralisia das cordas vocais (1), laringotraqueite (1), papilo-
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matose laringea (1), ingestdo de soda cdustica (1), edema agudo da glote ou
das cordas vocais (2), fistula traqueo-esofdgica com diastema laringeo (1) e
sindromes congénitos (4). Nas patologias com necessidade de ventilagdo pro-
longada (11) incluiram-se sindrome de hipoventilacdo central congénito (5)
ou secunddrio (3) e doencas neuromusculares (3). Na segunda década do
estudo houve aumento significativo das traqueostomias realizadas (83% dos
casos) e uma mudanga do tipo de indicagdo. O carédcter do procedimento foi,
predominantemente, electivo. Em 10 criangas houve complica¢des precoces,
em 9 complicagdes tardias e em 7 ndo houve complicacdes. A cultura do aspi-
rado traqueal foi positiva em 12 casos. Os germens mais frequentemente
isolados foram Staphylococcus aureus e Pseudomonas aeruginosa. Os cuida-
dos foram prestados pelos pais, no domicilio, em 70% dos casos. Foi efectua-
da descanulacdo em 9 casos, tendo sido necessario encerramento cirtrgico da
fistula traqueo-cutdnea em 3. Ndo ocorreu nenhuma morte relacionada,
directamente, com a traqueostomia. Houve 4 ébitos, associados a patologia
subjacente. Conclusdes: A traqueostomia foi um procedimento predominan-
temente electivo, seguro, e muitas vezes, temporario. Os cuidados podem ser
continuados pelos pais no domicilio.

Palavras-chave: Traqueostomia, pediatria.

CO27- Excesso de peso/obesidade e sindrome da apneia obstrutiva do
sono

R Santos, S Granja, T Silva, MH Estévao. Laboratério do Sono e Ventilagdo
(LSV), Hospital Pedidtrico de Coimbra.

Introducdo: A prevaléncia do excesso de peso/obesidade (EP/O) na
populacdo pedidtrica tem vindo a aumentar na tltima década. Sendo o
excesso de peso um dos factores relacionados com a ocorréncia do sindrome
de apneia obstrutiva do sono (SAOS), é esperado um aumento da sua
prevaléncia. Material e Métodos: Com o objectivo de se avaliar a variaciao
da correlacdo entre o EP/O em criangas e o diagndstico de SAOS, realizou-
se um estudo retrospectivo, relativo aos anos de 1999/2000 e 2005/2006.
Foram revistos os processos clinicos das criangas referenciadas ao LSV por
suspeita de SAOS, excluindo-se as que tinham: malformagdes ou doencas
neuromusculares associadas, idade <2 anos e insuficiéncia de dados biométri-
cos. Avaliaram-se e comparam-se os 2 periodos do estudo, relativamente aos
parametros epidemioldgicos (idade, residéncia, sexo), biométricos (estatura,
peso) e estudos poligraficos do sono (EPS). Estabeleceram-se como critérios
de diagndstico de SAOS: indice apneias obstrutivas >1; ou indice apneias/hi-
popneias (IAH) =4; ou 1 P95 e o excesso de peso por IMC> P85 e <P95.
Resultados: Dos EPS efectuados em 1999/2000 e 2005/2006 foram incluidos
20 (Grupo A) e 49 (Grupo B) casos, respectivamente. A distribui¢do etdria foi
semelhante em ambos os grupos, com uma idade mediana no Grupo A de 71
meses (M) (2-128M) e no Grupo B de 62M (11-184M). No Grupo A, 50%
tinham EP/O e destes 70% tinham idade> 8 anos. No Grupo B, 47% tinham
EP/O e destes 65% tinham idade> 8 anos. Conclusdes: Apesar da dimensdo
da amostra ser reduzida, os resultados parecem estar de acordo com a
literatura, apontando para um aumento da correlacdo EP/O e SAOS peri-pu-
bertario. Contudo, e contrariamente a literatura, ndo houve um acréscimo da
prevaléncia do EP/O em associacdo com o diagnéstico de SAOS.

Palavras-chave: Apneia obstrutiva do sono, peso, IMC, obesidade, estudo
poligrafico do sono.

CO28- Displasia broncopulmonar na idade escolar
Helena Sousa, Marta Almeida, Fernanda Teixeira, Guilhermina Reis,
Margarida Guedes. Hospital Geral de Santo Anténio, Porto.

Introducio: A displasia broncopulmonar (DBP) é uma doen¢a pulmonar cré-
nica do pretermo, caracterizada por dependéncia prolongada de oxigénio.
Além das complicacdes inerentes a prematuridade, a DBP associa-se frequen-
temente a uma ma progressao ponderal agravada pela hipoxemia, muitas
vezes ndo detectada, bem como a mdltiplas exacerbagdes respiratorias. Se a
histéria natural da DBP inclui uma melhoria progressiva da sintomatologia
respiratoria apés o 2° ano de vida, as alteragdes da fung@o respiratdria podem
persistir mesmo nas criangas assintomdticas. Material e Métodos: Avaliaciao
da repercussdo da DBP sobre a funcéo respiratdria nas criangas seguidas na
consulta externa de Pediatria/Pneumologia do Hospital Geral de Santo Ant6-
nio através da andlise dos respectivos processos clinicos. Colheita também
dos dados referentes ao crescimento e desenvolvimento psicomotor (DPM).
Resultados: Das 51 criangas com DBP, actualmente com idades entre os 6 e
os 15 anos (média 9 anos), 16 (11d" e 52), efectuaram provas funcionais res-
piratérias (PFR). As caracteristicas deste subgrupo eram semelhantes a
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amostra global no que respeita aos valores médios para a idade gestacional
(27 semanas) e peso ao nascimento (896g), mas com maior dura¢do no tempo
de ventilacdo mecanica (média 52 dias) e de oxigenoterapia (média 94 dias).
As intercorréncias respiratorias implicaram reinternamentos em 50% das
criangas. Efectuaram corticoterapia inalatéria no ambulatério 13 das 16
criangas, por um periodo médio de 2 anos. Atopia familiar em 56% e docu-
mentada em 2 das criangas. Exposi¢@o passiva ao fumo em 25%. Sintomato-
logia, com pieira persistente em 31% da amostra. As alteracoes das PFR
documentaram-se em 14 das 16 criancas, predominantemente com padrdo
obstrutivo e prova de broncodilatagdo negativa; padrio restritivo em 2 casos.
Crescimento estatoponderal <P10 em 7/16 criancas. Sindrome de hiperacti-
vidade e deficit de atencdo e/ou mau rendimento escolar foram alteracdes
encontradas em 32% dos casos. Conclusdes: A DBP acarreta uma grande
morbilidade, nomeadamente com sequelas respiratdrias cuja etiopatogenia é
multifactorial. As condicionantes da técnica, que apenas nos permitem reali-
zar PFR a criancas em idade escolar e colaborantes impede-nos de ter uma
leitura adequada da evolucdo disfuncional respiratdria nestes doentes. Apesar
de ser um n° reduzido de criangas avaliadas, as alteracdes detectadas suge-
rem, um compromisso muito maior do que seria esperado apenas pela clinica.

Palavras-chave: prematuridade, displasia broncopulmonar, provas funcio-
nais respiratdrias.

CO029- Corpos estranhos na via aérea: experiéncia de um quarto de
século

Juliana Roda', Susana Nobre', Jorge Pires’, M* Helena Estévao', Miguel
Félix' 1- Servico de Medicina, Hospital Pedidtrico de Coimbra, Centro Hos-
pitalar de Coimbra 2- Servigo de Pneumologia, Hospital Geral, Centro Hospi-
talar de Coimbra.

Introducio: A aspiracdo de corpos estranhos (CE) em idade pedidtrica € uma
situagdo comum e potencialmente grave, que pode estar associada a morbili-
dade significativa. Objectivo: caracterizar os casos de corpos estranhos na via
aérea no Hospital Pedidtrico de Coimbra em 25 anos. Material e Métodos:
Anilise retrospectiva dos processos clinicos das crian¢as com o diagndstico de
aspiragdo de corpo estranho, durante o periodo de Janeiro de 1982 a Dezembro
de 2006. Os parametros analisados foram: sexo, idade, histéria de engasga-
mento, incidéncia anual e mensal, alteragdes clinicas e radioldgicas, precoci-
dade do diagndstico e terapéutica. Resultados: O diagndstico de aspiracdo de
CE foi confirmado em 316 criangas, com uma maior incidéncia nos primeiros
12 anos (méaximo anual - 25 em 1989). Nos tltimos 12 anos ocorreram apenas
36% dos casos. Cerca de 2/3 das criangas eram do sexo masculino (206), com
idades compreendidas entre os 6 meses e os 12 anos. A maioria (83%) tinha
idade inferior a 3 anos. Em 88% dos casos havia histéria de engasgamento,
mas o diagnéstico s6 foi realizado precocemente (<24h) em 39%. Os sinais e
sintomas mais frequentemente encontrados foram: assimetria do murmurio
vesicular, tosse, retrac¢@o costal, pieira e sibilancia. Constatou-se auséncia de
sintomas em 7% dos casos. Foi realizada radiografia toracica em 91%, sendo
as alteragdes mais frequentemente encontradas hiperinsuflacdo localizada
(41%), consolidagdo (19%), consolidag@o e hiperinsuflagdo 6 (%) e CE radio-
paco (5%). Em 22% nido havia alteragdes radiograficas. Em 5 casos houve
expulsdo espontdnea e num o CE foi removido pelos pais, tendo os restantes
sido removidos por broncoscopia rigida. Houve um &bito (paragem cardio-
respiratdria antes da admissao). Estdo descritos 22 casos de complicacdes da
extrac¢do. Os corpos estranhos encontrados foram, predominantemente, de
origem vegetal (75%), nomeadamente, frutos secos. A localiza¢@o preferencial
do CE foi a direita. Foi realizada broncofibroscopia de revisdo em 116 casos.
Conclusodes: Um episédio de aspiracio de corpo estranho despercebido e/ou
subestimado, bem como a auséncia inicial de sintomas e/ou a sua inespecifi-
cidade podem contribuir para um diagndstico tardio. Houve uma notdria redu-
¢do dos casos de aspiracdo de CE na tltima metade da série, que poderd cons-
tituir um reflexo das estratégias de prevencao.

Palavras-chave: Corpo estranho, aspiragdo, pediatria, broncoscopia, via
aérea.

CO30- 20 anos de tuberculose infantil na R.A. da Madeira

C Freitas', F Silva', C Freitas', C Martins?, S Nunes', A Cavaco'. 1- Hospital
Central do Funchal 2- Centro de Diagndstico Pneumoldgico. Regiao Autd-
noma da Madeira.

Introducdo: O diagndstico de tuberculose infec¢do numa crianga € um even-
to sentinela, que representa uma transmissdo recente do M. tuberculosis. A
tuberculose infantil € um indicador da tuberculose e da eficdcia das medidas



de controlo desta patologia, numa comunidade. Material e Métodos: Estudo
retrospectivo através da consulta dos processos clinicos das criancas seguidas
no Centro Dr. Agostinho Cardoso (CDP da R.A.M.), com o diagnéstico de
tuberculose doenca, durante o periodo de Janeiro de 1987 e Dezembro de
2006. Avaliaram-se os seguintes pardmetros: idade, sexo, BCG, fonte de
contdgio, teste tuberculinico, forma clinica, critérios de diagndstico, pesquisa
de BK, tratamento e evolugdo. Resultados: Foram observadas 59 criangas
com tuberculose doenca, com ligeiro predominio do sexo masculino (58%) e
com uma idade média de 6,5 anos. A drea de residéncia foi em 30 casos
(52%), o concelho do Funchal, seguido do concelho de Camara de Lobos (14-
24%). De acordo com a classificacdo de Graffard modificada, dos 17 casos
apurados, 80% das criancas pertenciam as classes IV e V. Foi possivel
identificar a fonte de contdgio em 30 casos (51%), sendo em 90% intra-
familiar. A prova de Mantoux (2U), realizada a partir de 1990, foi quantifica-
da com um valor superior a 20mm em 15% dos casos, entre 15 e 20 mm em
21%, e entre 10 e 14 mm em 19% dos casos. Dos 39 exames bacteriologicos
solicitados, apenas 6 (15%) foram positivos. Dos casos revistos, em 43 casos
(74%) o diagnéstico foi de tuberculose pulmonar. Em relacdo a TB extra-pul-
monar, a localiza¢do ganglionar foi a mais frequente. A duracdo da terapéu-
tica especifica foi varidvel, consoante o tipo de tuberculose, tendo-se regis-
tado hepatotoxicidade em apenas um caso. Conclusdes: Na itltima década
observou-se uma reducéo significativa dos casos de tuberculose doenca na
populacio infantil. Este declinio € justificado pela diminui¢do dos casos de
TB nos adultos e, principalmente, pela manutencdo de medidas preventivas
da TB infantil, nomeadamente o rastreio dos conviventes de adultos bacilife-
ros e a profilaxia atempada.

Palavras-chave: Tuberculose, teste tuberculinico.

Comunicacdes Orais - 3 de Outubro (quarta-feira)
08:00-09:00

Arga - Neurologia

CO31- Variante de Creutzfeldt-Jacob: Segundo caso nacional e segundo
no distrito de Braga

Henrique Soares', Filipa Neiva', Manuela Costa Alves', Carla Ferreira’,
Henedina Antunes'. 1- Unidade de Adolescentes, Servico de Pediatria, Hos-
pital de Sao Marcos, Braga 2- Servico de Neurologia, Hospital de Sdo Mar-
cos, Braga

Introducdo: A variante da doenga de Creutzfeldt-Jacob (vCID) é uma
patologia rara resultante da infec¢do humana pelo agente da “Bovine Spongi-
form Encephalopathy” (BSE). Pela sua epidemiologia e evolucdo clinica, é
objecto de um programa de vigilancia europeu. Até a data, foram descritos
198 casos em todo o mundo, 162 no Reino Unido (RU). O primeiro caso em
Portugal, falecido em 2007, foi notificado no concelho de Braga e seguido,
apds o diagndstico, na Unidade de Adolescentes (UA) do Hospital de Sdo
Marcos (HSM). Os autores apresentam agora um segundo caso diagnosticado
e seguido na UA do HSM. Caso clinico: Adolescente de 14 anos de idade,
residente no concelho de Famalic@o, sem antecedentes patoldgicos de relevo,
com desenvolvimento psico-motor e crescimento estaturo-ponderal normais
e sem histéria familiar de patologia do foro neurolégico. Em Setembro de
2006 inicia progressivamente agressividade, tendéncia ao isolamento e riso
inapropriado. Concomitantemente, frequentando o 1° trimestre do 8° ano de
escolaridade, tem rendimento escolar muito abaixo do habitual com respostas
inadequadas, caligrafia e suavidade de escrita alteradas. Em Outubro surge a
primeira referéncia, por parte do seu professor de Educacdo Fisica, de des-
coordenacdo de movimentos. Com o aparecimento de movimentos involun-
tarios, a doente passa a depender de apoio para andar tendo sido o motivo de
ida ao Servico de Urgéncia o de “queda quando tentava subir uma mota”. A
admissdo apresentava uma notéria deteriorac@o intelectual, com desorienta-
¢do temporal, ndo conseguindo ler ou escrever. Ria-se sem motivo e apresen-
tava-se desinibida com comportamento infantil. Tinha movimentos involun-
tarios coreoatetésicos de maior amplitude e velocidade proximalmente e pos-
turas distonicas dos dedos das méos e dos pés. Com voz escandida, dismetria
apendicular e marcha de base alargada, apresentava uma sindrome pancere-
belosa estdtica e cinética. Ndo tinha sinais piramidais (video). A Ressonancia
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Magnética Cerebral mostrou hipersinal nos pulvinares, nicleos dorsomediais
do talamo (“hochey stick sign”), bem como na substéincia cinzenta periaque-
dutal. Apresentava um EEG normal. O estudo de liquor (LCR) ndo mostrou
alteracdes citoquimicas e o estudo microbioldgico alargado foi negativo.
Estudo metabdlico sem alteracdes. Ceruloplasmina e cobre urindrio normais.
O estudo complementar de LCR evidenciou proteina 14.3.3 fracamente posi-
tiva. A sequenciacdo do PRNP ndo mostrou mutacdes sendo homozigética
para a metionina (M) no coddo 129. Realizou exérese das amigdalas que foi
positiva para dois anticorpos contra a proteina priénica. COMENTARIOS A
doente cumpre os critérios diagndsticos de vCJD definidos pela OMS em
2001 (Classes I, II, III e IV). Sendo o segundo caso notificado no distrito de
Braga e tnicos a nivel nacional, coube as autoridades competentes o enqua-
dramento epidemioldgico. A partir da experiéncia do RU foi possivel estimar
o tempo médio de incubagdo da doenca, para os individuos MM no codao
129, em cerca de 10-12 anos. Como o pico de exposi¢do a BSE no RU ocor-
reu entre 1991-1994 e em Portugal entre 1998-2001, é possivel que se assis-
ta a um nimero crescente de casos diagnosticados em territorio nacional uma
vez que foi o terceiro pais europeu mais afectado pela BSE. A gestdo da infor-
macao, nestes casos, deve ser especialmente orientada no sentido da protec-
¢do individual e familiar e o apoio psicoldgico e técnico ndo devem ser negli-
genciados. Nio existindo a data tratamento especifico disponivel, a evolucao
apresenta-se como inexordvel. Agradecimentos: Dra. Ligia Castro e Prof.
Doutor Stirling Carpenter (Neuropatologistas, HSJ), Prof. Doutora Isabel
Santana (Neurologista, HUC), Prof. Doutora Inés Baldeiras (Laboratdrio de
Neuroquimica, HUC), Dr. Jodo Ramalheira (Neurofisiologista, HGSA), Dra.
Clara Barbot (Neuropediatra, HMP), Dr. Alvaro Machado (Interno Comple-
mentar de Neurologia, HSM), Dra. Zita Magalhdes e Dr. Jaime Rocha (Neu-
rorradiologistas, HSM), Dr. Tiago Godinho (Otorrinolaringologista, HSM),
Dra. Teresa Pontes, Dra. Augusta Gongalves e Dra. Vania Machado (Pedia-
tras, HSM).

Palavras-chave: Variante de Creutzfeldt-Jacob, Portugal.

CO32- Hipoglicorraquia — pista para o diagnéstico no S. da Deficiéncia
do Transportador da Glucose tipo 1

Isabel Valente', Manuela Santos', Fernando Pichel’, Inés Carrilho'. 1- Servigo
de Neuropediatria, Hospital Maria Pia, Porto; 2- Unidade de Nutri¢do,
Hospital Geral de Santo Ant6nio, Porto.

Introducdo: O Sindrome da Deficiéncia em Glut-1 (GLUT -1 DS, OMIM
606777) resulta das alteracdes no transportador da glucose do tipo 1,
localizado na barreira hemato-encefélica. Estd associado a vdrios fenétipos
que incluem epilepsia refractdria aos anticonvulsivantes, atraso do desenvol-
vimento psicomotor (ADPM) e uma variedade de outras manifestacdes neuro-
l6gicas intermitentes como a ataxia, distonia, coreoatetose e letargia. A prin-
cipal pista para o diagnéstico € a hipoglicorraquia (< 40mg/dl) com diminui-
¢do do lactato no LCR (< 14mmol/L) e uma relacdo glucose LCR/plasma
geralmente < 0,33 + 0,01. Estd disponivel o estudo molecular para o gene
SLC2AL1. Apresentam-se 2 casos de GLUT-1 DS. Material e Métodos: Apre-
sentacdo descritiva da clinica e investigacdo efectuada nos dois casos com
base nos registos clinicos e observagdo dos exames. Resultados: Caso 1 — 3
anos, sexo feminino, com ADPM, crises convulsivas aos 15 meses e episodios
paroxisticos de sonoléncia e ataxia/distonia desde os 20 meses. RM cerebral e
EEG normais; glicorraquia- 27mg/dl; relacdo glucose LCR/plasma- 0,33;
lactato no LCR- 1,15mmol/L. O PET cerebral mostrava alteracdes compati-
veis com diagnéstico de GLUT-1 DS. Iniciou dieta cetogénica com boa evo-
lugd@o. Nao foi encontrado, até ao momento, mutagcdo no gene SLC2A1. Caso
2 — 6 anos, sexo masculino, com ligeiro ADPM que aos 33M inicia episdios
paroxisticos de distonia e coreoatetose. Sem epilepsia. A RM cerebral e o EEG
eram normais; glicorraquia- 32mg/dl; relagdo glucose LCR/plasma- 0,37; lac-
tato no LCR- 1 mmol/L. O PET cerebral mostrava alteracdes compativeis com
o diagnéstico de GLUT-1 DS. Aguarda resultado do estudo molecular. Aten-
dendo a que o fendtipo € mais leve que no caso 1 optou-se por iniciar numa
primeira fase um regime dietético enriquecido em hidratos de carbono, de
modo a manter as glicemias nos limites superiores. Conclusdes: Apesar da sua
raridade o diagndstico de GLUT-1 DS deve ser considerado no diagndstico
diferencial das epilepsias refractdrias e nos quadros neurolégicos com fenéme-
nos paroxisticos sem etiologia. O diagndstico precoce permite iniciar o trata-
mento com dieta cetogénica e prevenir algumas sequelas neuroldgicas. Alerta-
mos para a importancia do estudo LCR na primeira fase de investigacdo dos
doentes com quadros neuroldgicos de causa ndo esclarecida.

Palavras-chave: GLUT-1 DS; hipoglicorraquia; dieta cetogénica.
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CO33- Vinte e seis casos de acidente vascular cerebral em Pediatria
Manuela Costa Alves', Ricardo Maré ?, Teresa Pontes', Henedina Antunes'. 1-
Servigo de Pediatria 2- Servi¢o de Neurologia Hospital de S. Marcos, Braga.

Introducio: O acidente vascular cerebral (AVC) na infincia tem uma incidén-
cia de 2-3/100 000 criangas. Estd entre as dez primeiras causas de morte, sendo
tdo comum como o tumor cerebral. Ao contrario dos adultos, o AVC hemorra-
gico € quase tdo frequente como o AVC isquémico. Da mesma forma, a etiolo-
gia e os factores de risco sdo heterogéneos quando comparados com os adul-
tos. As causas de AVC pedidtrico sdo identificdveis em até 75% dos casos.
Material e Métodos: Estudo de série de casos de AVC ocorridos no periodo
de Janeiro de 1998 a Junho de 2007, com internamento no Servico de Pediatria
do Hospital de S. Marcos de Braga. Os dados analisados foram: idade, sexo,
sintomas/sinais de apresentacdo, tipo de AVC (isquémico ou hemorragico),
exames complementares de diagndstico, etiologia, tratamento e evolugdo cli-
nica. Resultados: No periodo em estudo foram internados 26 casos de AVC,
15 isquémicos e 11 hemorrdgicos. A mediana foi de 10 anos e 11 meses e 14
eram do sexo masculino. Na apresentacdo, os sinais e sintomas mais frequen-
tes foram cefaleias, vomitos e hemiparésia. Em todos os casos foram realiza-
dos tomografia computadorizada cerebral, a maioria realizou ressonancia
magnética nuclear cerebral e angiografia cerebral. Etiologias do AVC isqué-
mico: meningite bacteriana—2, resisténcia a proteina C activada e sindrome
nefrético—1, disseccdo traumadtica da cardtida esquerda e resisténcia a proteina
C activada—1, angeite primdria do sistema nervoso central (SNC)-1, homocis-
teinudria associada a aciduria metilmal6nica—1, moya-moya—1, neurolupus—1,
trombose dos seios venosos—3, angiopatia pos-varicela—1, desconhecida-2.
Etiologia do ACV hemorrdgico: malformacdo arterio-venosa (MAV)-5,
angioma cavernoso—4, hemangioma-2, aneurisma-1. Cerca de metade dos
casos apresentaram sequelas, sendo as mais frequentes hemiparésia e altera-
¢oes da linguagem. Um adolescente morreu por provdavel MAV e um doente
com angeite do SNC apresentou recorréncia do AVC. Conclusdes: Chama-se
a aten¢do para uma situagdo clinica que se julga excepcional em idade
pedidtrica. Existe necessidade de estudos de coorte prospectivos nas diversas
populacdes pedidtricas, que tenham por base um consenso no sistema de
classificacdo de AVC pedidtrico, na avaliacdo do seu risco € no progndstico.
S6 desta forma, poder-se-4 desenvolver estratégias de tratamento e prevengao.

Palavras-chave: Acidente vascular cerebral, série de casos.

CO34- Doencas neuromusculares na crianca — levantamento das Consul-
tas de Neuropediatria

Manuela A Santos', Isabel Fineza?, Teresa Moreno®, Pedro Cabral*, José
Carlos Ferreira*, Rita Lopes Silva’José PedroVieira’, Ana Moreira’, Ana
Isabel Dias®, Euldlia Calado’, José Paulo Monteiro®, Maria José Fonseca®,
Carla Mogo’, Fitima Furtado®, M Manuel Campos’, Olavo Gongalves?, Roseli
Gomes'", Célia Barbosa", Sénia Figueiroa", Teresa Temudo', Inés Carrilho',
Antoénio Levy Gomes®, F Fagundes'. 1- H. Maria Pia, Porto, 2- H. Pedidtrico
de Coimbra, 3- H. Santa Maria, Lisboa, 4- H. S. Francisco Xavier, Lisboa, 5-
H. D? Estefania, Lisboa, 6- H. Garcia de Orta, Almada, 7- H. Faro, 8- H. José
Joaquim Fernandes, Beja, 9- H. S. Jodo, Porto, 10- H. Santo Anténio, Porto,
11- H Pedro Hispano, Matosinhos, 12- H. Espirito Santo de Angra Heroismo,
Acores.

Introducdo: As doengas neuromusculares sdo pouco frequentes na idade
pedidtrica, ndo sendo conhecido o nimero de doentes nem o tipo de pato-
logias mais frequentes em Portugal. Material e Métodos: Preenchimento de
inquérito enviado aos neuropediatras onde constavam dados clinicos e
demogréficos dos doentes neuromusculares, observados entre 1995 e 2005.
Resultados: Foram referenciados 672 doentes, oriundos das trés consultas
multidisciplinares e de outros oito centros. Sessenta doentes tinham doengas
metabdlicas e inflamatdrias e imunoldgicas. Os restantes 612 doentes tinham
doencas neuromusculares hereditdrias. Deste grupo 67% eram doentes com
miopatias, 16% atrofias espinais, 14% neuropatias, 3% doengas da transmis-
sdo neuronal. Com distrofinopatia encontrdmos 172 doentes (147 Duchenne
e 25 Becker). No grupo das distrofias das cinturas (LGMD), 34 eram sarco-
glicanopatias (LGMD2C 19;LGMD2E 10; LGMD2D 4; 1 ndo foi carac-
terizado), 2 LGMDI. Dezoito LGMD nio estavam classificadas. Trés doentes
tinham laminopatias (Emery-Dreifuss AD), 12 distrofia fascioescapulohu-
meral, 41 distrofia mioténica. No grupo das miopatias congénitas, 49 tinham
distrofia muscular congénita (DMC): DMCI1A 18, Ullrich 3, DMCIC em 1
doente; os restantes doentes sdo merosina positivos e ainda estdo em investi-
gacdo. As miopatias com alteracdes estruturais sdo: multiminicore 5,
centronuclear 8, miotubular 3, nemalinica 8, central core 3. Quarenta e um
tinham outro tipo de miopatias, 18 dos quais congénitas. Dos 99 doentes com
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atrofia muscular espinal (SMA), 38 eram SMAI, 32 SMAII, 14 SMAIIIL. O
grupo das neuropatias estava pouco caracterizado pela auséncia de estudos
genéticos na maioria dos doentes. Dez doentes tinham miastenia congénita e
9 miotonia congénita. Conclusdes: Este estudo refere-se aos doentes segui-
dos em consultas de Neuropediatria. Certamente existem outros seguidos em
consultas de Pediatria, Neurologia, ou que nio estdo diagnosticados. Na re-
gido norte hd um maior nimero de doentes com distrofia Duchenne/Becker e
com SMA, e na regido centro e sul, um maior nimero de distrofias muscula-
res congénitas. Este trabalho pretende ser um contributo para todos os clini-
cos, pois o conhecimento da prevaléncia de patologias permite uma melhor
orienta¢@o na investigagdo e poderd ser possivel, junto das entidades compe-
tentes, planear, de forma mais adequada, o apoio a estes doentes.

Palavras-chave: Neuromusculares, epidemiologia, miopatias, atrofias
espinais, neuropatias.

CO35- Problemas ginecologicos em adolescentes com patologia
neurologica

Filipe Silva', Filomena de Sousa’, Euldlia Calado'. 1- Servi¢o de Neurologia
2- Servigo de Ginecologia Centro Hospitalar de Lisboa — Hospital de Dona
Estefania, Lisboa.

Introducdo: A patologia neuroldgica crénica na adolescéncia determina
necessidades e desafios adicionais na abordagem das queixas ginecoldgicas e
da contracep¢do. Objectivo: Caracterizar as adolescentes referenciadas da
Consulta de Neuropediatria para a Consulta de Ginecologia do nosso hospi-
tal, os motivos de consulta, a intervengdo terapéutica e discutir algumas
questdes éticas e legais relacionadas. Material e Métodos: Estudo retrospec-
tivo dos processos clinicos de adolescentes referenciadas entre 1998 e Maio
de 2007. Resultados: Foram identificadas 57 referenciacdes de adolescentes
com idade mediana de 15 (9 a 21) anos. Os diagnésticos neuroldgicos mais
frequentes foram o défice cognitivo (N=37, 21 graves/profundos) e a epilep-
sia (N=32, 9 com dois ou mais anticonvulsantes). Os principais motivos de
consulta foram: contracepcdo (36), irregularidades mentruais/menorragias
(8), dismenorreia (6) e amenorreia secunddria (4). Os principais métodos
anticonceptivos utilizados foram o implante subdérmico (12) e os contracep-
tivos orais (10). Foi feita laqueagdo tubdria laparoscopica em quatro adoles-
centes com défice cognitivo grave/profundo e histerectomia subtotal laparos-
copica em trés e histerectomia total em duas adolescentes. Conclusdes: A
necessidade de contracepcdo neste grupo de doentes deve ser precocemente
avaliada caso a caso, de acordo com o melhor interesse da adolescente. A
complexidade de algumas destas situacdes, com inevitdveis implicagdes éti-
cas e legais, requerem uma abordagem profissional multidisciplinar e o
envolvimento da familia.

Palavras-chave: Défice cognitivo, atraso mental, epilepsia, contracepcao,
ética.

Area - Cuidados Intensivos

CO36- Sistema de Transporte Emergente Pediatrico na Zona Centro —
STEP

AS Dinis, L Coelho, JC Peixoto, JF Farela Neves. Unidade Cuidados Inten-
sivos, Hospital Pedidtrico de Coimbra.

Introducio: Em Portugal funciona desde a década de 90 um sistema de
transporte especializado para a transferéncia inter-hospitalar de recém nas-
cidos, INEM Recém-—nascidos, com reconhecido impacto na qualidade do
transporte. Para a populac@o pedidtrica ndo existia um sistema de transporte
especializado apesar de serem reconhecidos os seus beneficios para a trans-
feréncia inter-hospitalar de doentes criticos. A Regido Centro com uma drea
de 23 700 Km’ e uma populacio pedidtrica na ordem das 350.000 criangas
tem apenas uma Unidade de Cuidados Intensivos Pedidtrica, polivalente no
Hospital Pedidtrico de Coimbra. Em 2004 a unidade estendeu o seu sistema
de transporte neonatal a lactentes, criangas e adolescentes até aos 15 anos de
idade, iniciando um sistema de transporte especializado (STEP) em articula-
¢d0 com os hospitais da regido que dispdem de urgéncia pedidtrica nas
24horas. Estes servicos foram equipados com material pedidtrico, iniciaram-
se reunides de formacdo e prosseguiu-se com uma politica de estagios em CI
para Pediatras e Enfermeiros com o objectivo de optimizar a terapéutica ini-
cial e a estabilizacdo do doente grave. O contacto telefénico com um especia-
lista de CI estd permanentemente disponivel para colaborar na orientacdo
terapéutica ou diagnostica. Objectivo: Apresentar o seu sistema de transporte



e dados sobre os primeiros anos de actividade. Material e Métodos: Estudo
descritivo, retrospectivo das transferéncias pedidtricas realizadas em 2005 e
2006. Resultados: Foram transferidas pelo STEP 141 criancas (mediana 8
meses). Ndo ocorreu nenhum 6bito durante o transporte. Verificaram-se 109
(77%) transferéncias urgentes, cujos grupos de diagndstico principais foram:
respiratorio (26), trauma (17), sepsis (13). Foram ventiladas 65 (46%) crian-
cas, e 27 (19%) tiveram aminas durante o transporte. Nao foram observados
incidentes graves. Em 2005 as equipas do STEP realizaram 59% e em 2006
74% das transferéncias urgentes. A taxa de mortalidade real e estandartizada
(PIM2) nos doentes transferidos urgentes foi de respectivamente 8,8% e 1,03
em 2005 e de 11,1% e 1,15 em 2006. Conclusoes: Apesar das transferéncias
realizadas pelo STEP terem aumentado ainda ndo atingiram 100%. Os resul-
tados obtidos até agora encorajam-nos a propor a extensao do sistema ao resto
do Pafs.

Palavras-chave: Transporte, transferéncia, inter-hospitalar, urgente, critico,
rede.

CO37- Trauma em Cuidados Intensivos Pedidtricos — Experiéncia do
Hospital de Santa Maria

Margarida Chaves, S. Martins, S. Valente, P. Ferreira, M. Vieira, J. Pereira, E.
Santos, M. Correia, G. Rodrigues. Unidade de Cuidados Intensivos Pedidtri-
cos (UCIPed), Clinica Universitdria de Pediatria, Hospital de Santa Maria
(HSM), Lisboa.

Introducdo: Os traumatismos sdo uma causa importante de mortalidade e
morbilidade. Desde 1989 que sdo internados doentes com traumatismos na
UCIPed do HSM. Em 2002 esta Unidade passou a ser o centro de referéncia
de trauma em idade pedidtrica, para a zona Sul do Pais. Material e Métodos:
Estudo retrospectivo das criangas internadas na UCIPed com o diagndstico de
trauma — Janeiro de 2005 a Maio de 2007. Consulta de processos, registo cli-
nico informatizado (PICiS) e registo nacional de doentes em Cuidados Inten-
sivos Pedidtricos (REUNIR). Resultados: Neste periodo foram internadas
115 criangas por trauma (12% do total de internamentos); 70% do sexo mas-
culino; média de idades de 7,6 anos; 50% dos internamentos ocorreram entre
Maio e Setembro. Os mecanismos de acidente mais frequentes foram: queda
(32%), acidente de viacdo (30%) e atropelamento (28%). Foram transferidas
de outro hospital 51% e assistidas pelo INEM no local do acidente 44% das
criangas. Os traumatismos mais frequentes foram os cranioencefdlicos (TCE)
(87%), ortopédicos (46%), tordcicos (24%) e abdominais (23%). Na admis-
530, 40% das criangas apresentava uma pontuacdo igual ou inferior a 8 na
Escala de Coma de Glasgow. No grupo com TCE, 79% apresentavam altera-
¢oes imagioldgicas, sendo mais frequentes os focos de contusdo (45/79), frac-
turas (43/79), hematoma epicraniano (23/75), edema cerebral (21/79) e
hematoma subdural (19/79). Colocou-se monitorizagdo da pressdo intracra-
niana em 17 criangas. Foi realizada terapéutica médica para controlo da
hipertensdo intracraniana em 42 criangas; oito foram submetidas a drenagem
cirdrgica de hematoma e cinco a craniectomia descompressiva. Necessitaram
de suporte ventilatério 56% com uma duragdo média de 3 dias. Para além das
medidas iniciais de reanimag¢do do choque hipovolémico, 8,7% das criangas
necessitaram de suporte inotrépico. A duragdo média de internamento na
UCIPed foi 4,5 dias e a taxa de mortalidade 5 % (6/115). Conclusodes: A abor-
dagem destes doentes obriga a um reconhecimento e actuacdo imediatas, des-
de o local do acidente, das situacdes que colocam em risco a vida do doente.
Ap6s estabilizagdo € necessdria uma avaliacdo secunddria determinante de
intervengdes especificas. Para tal € imprescindivel experiéncia em reanima-
¢do de trauma pedidtrico e a actuacdo de uma equipa multidisciplinar, permi-
tindo assim reduzir a morbilidade e mortalidade destas criangas.

Palavras-chave: trauma, crianca.

CO38- Técnicas dialiticas em erros inatos do metabolismo numa unidade
de cuidados intensivos neonatais e pediatricos

Margarida Figueiredo, Alzira Sarmento, Concei¢do Mota, Maria do Sameiro
Faria, Teresa Costa, Paula Rocha, Céu R. Mota, Fernanda Marcelino, Esme-
ralda Martins, El6i Pereira, Carlos Duarte.

Introducdo: Alguns erros inatos do metabolismo (EIM) manifestam-se no
periodo neonatal ou primeiros meses pela acumulagdo de metabolitos que
provocam encefalopatia grave e lesdes neuroldgicas irreversiveis. O prognos-
tico depende da remocdo imediata destes metabolitos e pode ser feita por via
exdgena ou enddgena. As técnicas dialiticas (depuragdo exdgena), sdo um
método eficaz de tratamento nas doencas do ciclo da ureia (hiperanomémia)
e nas doengas dos aminodcidos ramificados. Material e Métodos: Apresen-
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tam-se quatro doentes com EIM (trés doengas do ciclo da ureia e uma leuci-
nose) admitidos na Unidade de Cuidados Intensivos, no ano de 2005, e aos
quais foram aplicadas técnicas dialiticas para remocao de amonia e leucina.
Resultados: Caso clinico 1: Recém-Nascido (RN) de 22 dias, admitido por
insuficiéncia respiratdria grave, ao qual se diagnosticou leucinose através do
rastreio metabélico comunicado naquela data. Apresentava niveis de leucina
de 2726 pmol/L (N: 68-158) e iniciou hemodiafiltracdo venovenosa, que
efectuou durante 12 horas, permitindo diminui¢do para valores inferiores a
50% do inicial (884 ymol/L). As 48 horas apresentava valores normais. Caso
clinico 2: Lactente, 3 meses com sindrome nefrético congénito, admitido por
disfungdo multiorganica. Diagnoticada hiperamoniémia [aménia > 1000 p g/ml
(N: 45-80)] e, neste contexto, aciduria argininosuccinica. Fez didlise peri-
toneal aguda (DPA) durante 40 horas com reducdo para menos de 50% do
valor inicial (382 pg/ml) em 15 horas. Valor final de aménia: 91 yg/ml. Caso
clinico 3: RN com 5 dias, admitido por encefalopatia metabdlica (aménia:
1020 ymol/L), ao qual se diagnosticou citrulinemia. Iniciou DPA na data do
internament! o atingindo valores de amoénia de 495 pmol/L. A técnica teve a
duracdo de 13 horas sendo interrompida por 6bito da doente. Caso clinico 4:
RN, 4 dias, admitido também por encefalopatia metabdlica, com niveis de
amonia de 3280 pmol/L, com diagndstico défice de carbamil fosfato sinte-
tase. Fez DPA com reducédo para 1108 ymol/ml em 36 horas. A duracdo do
procedimento foi 81 horas com valores finais de aménia de 100 gmol/ml.
Conclusoes: As técnicas utilizadas foram eficazes na remogao dos metaboli-
tos toxicos, ndo se registando complicagdes relacionadas com o procedi-
mento. Os 6bitos registados ndo se relacionaram com a técnica mas com gra-
vidade da doencga de base.

Palavras-chave: Encefalopatia metabdlica, didlise peritoneal, hemodiafiltra-
¢d0, amonia, leucina.

CO39- Aneurisma gigante da artéria basilar

Ana Teixeira', Milagros Garcia', Bernarda Sampaio', José Carvalho', Fran-
cisco Cunha', Maria Luis Silva’, Augusto Ribeiro'. 1- Servico de Cuidados
Intensivos e Intermédios de Pediatria UAG da Mulher e da Crianga 2- Servico
de Neurorradiologia Hospital de Sdo Jodo, EPE. Porto.

Introducdo: Os aneurismas intracranianos, raros na idade pedidtrica, geral-
mente t€m maior incidéncia no sexo masculino e predileccdo pela artéria
cerebral média e circulacdo posterior. A ocorréncia de lesdes aneurismaticas
gigantes e o risco de rotura € maior nas criancas do que nos adultos. Apresen-
ta-se o caso clinico de uma crianga de sete anos de idade internada no Servigo
de Cuidados Intensivos de Pediatria (SCIP) por paragem respiratdria apés
rotura de aneurisma gigante do tronco da artéria basilar. Caso clinico: Crian-
¢a do sexo masculino, sete anos de idade, sem antecedentes patoldgicos de
relevo conhecidos, com histdria de cefaleias, vomitos e periodos de depressdo
do estado de consciéncia com cerca de dez dias de evolugdo. Efectuou tomo-
grafia cerebral (TC) que revelou aneurisma gigante do tronco da artéria basi-
lar e vestigios de hemorragia subaracnoideia. Cerca de 48 horas apds o diag-
ndstico apresentou de novo cefaleia hemicraniana intensa seguida de para-
gem respiratdria. A TC mostrou a presenga de hemorragia recente no espago
subaracnoideu, cisternas da base, quarto ventriculo e corno occipital direito
associado a hidrocefalia. Foi admitida no SCIP e instituida terapéutica com
manitol e dexametasona, colocado cateter para monitorizacdo de pressdo
intracraniana e derivacdo ventricular externa. Quarenta e oito horas apés a
rotura, foi efectuada embolizacdo através de deposi¢ao endovascular de espi-
rais de platina com oclusdo completa do referido aneurisma. Apés a coloca-
¢do da dltima espiral ocorreu periodo de hipotensdo e bradicardia associado
a vasospasmo das artérias cerebrais posteriores, com reversao apos tera-
péutica com verapamil intra-arterial local e nimodipina sistémica. No periodo
pds-operatdrio verificou-se hemiparésia esquerda e posteriormente meningite
com necessidade de suporte ventilatério. Apresentou ainda apneia obstrutiva
do sono, edema subglético e sinéquia cicatricial da comissura posterior larin-
gea com necessidade de exérese e traqueostomia. Conclusdes: A apresen-
tacdo deste caso clinico pretende chamar a aten¢do para o facto de sintomas
comuns, tais como cefaleias, poderem constituir a forma de apresentacdo de
patologias graves e potencialmente fatais. A terapéutica endovascular com
embolizacdo foi determinante para evitar o desfecho provavelmente fatal
desta situacdo. No nosso Servigo, este € o primeiro caso em que esta técnica
foi instituida.

Palavras-chave: Cefaleias, aneurisma intracraniano, emboliza¢do, nimo-
dipina.
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Area - Gastrenterologia e Nutricdo

CO40- Parametros clinicos e antropométricos na valorizacio do estado
de nutricdo em criancas internadas num Servico de Pediatria

M Céu Espinheira', Susana Soares', Ana Valente', Armando Teixeira-Pinto?,
Anténio Guerra'”. 1- Unidade de Nutri¢do, Servico de Pediatria Médica-
UAG-MC-Hospital de S. Jodo, Porto; 2- Servico de Bioestatistica e Infor-
mética Médica- Faculdade de Medicina da Universidade do Porto; 3- Servico
de Pediatria- Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.

Introducdo: A avaliagdo nutricional é um procedimento fundamental no
exame clinico, tanto como elemento de rastreio de situacdes de risco, como
de monitoriza¢do do estado de nutri¢do. A preven¢do da desnutri¢do intra-
hospitalar € considerada prioritdria, tendo em conta a associa¢do a uma maior
morbilidade e mortalidade e ao prolongamento do internamento hospitalar.
Objectivos: Caracterizagdo do estado de nutricdo e sua evolugdo durante o
internamento hospitalar, bem como avaliar a associacdo entre dados clinicos
registados na data de internamento e o risco nutricional. Populagio e
Métodos: Foram incluidas criangas internadas no Servigo de Pediatria Médi-
ca durante o ano de 2006 de acordo com protocolo previamente estabelecido.
Foram critérios de exclusio: idade inferior a 1 més, sindromes polimalforma-
tivos e cromossomopatias, erros inatos do metabolismo, doentes em alimen-
tacdo parenteral total ou parcial, alteracdo do estado de hidratacdo e instabi-
lidade clinica. Procedeu-se a recolha de informacdo relativa a antecedentes
pessoais e familiares, incluindo dados clinicos (grau de gravidade clinica,
duracdo do internamento, suprimento alimentar, febre, vomitos, diarreia, dor,
choro inconsoldvel, gemido ou agitagdo, dificuldade respiratdria) e a avalia-
¢do antropométrica [peso, comprimento/estatura, perimetro cefélico, perime-
tro braquial, pregas cutaneas, massa gorda, indice de massa corporal (IMC)].
Utilizaram-se métodos estatisticos descritivos, comparativos e de regressao
logistica. Resultados: Foram avaliadas 532 criancas (50,47% sexo masculi-
no), com mediana de idade de 2 anos e 6 meses (quartil inferior 7 meses;
quartil superior 5 anos e 11 meses). Nao se verificaram diferencas significa-
tivas entre o IMC e a massa gorda quando agrupadas as criangas em fungdo
da gravidade clinica. No entanto, na subpopulagdo com idade inferior a 24
meses, registou-se um valor significativamente inferior do perimetro braquial
no grupo de individuos com gravidade clinica severa versus ligeira, com
valores respectivamente de -0,735+1,49 e +0,125+1,10 Z-scores (p<0,01).
Nas criangas com duragdo de internamento superior ou igual a uma semana,
verificou-se um decréscimo significativo do IMC [0,1140,37 Z-scores
(p<0,01)]. O estudo de regressdo logistica relativo a repercussdo dos para-
metros clinicos sobre o estado de nutricdo, ndo revelou odds ratios com
significado estatistico. Conclusdes: A gravidade clinica observada na admis-
530 ndo estd associada ao estado de nutricdo das criangas internadas. De igual
modo, os dados clinicos ndo tiveram impacto negativo na evolug¢do nutricio-
nal. Registe-se, todavia um decréscimo significativo do IMC durante o inter-
namento, independente do grau de severidade da patologia em causa.

Palavras-chave: Avaliacdo nutricional, desnutri¢@o intra-hospitalar.

CO41- Terapéutica com Infliximab na Doenca de Crohn - repercussiao na
evolucio estaturo-ponderal

M Céu Espinheira, Catarina Ferraz, Susana Pissarra, Eunice Trindade, Jorge
Amil Dias. Unidade de Gastrenterologia Pedidtrica, Departamento de Pedia-
tria — UAG da Mulher e da Crianga, Hospital de S. Jodo, Porto.

Introducdo: A doenca de Crohn é uma doenga inflamatdria crénica que
interfere com o desenvolvimento estaturo-ponderal da crianga. O tratamento
com corticdides tem uma accéo benéfica no controlo do processo inflamaté-
rio da doenga, no entanto, agrava o catabolismo proteico condicionando o
potencial de crescimento da crianga. Neste contexto os anticorpos monoclo-
nais, nomeadamente o Infliximab, t&ém surgido como nova opgao terapéutica.
A evolucdo estaturo-ponderal tem sido utilizada como pardmetro de sucesso
terapéutico na doenca de Crohn na crianga. Material e Métodos: Estudo
retrospectivo da evoluc@o estaturo-ponderal de uma populacdo de criangas
com Doenga de Crohn submetidas a terapéutica com Infliximab no Hospital
de Sdo Jodo. Resultados: Foram avaliadas 11 criancas e adolescentes, 9 do
sexo masculino, com média de idades no inicio da terap&utica com Infliximab
de 14 anos (12-16). Em dez casos a indica¢do para Infliximab foi corticode-
pendéncia e corticoresisténcia noutro. Trés doentes iniciaram terap&utica no
estadio IV de Tanner. Durante o curso da terapéutica foi observada evolugdo
estatural favordvel em 6 criancas (variacdo média de Z scores 0,314) e boa
evoluc@o ponderal em 5 (variagdo média de Z scores 0,572). Conclusdes: A
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terapéutica com Infliximab parece estar relacionada com a recuperagido
estaturo-ponderal das criangas com Doenga de Crohn sobretudo se iniciada
na fase pré-pubertdria / pubertaria.

Palavras-chave: Doenca de Crohn, Infliximab, evolugdo estaturo-ponderal.

CO42- Ingestao de causticos - Casuistica de uma Unidade de endoscopia
pediatrica

C Alves, R Martins, Al Lopes, H Loreto, P Morato, PM Ramalho. Unidade
Gastrenterologia Pedidtrica Hospital Santa Maria, Lisboa.

Introducdo: A ingestdo acidental de substancias cdusticas em idade pedid-
trica constitui ainda uma problemadtica de frequéncia ndo negligencidvel entre
nds, com consequéncias potencialmente graves. Objectivo: Caracterizaciao
demogrifica e clinica dos casos referenciados a nossa Unidade nos dltimos
29 anos por ingestio de substincias cdusticas. Material e Métodos: Estudo
retrospectivo envolvendo as criangas/ adolescentes referenciadas por ingestao
de substancias cdusticas, no periodo compreendido entre 1978 e 2006. A
colheita de dados baseou-se na avaliacdo dos relatérios das endoscopias
digestivas altas realizadas na admissdo e subsequentes; andlise exploratdria
de dados com o programa SPSS versdo 12.0. Resultados: Foram incluidas
450 criangas e adolescentes com idade inferior a 16 anos dos quais 38,2%
(n=172) do sexo feminino e 61,8% (n=278) do sexo masculino; idade média
de 32,6 meses, mediana de 24 meses (minimo:3 meses; maximo:15,8 A). Os
produtos cdusticos identificados com maior frequéncia foram os detergentes
domésticos 39,7% (n=179), incluindo lixivias e produtos de limpeza, segui-
dos de soda cdustica 20,2% (n=91) e detergentes industriais com composi¢ao
ndo especificada 8,4%(n=38). Em 75,6% (340) dos casos o agente encon-
trava-se no estado liquido. A esofagite cdustica foi diagnosticada em 199
(44.2%) dos pacientes (45,7%grau I; 29,1%grau 11A; 12,1%grau IIB;
13,1%grau III), tendo ocorrido estenose, requerendo dilatacdo esofdgica em
11%(22/199). Em termos topogréficos a lesdo difusa do eséfago foi a mais
frequente (49,2%), mas verificou-se compromisso do 1/3 inferior do es6fago
em 80,9%. Por outro lado, 225 casos (50%) evidenciavam lesdes da mucosa
orofaringea e 142 (31,6%) lesdes da mucosa gastrica incluindo ulceracdo em
36 (8%). Na presente série, a excep¢do de um pico no inicio da década de 80,
ndo se observou variagdo relevante na incidéncia anual da ingestdo de cdus-
ticos ao longo dos anos. Conclusdes: O espectro clinico (agente cdustico,
natureza e gravidade das lesdes da mucosa digestiva) e demogréfico da inges-
tdo acidental por cdusticos nesta casuistica foi sobreponivel ao de outras
séries pedidtricas. Tendo em consideracdo apenas os resultados deste estudo,
constatou-se que a entrada em vigor de legislacdo nacional especifica ndo
pareceu associar-se a alteracdes relevantes na sua incidéncia anual, refor-
cando a importancia de medidas preventivas adicionais.

Palavras-chave: Cdusticos.

CO43- EFICAS (Exercicio Fisico e Comportamento Alimentar Sauda-
vel): Programa de Prevencdo da Obesidade Pediatrica, em contexto
escolar

Daniela Alves', Ana Elias', Henedina Antunes’. 1- Departamento de Psico-
logia, Universidade do Minho, Braga; 2- Consulta de Gastrenterologia e
Nutri¢do Pedidtrica, Hospital de Sdo Marcos, Braga.

Introducdo: O ambiente escolar pode ser um meio de prevencao primdria da
obesidade, com interveng@o ao nivel da disponibiliza¢ao alimentar e de recur-
sos para a prética de exercicio fisico. Material e Métodos: Foi implemen-
tado, na Escola EB 2,3 André Soares, em Braga, um programa original de
prevencdo da obesidade pedidtrica, denominado de EFICAS (Exercicio
Fisico e Comportamento Alimentar Sauddvel). A escola dispde de trés locais
de disponibilizacdo alimentar: mdquina de venda, bar e cantina. Numa amos-
tra aleatéria de alunos dos diversos anos escolares, avalidmos a dieta escolar
e a quantidade de exercicio fisico praticado, na escola e nos tempos livres,
através da aplicacdo de dois inquéritos, construidos para este estudo. Apds o
registo das condi¢cdes do ambiente nutricional escolar, foi apresentado, ao
conselho executivo da escola, um plano de modifica¢do das condi¢des consi-
deradas mais problemadticas. Foi também elaborado um blog informativo,
dirigido aos alunos e aos pais. Foi feita uma reunido com os encarregados de
educacdo. Resultados: A alimentacdo escolar na cantina era sauddvel, 25
alunos dos 61 ndo ingeriam refei¢des da cantina. Inaugurou-se o restaurante
escolar, a cantina com novo nome e redecorada. O bar disponibilizava bebi-
das agucaradas em excesso e disponibilizava pouca quantidade de fruta.
Houve substituicdo da venda de leite achocolatado por leite branco, no bar,
acompanhada de placards promocionais do consumo de leite branco. Promo-



veu-se o aumento da venda de fruta, no bar, através da disponibilizacdo de
packs individuais de salada de fruta. A mdquina de venda disponibilizava
bolos com creme em excesso. Diminui-se a venda de bolos com creme, na
maquina de venda. A escola disponibilizava vérios recursos para a prética de
exercicio fisico. Foi feita uma recolha de informacdes acerca de locais em
Braga para a prética de exercicio fisico nos tempos livres, dinamizadas no
blog e em panfletos dados aos alunos. A Inspeccdo-Geral das Actividades
Culturais (Ministério da Cultura) atribui a patente intelectual do programa.
Conclusoes: O programa teve a adesao da escola. A modificagdo do ambiente
determinou uma obrigatdria mas eficaz reducdo de alimentos com agticares
simples e aumento de consumo de fruta. Agradecimento: A colaboracio da
Escola EB 2,3 André Soares.

Palavras-chave: Obesidade; prevencdo; ambiente escolar.

Area - Medicina do Adolescente

CO44- Sindrome da miosite de tensdo - Uma abordagem inovadora dos
sindromes psicossomaticos

Leonor Sassetti, Brigida Ferrdo. Servico 1, Hospital D. Estefania, Lisboa
(Director: Dr. Gongalo Cordeiro Ferreira).

Introducio: As doencas psicossomdticas sdo um tipo de perturbagdo psico-
génea; trata-se de situacdes em que uma alteracdo do foro emocional induz
sintomas organicos. Alguns casos, pela exuberancia e duragdo da sintoma-
tologia apresentada, constituem um verdadeiro quebra-cabecas para os clini-
cos confrontados com estas situacdes. Material e Métodos: RF, 15 anos,
enviada em Julho de 2006 a Consulta de Adolescentes para esclarecimento de
quadro dlgico da coluna dorso-lombar. As queixas tiveram inicio cerca de 2
anos antes, quando surgiram dores na coluna e nos membros inferiores;
observada por ortopedista, efectuou tratamentos de fisioterapia, tendo melho-
rado parcialmente. Em Fevereiro de 2006 surgiu de modo agudo dor no
joelho e face posterior da p! erna direita, e ainda parestesias na coxa homola-
teral; paralelamente assistiu-se a recrudescimento das queixas dolorosas da
coluna lombar e cervical. A sintomatologia dolorosa melhorava discretamente
com uma pesada medicacdo anti-inflamatéria. No més seguinte, apés um
episddio febril, a doente ficou afénica. Nos antecedentes hd a referir cefaleias
de tensdo, de longa data, dificuldades de adapta¢do na escola, insucesso esco-
lar e humor depressivo. Deslocava-se com canadianas, exibia um semblante
com grande sofrimento motivado pelas queixas dlgicas da coluna lombar,
irradiando a0 membro inferior direito, apresentava um flexo do joelho e fala-
va em surdina. Os exames analiticos alargados, incluindo rastreio de doengas
auto-imunes, foram todos normais ou negativos. A TC e a RMN da bacia e
das coxo-femurais e a cintigrafia 6ssea, ndo mostraram alteracdes. A observa-
¢do em Consultas de Neurologia, ORL, Reumatologia, foi normal. Foi tam-
bém enviada a Consulta de Pedopsiquiatria e passou a ter apoio psicoterapéu-
tico. Em Maio de 2007, na sequéncia do contacto duma das autoras com esta
entidade clinica, deu-se inicio a abordagem pela metodologia da Sindrome de
miosite de tensdo (SMT). Esta consiste em explicar ao doente a natureza do
seu processo, como este € desencadeado, de modo inconsciente, pelo cérebro,
e como ¢é possivel controld-lo. Resultados: Duas semanas ap6s o inicio do
tratamento a doente anda sem canadianas, apenas com ligeira tensdo residual
no membro inferior direito, fala normalmente, melhorou o desempenho
escolar e faz planos para o futuro. Conclusdes: O SMT, também designado
“Mindbody syndrome”, constitui uma abordagem promissora para um leque
variado de patologias muito frequente nos nossos tempos.

Palavras-chave: Sindrome miosite de tensdo; lombalgia; doengas psicosso-
maticas.

CO45- “PANDAS”: uma nova entidade?”

Nelea Afanas', Patlo Santos’, Alzira Silveira’, Sérgio Neves', Isabel Soro',
Elisabete Santos’. 1- Interno de Pediatria do Hospital de Sao Teoténio de
Viseu (HSTV) 2- Pedopsiquiatra do HSTV 3- Pediatra do HSTV.

Introducio: A aceitacio de uma nova doenca € um processo lento que requer
observagdes repetidas e andlise de dados. Assim como isso foi verdadeiro
para a febre reumdtica, também é para o PANDAS (Pediatric Autoimmune
Neuropsychiatric Disorders Associated with Streptococcus), uma enfermi-
dade proposta que tem despertado alguma desconfianca sobre a sua real
existéncia. Material e Métodos: Apresentacdo de um caso clinico de um
jovem de 15 anos de idade com diagndstico de sindrome de PANDAS. Resul-
tados: Adolescente de 15 anos de idade, internado na Unidade de Adoles-
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céncia por um quadro de perda ponderal de 10 kg em dois meses, associada
a anorexia, astenia, irritabilidade, insénias, cefaleias, tonturas, dores abdomi-
nais e natseas, na sequéncia de uma “faringite”. Foram nesta altura excluidas
as hipéteses de diagndstico de neoplasia oculta, mononucleose infecciosa,
tuberculose, doenga péptica, imunodeficiéncia e depressdo. Da investigacido
realizada salientou-se uma pesquisa de Streptococcus 3 hemolitico do grupo
A da orofaringe positiva. Colocada a hipétese de sindrome de PANDAS, foi
medicado com amoxicilina oral, assistindo-se a uma evolugdo favordavel do
quadro clinico. Conclusdes: Os critérios diagndsticos para sindrome de PAN-
DAS foram estabelecidos hd quase 10 anos, mas ainda existe muita contro-
vérsia sobre a real existéncia desta nova doenca pedidtrica. Alguns dos meca-
nismos patogénicos sugeridos para a febre reumdtica t€ém sido analisados
nestas situacdes, procurando-se evidéncias de que ambas tém a mesma etio-
logia, pés-estreptocdcica e auto-imune, mas expressoes clinicas diferentes.
As principais manifestagdes clinicas de PANDAS, incluidas nos critérios de
diagnéstico cldssicos desta situacdo, sdo os tiques e os sintomas obsessivos
compulsivos. No entanto, nos tltimos anos, outras condi¢des neuropsiquidtri-
cas, tais como a anorexia nervosa, transtorno do défice de atenc@o e hiperac-
tividade, encefalomielite disseminada aguda, autismo e transtorno de ansie-
dade e separacio, tém sido sugeridas como variantes deste sindrome.

Palavras-chave: PANDAS (Pediatric Autoimmune Neuropsychiatric Disor-
ders Associated with Streptococcus).

CO46- Associacao entre o IMC e variaveis psicossociais do exercicio em
adolescentes obesos

S Veloso', SS Martins', H Fonseca’, J Carreira', J Lapa', R Neves', MG Ma-
tos’, AL Palmeira'. 1- Centro de Estudos em Exercicio e Saude, Universidade
Luséfona de Humanidades e Tecnologias, Lisboa; 2- Consulta de Obesidade
da Clinica Universitdria de Pediatria do Hospital de Santa Maria, Lisboa; 3-
Faculdade de Motricidade Humana, Universidade Técnica de Lisboa.

Objectivo: Analisar a associagdo entre o IMC, a motivacdo para o exercicio
e a auto-eficdcia para o exercicio em adolescentes obesos. Material e
Meétodos: Os sujeitos eram 50 adolescentes obesos (IMC=314 + 4,7kg/m?
idade=13,6 + 1,6 anos, 26 raparigas) que estdo a ser seguidos na Consulta de
Obesidade da Clinica Universitdria de Pediatria do HSM, integrando um pro-
grama de longo prazo que inclui interveng¢@o médica, nutricional, psicoldgica
e na actividade fisica. A auto-eficdcia para o exercicio, medida através da
SEEB (Sallis, Pinski, Grossman, Patterson, & Nader, 1988, a=0,79), a moti-
vagdo para o exercicio, medida pelo BREQ-2 (Markland & Tobin, 2004,
0,66<0<0,75) e o peso e altura foram medidos transversalmente durante o
programa. A andlise de resultados recorreu ao teste Mann-Withney para a
comparacdo entre géneros, € a regressdo miultipla (stepwise, F to enter
p<0,05) e correlagdo de Sperman para analisar a hipdteses correlacionais.
Resultados: Nao foram encontradas diferencas significativas entre os
géneros no IMC e nas varidveis psicossociais (p>0,299). A regulacdo intrin-
seca (p=0,011) e a auto-eficdcia (com significancia marginal, p=0,084) estdo
negativamente associadas com o IMC. A auto-eficdcia estd positivamente
associada com a regulagdo introjectada (p=0,039), com a regulacdo identi-
ficada (p=0,001) e com a regulacdo intrinseca (p=0,032). O modelo de
regressdo explicou 11% da variancia do IMC com a motivagdo intrinseca
como preditor significativo (f=-0,33, p=0,022). Conclusdes: A associacido
entre as varidveis psicossociais do exercicio e o IMC reforcam a importancia
da promoc¢do adequada da motivagdo e auto-eficdcia para o exercicio no
desenvolvimento de programas de controlo do peso para adolescentes obesos.
Estas varidveis t€ém sido referidas (e.g., Teixeira, 2005) como importantes
preditores do controlo de peso em contextos de adultos, especialmente resul-
tados de longo-prazo (Teixeira et al., 2006). Este estudo sugere que estas
varidveis podem ser importantes em contexto clinico com adolescentes,
havendo a necessidade de mais investiga¢do com esta populacéo.

Palavras-chave: Obesidade; adolescentes; varidveis psicossociais; exercicio.

CO47- Olfacto?... A tltima peca do puzzle!

Isabel Guerra, Felisbela Rocha, Susana Gama de Sousa, Paula Fonseca.
Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar do Médio Ave, Unidade de Famalicdo
(Director de Servico: Dr. JM Gongalves Oliveira).

Introducio: Define-se atraso pubertdrio como auséncia do aparecimento de
caracteres sexuais secunddrios aos 13 e 14 anos, nos sexos feminino e mascu-
lino, respectivamente, ou estagnagdo da maturac@o sexual 4-5 anos apds o seu
inicio. E mais frequente no sexo masculino, na maioria dos casos no contexto de
um atraso constitucional do crescimento e maturagdo. Material e Métodos:

S13



Revisdo do processo clinico de uma adolescente seguida em consulta externa de
Pediatria. Resultados: Os autores apresentam o caso clinico de uma adolescente
referenciada a consulta de Pediatria aos 11 anos e 6 meses por baixa estatura e
auséncia de desenvolvimento pubertdrio. Apresentava desenvolvimento esta-
turo-ponderal inferior, mas paralelo ao percentil 3 desde o segundo ano de vida.
Sem dismorfias ao exame objectivo. Da investigacdo inicial salienta-se avalia-
¢do analitica e hormonal normal para a idade, idade dssea inferior a real, cari6-
tipo 46, XX e ecografia pélvica normal. Manteve vigildncia em ambulatério,
sempre com velocidade de crescimento normal. Aos 13 anos e 9 meses mantinha
estddio 1 de Tanner para desenvolvimento mamadrio e pubico. O estudo hormo-
nal revelou diminui¢do marcada da LH e FSH para a idade, sem resposta a prova
de estimulagdo com LHRH. Restante func@o hipofisaria sem alteracdes. RMN
cerebral sem lesGes endocranianas. Nesta altura, na revisio da anamnese a
adolescente refere a presenca de anosmia. .. Perante a confirmacio de hipogona-
dismo hipogonadotréfico com anosmia foi colocado o diagndstico de sindrome
de Kallmann. Apés 3 meses de terapéutica com estradiol transdérmico verificou-
se inicio do desenvolvimento pubertdrio. Conclusdes: O Sindrome de Kallmann
¢ uma causa rara de atraso pubertdrio, sendo excepcional no sexo feminino
(1/40000). Pode ocorrer de um modo esporddico ou familiar, neste dltimo caso
com padrdo de hereditariedade autossémico recessivo, dominante ou ligada ao
X. Até a data foram identificadas mutacGes em 2 genes distintos, responsaveis
por apenas 20-25% dos casos. Os autores apresentam este caso ndo s pela sua
raridade, mas também pela importancia da distin¢do entre variante do normal e
patologia. Na maioria dos casos, apenas o seguimento regular a médio/longo
prazo permite alcancar o diagndstico definitivo e iniciar o tratamento adequado
0 mais precocemente possivel.

Palavras-chave: Atraso pubertdrio; hipogonadismo hipogonadotréfico;
sindrome de Kallmann; rapariga.

Arga - Nefrologia

CO48- Medicao do complexo média-intima das artérias cardtidas em
transplantacio renal

Sara Martins', Susana Correia’', Carla Simao', Luis Mendes Pedro®. 1- Uni-
dade de Nefrologia, Servico de Pediatria, Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-
Instituto Cardiovascular de Lisboa.

Introducao: A hiperhomocisteinémia € um factor de risco importante, indepen-
dente e potencialmente reversivel de doenca cardiovascular (DCV). O aumento
da espessura do complexo média-intima (CMI) arterial tem sido apontado em
vérios estudos como um indicador precoce de DCV. A detecc@o precoce da
DCV poderd permitir implementar um conjunto de medidas de controlo dos
factores de risco visando diminuir as suas consequéncias a médio e longo pra-
z0. Objectivo: Avaliar a espessura do CMI arterial por ultrassonangiografia e
comparar valores obtidos em doentes transplantados renais com valores de
homocisteina normal e hiperhomocisteinémia, procurando detectar possiveis
alteragdes e correlagdes clinico-laboratoriais. Material e Métodos: Estudou-se
uma populac@o de doentes pedidtricos (0-19 anos) submetidos a transplantacdo
renal. Efectuou-se avaliacdo basal dos valores de homocisteina por quimiolumi-
nescéncia. Definiu-se hiperhomocisteinémia um valor em jejum >11,3 mmol/l.
O estudo do CMI carotideo direito (CPD) e esquerdo (CPE) foi efectuado
usando ultrassonangiografia. Realizou-se andlise estatistica descritiva dos resul-
tados, andlise comparativa utilizando a funcdo t-student e andlise de correlac@o
baseada numa andlise de regressao linear (Coeficiente de Pearson). Considerou-
se relevancia estatistica um valor de p < 0,05. Resultados: Total de 25 doentes,
com uma média de idades de 13,8+3.,75 anos. A medi¢do do CMI da CPD e
CPE no grupo de pacientes com hiperhomocisteinémia foi superior ao grupo
com valores normais, mas ndo estatisticamente significativa (CPD: 0,059 vs
0,055; p=0.4; CPE 0,055 vs 0,054; p=0.,8). Os valores do CMI da CPE aumen-
taram com a idade (r=0,33; p=0,06) e com! o valor de homocisteina (r=0,02;
p=0,9) mas sem relevancia estatistica. Em relacdo ao sexo verificaram-se
valores mais elevados na medi¢do do CMI da CPE nos rapazes e com relevancia
estatistica (0,058 vs 0,052; p=0,03). Conclusdes: A medi¢do ultrassonoangio-
grafica do CMI ¢ um método ndo invasivo, de facil execucdo, reprodutivel que
poderd ser util na identificacdo precoce de DCV em doentes pedidtricos com
factores de risco. Provavelmente neste estudo a dimensio reduzida da amostra
ndo terd permitido obter resultados com relevancia estatistica, mas também
poderdo estar implicados a concomitancia de outros factores de risco de DCV.
Constatou-se apenas que as medi¢des mais elevadas e com relevancia foram
registadas no sexo masculino.

Palavras-chave: Transplante renal, complexo média-intima.
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CO49- HTA na crianca: a importéancia da investigacio

Hugo Rodrigues', [ris Maia', Cristiana Ribeiro1, Ana Torres', Paulo Almeida?,
Rui Machado?, Idalina Maciel'. 1- Servico de Pediatria, Centro Hospitalar do
Alto Minho, Viana do Castelo; 2- Servi¢co de Angiologia e Cirurgia Vascular,
Hospital Geral de Santo Ant6nio, Porto.

Introducfo: A hipertensdo arterial (HTA) na crianca define-se como TA
sistdlica ou diastdlica >p95, ajustada para a idade, sexo e altura, em 3
medicdes repetidas. Na maioria, apresenta causa secunddria, pelo que a inves-
tigagdo € fundamental. Para o diagndstico das causas renovasculares, a arte-
riografia renal permanece o gold standard, apesar de outras técnicas
desempenharem um papel importante (eco-Doppler e angio-RMN). O trata-
mento estd indicado nos casos sintomdticos, de etiologia secunddria, com
lesdo dos 6rgdos-alvo, associada a diabetes ou refractdria as medidas nio
farmacoldgicas. Material e Métodos: Discussdo de caso clinico. Resulta-
dos: AC, -?-, 5 anos, caucasiana, enviada ao SU por HTA detectada em con-
sulta de Satde Infantil. Antecedentes pessoais: amigdalites de repeti¢ao,
medicada com Lentocilin® S desde hd 2 meses, Ribomunyl® e Imunoferon®
3/3 semanas, Antecedentes familiares: irrelevantes. A entrada salientava-se:
Bom estado geral; ACP — normal; Abdémen — depressivel, sem massas palpa-
veis; Sem edema; TA nos 4 membros >p99 (139/161 — 102/108mmHg); IMC
— 15,6kg/m* Fundo ocular — normal Iniciou tratamento com propranolol
(Img/kg/dia), havendo necessidade em DIl de adicionar captopril
(0,75mg/kg/dia) e posteriormente amlodipina Smg/dia. Realizou: Hemogra-
ma, fun¢do renal, ionograma, perfil lipidico, func@o tiroideia, renina, aldos-
terona e urina II — sem altera¢des; Ecocardiograma — sem patologia cardiaca
ou HVE; Ecografia abdominal e renal — rins sem alteracdes, sem massas ou
organomegalias; Eco-Doppler artérias renais — “néo sugestivo de alteracio
das artérias renais” Perante estes dados pediu-se: Catecolaminas, metanefri-
nas, 4cido homovanilico e vanilmandélico urindrios — sem altera¢cdes DMSA:
hipofixac¢ao difusa na metade superior do pélo superior do rim esquerdo
Solicitada a colaborac¢@o da Cirurgia Vascular do HGSA para realizacdo de
angiografia renal, que confirmou estenose da artéria renal a esquerda (porcao
média), sugestiva de displasia fibromuscular da intima, tendo realizado
angioplastia. Verificou-se melhoria da HTA, re-iniciando propranolol em D3.
Actualmente apresenta-se normotensa. Conclusdes: Apesar da maioria da
HTA ter uma origem renal/renovascular, neste caso a normalidade da ecogra-
fia renal e eco-Doppler atrasou o diagnéstico, suspeitado apés DMSA e
confirmado por angiografia. De real¢ar o facto da HTA ter sido diagnosticada
em consulta de Sadde Infantil, que demonstra a importancia dos cuidados de
satde primdrios na detecc¢do precoce desta patologia, sendo possivel intervir
antes das repercussdes nos 6rgaos-alvo, aspecto de relevo na morbilidade a
médio/longo prazo.

Palavras-chave: Hipertensdo arterial; estenose artéria renal; angiografia.

CO50- Sindrome Alport

M. Jodo Borges, Susana Correia, Carla Simdo, Margarida Almeida. Unidade
de Nefrologia Pedidtrica da Clinica Universitdria de Pediatria do H. Santa
Maria, Lisboa.

Introducao: Sindroma de Alport (SA) é uma causa rara de insuficiéncia renal
terminal (IRT) na idade pedidtrica. Objectivos: Caracterizar uma populacio
pedidtrica de doentes com SA procurando identificar: 1) formas de apre-
sentacdo clinica inicial; 2) metodologia de diagndstico e evolugao da situacao
clinica. Material e Métodos: Efectuou-se um coorte transversal dos doentes
que foram seguidos entre 1986-2006 com o diagndstico de SA. Os critérios
de inclusdo foram: 1) alteracdes histoldgicas compativeis com SA; 2) ausén-
cia de outras formas de doenga glomerular; 3) periodo de acompanhamento
superior ou igual a 1 ano; 4) hematiria macro ou microscépica e/ou proteinti-
ria, com ou sem surdez, altera¢cdes oculares e doengas familiares. Os resulta-
dos foram analisados segundo um método de estatistica descritiva. Resulta-
dos: Num total de 8 doentes (M:4/F:4) com uma média de idade de 6,1 +3.9
anos na data de apresentacao clinica, 50% apresentavam histéria familiar de
SA. Todos apresentavam hematiria, 1 proteintria significativa (12,5%), 3
surdez neurossensorial (38%) e 2 alteracdes oculares (25%). Todos efectua-
ram bidpsia renal (BR). Detectaram-se alteracdes na microscopia Optica
(MO) em 5/8 (60% eram do sexo masculino), na imunoflurescéncia em 3/8 e
o diagndstico foi estabelecido com base na microscopia electrénica (ME).
Apenas uma crianga foi submetida a biopsia cutanea (BC) e apenas um dos
doentes efectuou estudo genético. O tempo médio de acompanhamento foi de
12,9 + 4.4 anos. Dois pacientes desenvolveram na 2* década IRT tendo sido
transplantados. Conclusdes: 1) A maioria apresentou sintomas/sinais de
envolvimento renal na 1* década de vida; 2) apesar da existéncia de histéria



familiar de SA em 50% dos casos em nenhum deles foi efectuado
previamente o diagndstico genético; 3) a BC foi efectuada num niimero muito
reduzido de casos; 4) a BR foi o método de diagnéstico de eleicao. Alteragdes
da imagem na microscopia éptica sdo frequentes mas nio especificas. Altera-
¢des na IF podem também ser detectadas. A ME foi essencial para o diagnés-
tico; 5) um registo nacional destes pacientes seria muito ttil para um melhor
acompanhamento desta patologia e a aplica¢do de métodos ndo invasivos, tal
como o estudo genético, poderia ser de grande utilidade diminuindo a neces-
sidade de procedimentos invasivos.

Palavras-chave: Sindrome Alport, hematria, insuficiéncia renal.

CO51- Sindrome hemolitico urémico - Casuistica do H. Pediatrico de
Coimbra

Ligia Basto, Catarina Ribeiro, Clara Gomes, A. Jorge Correia. Unidade de
Nefrologia do H. Pedidtrico, Coimbra.

Introducdo: A Sindrome Hemolitico Urémico (SHU) é caracterizada por
anemia hemolitica microangiopdtica, trombocitopenia e insuficiéncia renal
aguda (IRA). Consideram-se dois tipos: tipico (D+), com prédromo de diar-
reia, geralmente de evolucdo mais benigna, e atipico (D-), sem prédromo de
diarreia. Objectivo: Caracterizar e avaliar a evolugdo dos casos de SHU
ocorridos entre Janeiro de 1985 a Abril de 2007. Material e Métodos: Ana-
lise retrospectiva dos seguintes parametros: idade, sexo, més e ano de
ocorréncia, existéncia de prédromo, clinica, dados laboratoriais, terapéutica e
evolucdo. Resultados: Ocorreram 18 casos de SHU em 17 criangas (1 caso
recidivante); 44% ocorreram nos ultimos 6 anos, com predominio do sexo
masculino (66%). Houve 5 casos de SHU D+ e 13 casos de SHU D- predo-
minando respectivamente nos meses de Verdo e de Inverno. A idade média de
apresentacdo foi de 2,9 anos (3,5 M-10 A). Durante a fase aguda 11 criangas
(4 D+ e 7 D-) apresentaram hipertensdo arterial, 8 oligtria e 4 andria (1 D+
e 3 D-). Destaca-se o caso de um lactente de 3,5 meses com diagndstico con-
comitante de pielonefrite aguda por E. Coli. Dez criangas (55%) tiveram IRA
com necessidade de didlis! e peritoneal (4 D+ e 6D-) e uma (D-) necessidade
de plasmaferese. Apenas 2 criancas (D-) ndo necessitaram de terapéutica
transfusional. Quatorze criangas realizaram transfusdo de glébulos verme-
lhos, 9 fizeram transfusdo de plasma e 2 transfusido de plaquetas. Quanto a
evolugdo 9 criangas curaram sem sequelas (50%), 7 D- e 2D+, 4 mantiveram
proteintria ndo nefrétrica (2 D+ e 2 D-) e 4 desenvolveram IRC (3 D-) das
quais 3 IRCT. Destas, duas foram transplantadas (uma fez recidiva de SHU
no pés-transplante com perda do enxerto), e outra encontra-se em didlise
peritoneal. Conclusdes: O nimero reduzido de casos ndo permite conclusdes
significativas. Predominio de formas graves de SHU com necessidade de did-
lise peritoneal em 55% dos casos e predominio de casos D-. Auséncia de
casos mortais. Poder-se-d questionar se o diagnéstico de SHU foi efectuado
apenas nas formas mais graves.

Palavras-chave: Sindrome Hemolitico Urémico, D+, D-,.IRA.

Area - Pediatria Geral

CO52- Primeira convulsao febril: casuistica de 2004 — 2006

Andreia Oliveira; Marcela Pires Guerra; Adelaide Bicho. Servico de Pediatria
do Hospital Infante D. Pedro, Aveiro. (Directora do Servigo: Dra Arménia
Parada).

Introdugfo: A convulsao febril é muito frequente na infancia, tendo geral-
mente um excelente prognéstico. O principal risco associado a convulsdo
febril € a recorréncia, estando relacionada com a idade de apresentagdo, tipo
de convulsio e histéria familiar para convulsdes. O risco de epilepsia, apesar
de ligeiramente aumentado, é ainda assim muito baixo. Material e Métodos:
Estudo retrospectivo dos casos de primeira convulsdo febril internados no
Servigo de Pediatria do Hospital Infante D. Pedro — Aveiro, de Janeiro 2004
a Dezembro 2006. O objectivo consistiu na caracterizacio dos casos de pri-
meira convulsdo febril e andlise da associagdo entre a recorréncia e presenca
de factores de risco, através da consulta do processo clinico e contacto tele-
fénico. Os parametros avaliados foram a idade; o sexo; caracteristicas da con-
vulsdo; antecedentes pessoais e familiares; orientagdo e recorréncia. Resul-
tados: No periodo em estudo, do total de 159 internamentos por convulsdo
febril, foram excluidos 32 casos por convulsdes prévias. A primeira con-
vulsdo febril representou 3,53% (127/3599) do total de internamentos no
Servico de Pediatria nos tltimos 3 anos, com duracdo média de internamento
de 1.96 dias. Verificou-se uma distribui¢cdo similar em ambos 0s sexos. As
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idades variaram entre os 5 e os 98 meses, com a maioria (107/127) apre-
sentando idade inferior a 36 meses. Dentro deste subgrupo, 57.94% (62/107)
tinham idade compreendida entre os 12 e 24 meses. As convulsdes foram
complexas em 14,96% (19/127). As convulsdes febris ocorreram maioritaria-
mente (92,13%) nas primeiras 24 horas de febre e em contexto de infeccao
respiratoria (68,50%). Relativamente aos antecedentes pessoais, constatou-se
atraso global do desenvolvimento em 3 casos. Nao foi possivel obter infor-
macao relativamente a recorréncia em 30,71% (39/127) dos casos. Registou-
se 26.14% de recorréncia, estando presente um ou mais factores de risco em
65,22% (15/23) destes casos. Em 4 casos (3,15%) foi diagnosticada epilepsia.
Conclusdes: O impacto dos internamentos por primeiro episédio de
convulsdo febril (127/3598) é relevante. Os dados obtidos neste estudo sdo
concordantes com a literatura, nomeadamente em relagdo a idade de apre-
sentacao, tipo de convulsdo, contexto infeccioso, recorréncia e incidéncia de
epilepsia. O conhecimento da realidade local € crucial, visando a optimizagao
dos recursos do Servico de Pediatria em estudo.

Palavras-chave: Primeira convulsio febril; recorréncia.

CO53- Proteccao solar na adolescéncia: atitudes e conhecimentos

Ana Torres, Hugo Rodrigues, Cristiana Ribeiro, Sandrina Martins, Helena
Sousa, Miguel Salgado, Teresa Bernardo, Idalina Maciel. Servi¢co de Pedia-
tria, Centro Hospitalar do Alto Minho (CHAM), EPE, Viana do Castelo

Introducdo: Os adolescentes tém comportamentos de risco segundo a
Associacdo Portuguesa de Cancro Cuténeo. E crucial evitar os efeitos dele-
térios da radia¢@o ultra-violeta (UV), que podem verificar-se 10-20 anos
depois. Objectivos: Avaliar atitudes e conhecimentos dos adolescentes sobre
fotoprotec¢do. Material e Métodos: Estudo transversal por questiondrios
anénimos (N=532), numa escola de Viana do Castelo. Tratamento infor-
matico com SPSS-15.0. Resultados: A média de idades foi 16,5 anos e a dis-
tribui¢do por género idéntica. Residem na cidade 40%. Os fototipos mais
prevalentes foram o III (42,1%) e o IV (29,3%). Sofreram raramente/nunca
queimaduras solares 54,1%. A maioria bronzeia com relativa facilidade, mas
s0 69,3% faz protec¢do. Fotoproteccdo unicamente na praia em 58%, nas
horas de maior intensidade UV 26,8% e em qualquer ocasido 7,5%. Nao
fazem fotoprotec¢do: 25% dos fototipos I e II, 30% dos 11l e IV e 38% dos V
e VI. Escolhem o protector solar 75%, somente na praia 70,1%, frequente-
mente 77,2% e obrigados pelos pais 58,9%. Utilizam protector solar
isoladamente 59,7% e 27,2% associam outras medidas. Dos fototipos I e II,
549% usam protector com factor inferior a 30; mas 80,9% dos restantes
fototipos utilizam maior ou igual a 15. Os tempos médios de aplicagcdo do
protector antes da exposi¢do foram de 22 minutos e o de renovagdo 3 horas.
A baixa cosmeticidade € uma desvantagem significativa do uso do protector.
Nao gostam de utilizar 51,7% e é desnecessdrio 21,6%. Apesar de 96,4% con-
siderarem o protector importante, sé é imprescindivel para 24% e reconhe-
cem os riscos do ndo uso 45.1%. A importancia deste € transmitida sobretudo
por familiares, amigos e profissionais de satde. A utilizacdo de bronzeador é
25% e 14% refere ndo ser fotoprotector. O chapéu/boné € usado em 8,7%; os
6culos em 19,6%; e o protector labial em 21,3%, sem o objectivo de protec-
¢80 46%. A hora média de chegada de manha a praia é 9h30, com regresso as
12h20 e a tarde as 14h45, para «aproveitar mais o tempo» (47%) e por «ndo
dar jeito» (22%). Conclusdes: A exposi¢do solar incorrecta, mesmo intermi-
tente, associa-se a maior risco de neoplasia maligna cutanea. Face aos
resultados, ¢ fundamental continuar a educar para prevenir.

Palavras-chave: Proteccdo solar, adolescéncia.

CO54- Incidéncia de complicacdes agudas e cronicas apés primeira
infeccdo urinaria numa coorte de lactentes submetidos a antibioterapia
oral exclusiva

Jodo Franco', Brigida Robalo?, Susana Marcelino', Ana Dias Alves', Manuela
Braga', Ana Isabel Santos’. 1- Servico de Pediatria do Hospital Garcia de
Orta, Almada; 2- Servico de Pediatria do Hospital de Santa Maria, Lisboa; 3-
Servigo de Medicina Nuclear do Hospital Garcia de Orta, Almada.

Introducio: Ensaios clinicos controlados e aleatorizados demonstram que a
antibioterapia oral exclusiva € uma opcéo eficaz no tratamento de infecc¢o uri-
ndria em lactentes. Objectivo: Avaliar a incidéncia de complicac¢des de infec-
¢do urindria numa coorte de lactentes submetidos a antibioterapia oral exclu-
siva. Material e Métodos: Estudo prospectivo histérico baseado na consulta
de processos. Critérios de inclusdo: (1) criangas com idade inferior a 12 meses
sem patologia nefro-uroldgica conhecida; (2) primeira infec¢@o urindria diag-
nosticada na Urgéncia de Pediatria de um hospital com urgéncia polivalente
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entre 01/01/1997 e 31/12/2004; (2) antibioterapia oral exclusiva. Critério de
exclusdo: abandono da consulta antes da conclusio do estudo nefro-urolégico
(ecografia renal, cistografia isotdpica e cintigrafia renal com DMSA). Caracte-
rizaram-se a incidéncia de complicagdes agudas, de faléncia microbioldgica da
antibioterapia e de cicatriz renal. Resultados: Foram incluidos 203 lactentes,
27% dos quais com idade inferior a trés meses. 82% dos lactentes apresentava
febre, de duragdo inferior a 48 horas em 48% dos casos. A colheita de urina foi
efectuada por puncdo supra-ptibica em 91% dos lactentes abaixo dos trés
meses. Foi prescrita amoxicilina com dcido clavulanico em 79% dos lactentes.
Escherichia coli foi identificada em 88% dos casos, com uma taxa de sensibi-
lidade a amoxicilina com dcido clavulanico de 83%. Apenas um lactente foi
internado por intolerdncia a antibioterapia oral. Ndo se observaram casos de
pionefrose ou abcesso renal. A taxa de faléncia microbiolégica na urocultura de
controlo pés-terapéutica foi de 1% (2 casos). Em ambos, o antibiograma inicial
demonstrava sensibilidade do agente a antibioterapia empirica efectuada. A
incidéncia de cicatriz renal cintigrafica seis meses apds a infeccdo foi de
13,8%. Entre os lactentes com febre ou proteina C reactiva superior a 5,0
mg/dL, a incidéncia de cicatriz renal foi de 15,5% e 23,5%, respectivamente.
A taxa de complicacdes agudas e incidéncia de cicatriz renal é sobreponivel a
descrita em diversos estudos portugueses baseados em amostras de criangas
hospitalizadas e submetidas a antibioterapia endovenosa. Conclusdes: O trata-
mento da infec¢@o urindria no lactente por via oral em regime ambulatério é
eficaz e deve ser ponderado sempre que clinicamente vidvel.

Palavra-chave: Infeccdo urindria, terapéutica oral, lactente.

Comunicacoes Orais - 4 de Outubro (quinta-feira)
08:00-09:00

Area - Cardiologia

COS55- “Dizes-me a minha tensao?”” Casuistica de uma escola do 1° ciclo
do ensino basico

Dina Eiras', Alexandra Gavino', Sachondel Gouveia', Manuela Graca’, Vera
Machado’, Joaquim Gongalves Marques*. 1- Servico de Pediatria, Hospital de
Santarém; 2- Medicina Geral e Familiar, Centro de Saide de Santarém; 3-
Delegada de Satide do Centro de Satde de Santarém; 4- Director do Centro
de Sadde de Santarém.

Introducdo: A hipertensdo arterial (HTA) é a doenca cardiovascular mais
comum. Apds os 3 anos todas as criancas devem medir anualmente a pressao
arterial (PA). A PA modifica-se durante o crescimento devendo ser relacio-
nada com sexo, idade e estatura da crianca. Pré-hipertensdo ¢ PA sist6lica ou
diastélica igual ou superior ao percentil (p) 90 mas menor ao p95 para o sexo,
idade e estatura. PA igual ou superior ao p95 significa HTA, se for medida em
3 ocasides distintas. Objectivo: 1) determinar a prevaléncia de HTA e pré-
HTA na populagdo de uma escola do primeiro ciclo 2) determinar a prevalén-
cia de obesidade e sua relagio com HTA. Material e Métodos: Estudo des-
critivo, transversal. Determinou-se a PA, peso e estatura da populag@o estu-
dantil da Escola de Vale de Estacas (primeiro ciclo do ensino bésico, Santa-
rém), durante Maio de 2007. O processamento de dados foi realizado com
recurso ao programa SPSS 14.0. Resultados: Das 122 criangas da escola, 118
foram incluidas: 39,8% meninas e 60,2% meninos, tendo 94,9% nacionali-
dade portuguesa. A média das idades (anos) € 8,26, a média de estaturas (cm)
134,86 e a média de peso (Kg) 32,29. Apresentaram PA normal 93,3% das
criangas. 4,2% [n=5] tinham PA superior ao p90 mas inferior ao p95 (2,1%
das meninas [n=1] e 5,6% dos meninos [n=4]) e 2,5% [n=3] tinham PA igual
ou superior ao p95 (4,3% das meninas [n=2] e 1,4% dos meninos [n=1]).
Tinham peso normal 61% das criangas, 6,8% eram magras, 17,8% tinham
excesso de peso e 14,4% eram obesas. No sexo feminino havia 21,3% de
excesso de peso e 17,0% de obesidade e no masculino 15,5% e 12,7%, res-
pectivamente. Todas as criancas com PA elevada tinham peso normal excepto
um menino com valores de pré-HTA que tinha excesso de peso. As criangas
com PA elevada foram referenciadas para consulta. Conclusoes: As 3 crian-
¢as nas quais se identificou HTA e as 5 com pré-HTA sublinham a importan-
cia da medicdo da PA. E preocupante que quase um terco das criangas estu-
dadas apresente peso superior ao normal. Nesta populacdo limitada ndo se
encontrou relacdo entre (pré-)HTA e excesso de peso ou obesidade.
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Palavras-chave: Hipertensdo, pressdo arterial, estatura, indice de massa
corporal.

CO56- Ablacio percutinea de arritmias em criancas e jovens até aos 18
anos — experiéncia dos dltimos 6 anos

R Rossi, F Seixo, P Adragdo, D Cavaco, K Santos, F Morgado, A Teixeira, R
Ferreira, R Anjos, I Menezes, F Maymone Martins. Servicos de Cardiologia
Pedidtrica e Cardiologia, Hospital de Santa Cruz, Centro Hospitalar de Lis-
boa Occidental.

Introducdo: As taquicardias supraventriculares (TSV) sdo as perturbagdes de
ritmo mais frequentes em idades pedidtricas. A abla¢@o percutanea € actual-
mente terapéutica de primeira linha nas TSV em idade pedidtrica, embora
existam algumas particularidades técnicas neste escaldo etdrio. Objectivos:
Avaliar os resultados da ablagdo percutinea de taquidisritmias em criangas e
jovens até aos 18 anos nos ultimos 6 anos. Material e Métodos: Estudo
retrospectivo dos processos clinicos dos doentes com idade <18 anos subme-
tidos a estudo electrofisiolégico e ablacdo entre Janeiro/2002 e Dezem-
bro/2006. Foram avaliados dados demogrificos, tipo de arritmia, presenca de
cardiopatia estrutural associada, tipo de energia utilizada, taxa de sucesso
imediato e tardio e incidéncia de complicacdes. Resultados: Foram realiza-
dos 101 procedimentos em 97 doentes com idade <18 anos. A idade média foi
de 15,9+2.5 anos (7,7-18anos). Cinquenta e cinco doentes (56,7%) eram do
sexo masculino. As arritmias tratadas, por frequéncia decrescente de
frequéncia, foram: a sindrome de Wolff-Parkinson-White (58.,4%), taquicar-
dia reentrada do nddulo auriculo-ventricular (25,7%), taquicardia auricular
(5.9%), taquicardia ventricular da camara de saida do ventriculo direito
(TVCSVD) (5%), taquicardia ventricular (2%), fibrilhacdo auricular (2%) e
extrassistolia frequente com origem na auricula esquerda (1%). Havia cardio-
patia estrutural associada em 6 doentes. Em 4 casos foi efectuada crioablagdo.
A taxa de sucesso imediato foi de 94%. Dos 6 casos em que ndo se obteve
sucesso, 5 eram de vias acessdrias para-hisianas e 1 caso de TVCSVD asso-
ciada a displasia arritmogénica do ventriculo direito (DAVD). Ocorreram
complicagdes em 5% dos procedimentos: 3 casos de bloqueio auriculo-ven-
tricular transitério (todos com via acesséria para-hisiana), 1 caso de bloqueio
de ramo direito e 1 caso de taquicardia ventricular incessante, com necessi-
dade de cardioversdo eléctrica. O tempo médio de seguimento foi de 17,6
meses. Em 87,1% dos casos obteve-se sucesso clinico/ECG a longo prazo.
Houve necessidade de repetir o procedimento em 3 doentes (3%), mantendo-
se assintomadticos no seguimento ulterior. Conclusoes: 1) A ablacdo percuta-
nea de arritmias nesta populagdo mostrou-se uma terapéutica segura e eficaz;
2) A associac¢do com cardiopatia estrutural ndo alterou a taxa de sucesso, com
excep¢do da DAVD; 3) A via acessoria para-hisiana foi um factor de risco
para dificuldade técnica e insucesso; 4) A crioablagdo foi uma alternativa
segura.

Palavras-chave: Abla¢do percutanea, arritmias.

CO57- Encerramento percutaneo de comunicacdes inter ventriculares
(CIVs) — resultados de um twinico centro

Rui Ferreira, Andreia Pereira, Emilia Santos, Renata Gomes, Ana Teixeira,
Renata Rossi, Isabel Caetano de Menezes, Rui Anjos, F Maymone Martins.
Hospital de Santa Cruz, Centro Hospitalar de Lisboa Occidental.

Introducdo: O encerramento percutdneo (EPC) de CIV € uma técnica
desenvolvida ja ha mais de 15 anos. Em Portugal o primeiro EPC de CIV foi
realizado em 2003. Objectivos: Avaliar os resultados desta técnica num tnico
centro. Material e Métodos: Durante um periodo de 3 anos de Maio de 2003
a Maio de 2007, foram realizados 23 cateterismos com intengdo de tratar em
17 doentes (D) com idades entre 5 e 76 anos. 11 do sexo masculino (6"); 6 do
sexo feminino (£). 8 (3%+5d") tinham CIV muscular (m); 4 (1$+3d") CIV
perimembranosa (pm); 4 (") CIV m pés-enfarte e 1 (") CIV m pés-traumd-
tica. Método: Os cateterismos foram realizados sob anestesia geral com
intubacdo endotraqueal e com controlo ecocardiografico transesofdgico e fluo-
roscopico. O estudo hemodindmico incluiu a medi¢ao da pressdo na artéria
pulmonar (AP), o cdlculo de QP:QS e da resisténcia vascular pulmonar. Apés
a medi¢do do defeito e escolha do dispositivo (disp) Amplatzer®, procedeu-se
4 sua colocagdo e depois de verificada a correc¢do da posi¢do e a fixacdo do
disp, este € libertado. Resultados: Em todos os D encontrou-se Qp:Qs > 1.5:1.
Em 2D o procedimento foi abandonado: num pela posi¢io muito apical da CIV
e noutro pelas suas grandes dimensdes. Nos restantes implantaram-se 20 disp.
- 4 em 4D com CIVs pos-enfarte, 3 em 3D com CIVpm, 1 em 1D com CIV
pés-traumdtica e 12 em 7D com CIVm. 2 dos D com CIVm colocaram 2 disp



e 4 disp respectivamente, num segundo procedimento. Em 2D procedeu-se a
dilatagdo percutinea de banding da AP (inovacédo terapéutica com bandings
dilatdveis) e 1D fez debandagem cirurgica e encerramento de CIVpm adicio-
nal. Dois D com CIVs pés-enfarte, recusados pela cirurgia e hemodinamica-
mente instdveis, vieram a falecer apés o EPC, todos os outros D tiveram um
procedimento e seguimento sem complicacdes. Conclusdes: Esta constitui a
maior série nacional de EPC de CIVs. O encerramento percutaneo de CIVs
afigura-se um método eficaz e seguro para o tratamento de D seleccionados.
Trata-se de um procedimento complexo mas com uma seleccao e referenciacdo
adequada dos D € de prever o seu alargamento em centros habilitados.

Palavras-chave: Hemodinamica, doengas congénitas.

CO58- Taquicardia supraventricular neonatal. Factores de prognostico
Isabel Freitas, Moénica Rebelo, Ricardo Oliveira, Concei¢do Trigo, Anabela
Paixdo, Anténio J. Macedo, Sashicanta Kaku. Servico de Cardiologia
Pediatrica, Hospital de Santa Marta, Lisboa.

Introducdo: A taquicdrdia supraventricular de reentrada por via acessoria
(TSV) € a arritmia mais comum nas criancas. Apresenta-se com maior fre-
quéncia no periodo neonatal, podendo ocorrer, também, na vida fetal. Na
maioria dos casos regride durante o primeiro ano de vida. Os factores de
progndstico relativamente ao controlo farmacoldgico, risco de recorréncia e
remissdo completa da TSV ndo estdo claramente estabelecidos. Objectivo:
Estabelecer a relacdo progndstica entre a TSV com diagndstico prénatal e o
perfil da sua evolucdo pdsnatal. Material e Métodos: Estudo retrospectivo
dos casos de TSV neonatal observados entre Janeiro de 1975 e Dezembro de
2005. Os doentes (dts) foram divididos em 2 grupos, de acordo com idade de
apresentacdo — Grupo 1 (G1) diagnéstico prénatal; Grupo 2 (G2) diagndstico
neonatal. Analisaram-se as seguintes varidveis: via acessoria manifesta,
nimero de recorréncias, farmacos utilizados para prevengdo das recorréncias
e resultado no final do periodo de seguimento. Foram elaboradas escalas de
gravidade em func@o do nimero e tipo de formacos antiarritmicos prescritos
e do nimero de recorréncias durante o follow-up. Foram aplicados os testes
de Qui-Quadrado e de Mann-Whitney na andlise estatistica e considerada
significancia estatistica p<0,05. Resultados: O grupo de estudo foi consti-
tuido por 53 dts, sendo 14 do G1 e 39 do G2. Dezassete dts apresentavam
préxcitagdo ventricular (G1=2; e G2=15). Apds a conversao a ritmo sinusal,
48 mantiveram terapéutica antiarritmica com digoxina ou propranolol em
monoterapia (Gl1=9; G2=31), amiodarona (G1=1) e associacdes farmacol-
gicas (Grl=1; G2=6). Durante o periodo de seguimento que variou entre 3
meses e 16 anos (mediana= 36 meses) registaram-se dois Gbitos por causas
ndo relacionadas com a arritmia. Dez dts (G1=4 ;G2=6) tiveram recorréncias
da TSV. Observou-se regressdo da arritmia em 41 dts (90,56%) (G1=9;
G2=32). Ndo se registaram diferencas estatisticamente significativas entre os
dois grupos, i.e., o de apresentacdo prénatal e o de apresentacdo pdsnatal,
quanto a resposta a terapéutica, ao nimero de recorréncias e a regressiao da
arritmia. Conclusdes: O diagnéstico prénatal de TSV ndo constitui factor de
mau prognéstico para a evoluc@o pdsnatal. A maioria dos casos de TSV neo-
natal evolui favoravelmente para a cura espontinea, independentemente do
periodo em que € diagnosticada.

Palavras-chave: Taquicédrdia supraventricular; progndstico; terapéutica.

CO59- Taquicardia ventricular em criancas com coracio estrutural-
mente normal

Conceigdo Trigo, Lurdes Bernardino, Anabela Paixdo. Servico de Cardio-
logia Pedidtrica, Hospital de Santa Marta, Lisboa.

Introducio: A taquicdrdia ventricular (TV) em criangas é uma arritmia rara.
A sua expressdo clinica é heterogénea: pode ter um comportamento benigno
ou maligno (associado a morte subita), ocorre em coragdes estruturalmente
normais, em cardiopatia congénita (operada ou nio) ou associa-se a doenga
do musculo cardiaco (inflamatdria ou degenerativa). No entanto a associacio
entre TV e morte stbita condiciona uma sobrevalorizacao desta arritmia na
pratica clinica, particularmente no respeitante ao seu tratamento. Objectivo:
Estudo dos aspectos clinicos da TV em coracdo normal para identificacdo de
factores de risco, condicionantes da intervencdo terapéutica. Material e
Métodos: Estudo retrospectivo dos doentes (dts) com o diagnéstico de TV,
diagnosticados entre Janeiro de 1996 e Janeiro de 2006, sem doenca cardiaca
estrutural. Foram excluidos do grupo os doentes com Sindrome de QT longo.
Varidveis estudadas: idade e forma clinica de apresentagdo, caracteristicas
electrocardiograficas da TV, terapéutica e evolucdo. Estatistica descritiva.
Resultados: O grupo de estudo foi constituido por sete doentes, cinco do
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sexo feminino, com idades compreendidas entre os 0,8 e 14 anos (me-
diana=3,8 anos). Trés dos sete (42%) estavam assintomaticos, dois (ambos
com idade inferior a dois anos) tinham sinais de insuficiéncia cardiaca (IC),
um doente apresentava palpitagdes e em outro ocorreu um episédio de sin-
cope. A TV era monomorfica, em todos, sendo autolimitada em cinco. Os 2
casos de taquicardia mantida, apresentaram sinais de IC. A frequéncia da
taquicardia variou entre 120-300 bpm. Todos os doentes foram medicados
com farmacos antiarritmicos: 3 bloqueantes em cinco e amiodarona em 2.
Ap0s o follow-up, que variou entre 2 e 8 anos (mediana 6 anos), nao se regis-
taram recorréncias da TV nas avaliagdes periddicas com registo Holter. Em
duas criancas a terapéutica foi suspensa apds cinco anos, nao se registando
recorréncias. Conclusdes: A benignidade dos sintomas de apresentacdo (a
excepgdo dos lactentes), e a resolucdo espontdnea da taquicardia parecem
apontar para um progndstico benigno da TV monomérfica em coracdo nor-
mal. Com estudos mais alargados poderdo ser confirmados estes aspectos e,
nesse caso, serd justificivel um uso mais restritivo dos antiarritmicos.

Palavras-chave: Taquicdrdia ventricular; morte stbita; antiarritmicos;
progndstico.

Arga - Endocrinologia

CO60- Mutacoes do gene PHEX no raquitismo hipofosfatémico

Andreia Teles', André Carvalho', Jesus Barreiro', Marta Gil?, Lourdes Loidi’,
Suzana Figueiredo', Paloma Cabanas', Lidia Castro-Feijoo', Manuel Pombo'.
1- Unidad de Endocrinologia Pedidtrica, Depto. Pediatria, Hospital Clinico
Universitario e Universidad de Santiago de Compostela; 2- Unidad de Nefro-
logia Pedidtrica, Depto. Pediatria, Hospital Clinico Universitario de Santiago
de Compostela; 3- Unidad de Medicina Molecular, Fundacién Galega de
Medicina Xendmica, Hospital Clinico Universitario de Santiago de Compos-
tela. Espanha.

Introducdo: O raquitismo hipofosfatémico familiar dominante ligado ao
cromossoma X € a causa mais frequente de raquitismo hereditdrio, estiman-
do-se a sua prevaléncia em 1/20.000 individuos. A patogenia desta entidade
ndo estd totalmente esclarecida, mas recentes avancos genéticos demonstra-
ram uma ligac@o entre o gene PHEX (phosphate regulating endopeptidase on
the X chromosome) e anomalias na reabsor¢do tubular renal de fosfato e no
metabolismo da vitamina D. Caso clinico 1: crianca do sexo feminino envia-
da a consulta de Endocrinologia Pedidtrica aos seis meses de idade por apre-
sentar, em radiografia para detec¢@o de luxacdo congénita da anca, um alar-
gamento e irregularidade das metdfises de ambos fémures. Apresentava-se
analiticamente com hipofosfatemia (fésforo sérico de 2,5mg/dl; Normal: 2,7
a 5,0mg/dl), normocalcemia e taxa de reabsorc¢do tubular de fosfato baixa
(23%; Normal > 80%). Caso clinico 2: crianca do sexo feminino referenciada
por suspeita de raquitismo com clinica de tibias varas e rosario costal, aos 18
meses de idade. Analiticamente apresentava hipofosfatemia (fésforo sérico de
2 Amg/dl) e uma taxa de reabsorcdo tubular de fosfato de 65%. Estudaram-se
os dois casos descritos segundo protocolo de amplificagdo por RT-PCR do
RNAm do gene PHEX e posterior sequenciacdo ciclica com primers internos
tendo sido encontrada a mutacdo Gly579Arg (GGA>AGA) em heterozigotia
no Caso 1 e uma mutagdo ndo previamente descrita (p.Asp.646 del) em hete-
rozigotia no Caso 2. Neste tltimo, a nova mutacdo serd a causa provavel do
fenétipo apresentado uma vez que a perda do dcido aspdrtico (um potencial
dador de protdes) na posi¢do 646 altera um local activo na func¢do da proteina.
Conclusdes: Estes dois casos confirmam a importdncia do diagndstico
genético desta forma de raquitismo hipofosfatémico familiar com ébvias
implica¢des no seu tratamento, progndstico e aconselhamento genético.

Palavras-chave: Hypophosphatemic Rickets, X-Linked Dominant; PHEX
gene.

CO61- Um caso de identidade ...

Ana Garrido', Licia Meirinho?, Helena Milheiro®, Sandra Borges®, José Pinho
de Sousa *, Jorge Sales Marques'. 1 - Servico de Pediatria Centro Hospitalar
de Vila Nova de Gaia; 2 - Centro de Saide de Espinho; 3 - Centro de Satide
Mental de Vila Nova de Gaia; 4 - Servico de Cirurgia Pedidtrica do Centro
Hospitalar de Vila Nova de Gaia.

Introducdo: A sindrome de insensibilidade aos androgéneos é uma doenca
autossémica recessiva ligada ao cromossoma X. E causada por falta de
receptores para os androgéneos ou da incapacidade dos tecidos responderem
aos complexos receptor-diidrotestosterona. Os pacientes apresentam
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caridtipo 46XY, com fendtipo feminino. Existem duas formas de apresenta-
¢do: 1- completa - rara, presenca de hérnia inguinal na infancia, genitais
externos femininos, rarefagdo de pélos pubicos, vagina em fundo cego,
auséncia de ttero, mamas normais, contornos corporais femininos; 2- parcial
- ambiguidade genital ao nascer, hipertrofia clitoris, fusdo parcial dos
pequenos ldbios, fendtipo feminino e em alguns casos, fenétipo masculino
com micropénis, hipospddia perineal e criptorquidia. O diagnéstico é confir-
mado pela auséncia do ttero na ecografia pélvica e prova de hCG com
resposta normal para o sexo masculino. Caso clinico: Adolescente de 14 anos
de idade, que recorreu a0 médico por amenorreia primdria. Antecedentes pes-
soais de herniorrafia inguinal aos 4 anos de idade e antecedentes familiares
de trés tias do lado materno com sindrome de insensibilidade aos
androgéneos. Apresentava fenétipo feminino, estatura alta para a média dos
pais, M 3 e P2 de Tanner e genitais externos aparentemente normais. Foi rea-
lizada ecografia pélvica que revelou auséncia do ttero e anexos e confirmado
através da ressonancia magnética. Foram pedidos outros exames por suspeita
de sindrome de insensibilidade aos androgéneos: cariétiopo— 46 XY , prova
de LHRH com LH basal de 11,6 mUI/mL e resposta maxima de 35,9 mUI/L
aos 30 minutos, FSH basal de 2,7 mUI/L e resposta méaxima de 3,1 mUI/L aos
60 minutos, estradiol basal <15 pg/mL e resposta maxima de 43 pg/mL aos
30 minutos, prova de hCG inicial de 714 ng/dL e apds injeccao de 928 ng/dL.
O estudo molecular revelou a mutacdao W 741C, ja descrita na literatura. Foi
efectuada cirurgia laparoscépica com remogdo dos testiculos intraabdomi-
nais. O apoio psicoldgico prévio e pds-operatdrio ¢ fundamental e deve in-
cluir o trabalho individual com a paciente, quer com a familia, actuando nas
possiveis angustias, explicando o conceito de identidade psicossexual, visan-
do diminuir os possiveis sentimentos de culpa, vergonha e evitar a depressdo.

Palavras-chave: insensibilidade, androgéneos, receptores, amenorreia.

CO62- Doenca de Crohn e diabetes tipo I: infeliz coincidéncia?!

Ana Ehrhardt Pinheiro', Sonia Antunes', Ana Fernandes', Isabel Medeiros?,
Isabel Fernandes'. 1- Servico de Pediatria (Director de Servi¢o: Dr. Helder
Gongalves); 2- Servigo de Gastrenterologia. Hospital do Espirito Santo de
Evora (HESE), EPE.

Introducdo: A doenga de Crohn (DC) ¢ uma doenca inflamatdria intestinal
crénica, com patogénese ainda desconhecida, mas parece existir um consenso
de que a lesdo tecidular surge da ligacdo entre factores genéticos, imunol6gi-
cos e ambientais. E uma doenga imuno-mediada, assim como a diabetes tipo
1 (DT1). Caso Clinico: Adolescente do sexo masculino, 16 anos de idade,
com histdria prolongada de abcesso isquio-rectal e fistula perianal, internado
no Servico de Pediatria do HESE por polidipsia, politria e emagrecimento
com uma semana de evolucdo. Apresentava glicémia de 339 mg/dL, HbAlc
de 8% e glicostria sem cetontria, pelo que € colocada a hipdtese de DT1 e
infec¢do perianal. Durante o internamento verificaram-se hiperglicémias
transitdrias, que cediam bem a administracdo de insulina rdpida. Dos exames
complementares de diagnéstico destaca-se anticorpo anti-insulina positivo
(29 UA/ml), anticorpo anti-GAD II positivo (4.5 Ul/ml), anticorpo anti-ilhéus
de Langerhans negativo, insulina e péptido C normais. Durante cerca de 6
meses apresentou sempre glicémias capilares normais, sem qualquer tipo de
terapéutica. Concomitantemente, pela manutencao de fistula e abcesso peria-
nal de dificil cicatrizagdo, € colocada a hipétese de DC, pelo que realiza
videocapsuloendoscopia e fibrossigmoidoscopia com bidpsias, que sdo com-
pativeis com DC do célon activa, iniciando messalazina. Foi internado cerca
de um més depois, por agravamento da DC e necessidade de realizacdo de
corticoterapia endovenosa. Nesta altura surgem hiperglicémias mantidas ini-
ciando-se insulina lenta em 2 administracdes didrias. Trés meses depois,
dificil controlo metabdlico, pelo que passou para um esquema intensivo, com
multiplas administragdes didrias de insulina. Por DC activa corticodepen-
dente, inicia azatioprina, que mantém actualmente, associada a messalazina e
budesonido. Discussao: A literatura é escassa em relacdo a eventual asso-
ciacdo de DC e DT1, no entanto, recentemente algumas publica¢des apontam
para o facto de diferentes formas de doencas crénicas inflamatdrias ou auto-
imunes estarem relacionadas com os mesmos genes, indicando uma base
genética possivelmente partilhada. Muitas vezes, nos doentes com doenca
inflamatdria crénica verifica-se diabetes induzida pelos corticéides e resistén-
cia a ac¢do de insulina estd descrita, mas no entanto, o nosso doente apresenta
anticorpos anti-insulina e anti-GAD II positivos.

Palavras-chave: Doenga de Crohn, diabetes tipo I, doenca inflamatdria
intestinal, hiperglicémia.
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CO63- Hipoglicemia por insulinoma - Caso clinico
C Castro-Correia, S Pissarra, I Carvalho, E Costa, J Cruz, M Fontoura.
Servigo de Pediatria, Hospital de S.Jodo, Porto.

Introducio: O insulinoma é um tumor neuroenddcrino de células beta dos
ilhéus pancredticos e que produz uma quantidade excessiva de insulina. Em
90% sao tumores benignos. A sua incidéncia é de 4 casos por milhdo/ano,
sendo extremamente raro na idade pedidtrica. O seu diagndstico assenta numa
forte suspei¢do clinica, baseada na triade de Whipple: hipoglicemia sintoma-
tica, sintomas de neuroglicopenia, reversdo dos sintomas com ministracdo de
glicose. Material e Métodos: Caso clinico de crianga do sexo masculino refe-
renciada a Consulta de Endocrinologia do Hospital de S.Jod@o aos 13 anos de
idade por hipoglicemias sintomdticas recorrentes. Assintomdtico até trés
meses antes, data em que inicia altera¢des do comportamento momentaneas,
associado a discurso incoerente e trémulo, com alguns minutos de durac@o.
Estes episddios surgiam geralmente em jejum, resolvendo-se apds ingestao de
alimentos ricos em hidratos de carbono de absor¢do rapida. Resultados: O
estudo inicial mostrou estudo analitico normal (a excepcdo de glicemia em
jejum de 52 mg/dl), ecografia abdominal normal, electroencefalograma nor-
mal, T4] e TSH sem alteragdes, cortisol plasmatico normal. TAC abdominal e
TAC cerebral normais. Manteve, no entanto, os episddios previamente relata-
dos, tendo inclusivamente recorrido diversas vezes ao Servigo de Urgéncia,
constatando-se a presenca de hipoglicemias importantes (glicemia capilar de
30 mg/dl), por vezes de dificil recuperacdo, mesmo com fluidoterapia endo-
venosa. O estudo endocrinoldgico efectuado em hipoglicemia (glicemia -
35 mg/dl), revelou hiperinsulinismo (insulina- 22 4Ui/ml). Nio apresentava
cetontria e o estudo metabdlico excluiu a presenga de doencas de beta-oxi-
dacdo. A Prova de Glucagon foi positiva, confirmando-se a presencga de hiper-
insulinismo. Nesse sentido, foi realizada RMN pancredtica, a qual foi normal.
Como tal, o estudo prosseguiu de modo a tentar identificar drea focal de pro-
ducdo de insulina, pelo que se efectuou cateterismo de vasos peripancredticos
(pancreatic venous sampling), confirmando-se a existéncia de foco de
hiperinsulinismo. Foi realizada exérese da cabeca do pancreas e confirmada
anatomo-patologicamente a presenca de insulinoma. A partir dessa data,
optima evolugdo clinica, sem quaisquer outros episédios de hipoglicemia.
Conclusoes: Os autores alertam para uma patologia que, embora rara, obriga
a valorizag¢do de sintomas frequentemente inespecificos, e que € potencial-
mente curdvel. No entanto, o protelar do diagnéstico pode acarretar graves
sequelas sobre o desenvolvimento psicomotor da crianga.

Palavras-chave: Hipoglicemia, insulinoma.

CO64- Impacto da deficiéncia de insulina no eixo GH-IGF

Isabel Dinis', Isabel Albuquerque’, Alice Mirante'. 1- Unidade de Endocri-
nologia Pedidtrica, Diabetes e Crescimento do Hospital Pedidtrico de Coim-
bra; 2- Laboratério de Imunoquimica do Hospital Pedidtrico de Coimbra.

Introduciio: As criancas com diabetes mellitus tipo 1 (DM 1), apresentam
anomalias no eixo GH-IGF dependentes da deficiéncia da insulina a nivel do sis-
tema porta. Objectivos: 1.Comparar na crianca com DM 1 os niveis de IGF-I
no episédio inaugural e 3 meses depois. 2.Correlacionar os valores de IGF-I no
episédio inaugural com os pardmetros de gravidade. Material e Métodos: Estu-
do retrospectivo de 35 criangas com DM 1 seguidos na Unidade de Endocrinolo-
gia Pedidtrica do Hospital Pedidtrico de Coimbra. No episédio inaugural foram
avaliados os niveis de IGF-1 e o grau de gravidade; trés meses depois foi avalia-
do o nivel de IGF-I, a HbAlc e a terapia instituida. O programa estatistico utili-
zado foi o SPSS 11.5. Resultados: Amostra de 35 criangas, 17 do sexo feminino
e 18 do sexo masculino, com idade média do diagnéstico da DM 1 de 74+3 4
Anos e duragio previa média dos sintomas de 19,8+16,3 Dias. No episddio inau-
gural, 23 (66%) criancas apresentavam ceto-acidose. Apresentavam valores
médios de osmolaridade calculada de 311+28mOsm/L, glicemia 488+175 mg/dl
e HbAlc 10,7+2,9%. Vinte criangas (57,1%) iniciaram esquema de Miuiltiplas
Administracdes de Insulina e 11 (42,9%) esquema convencional. Os niveis de
IGF-I iniciais e apds 3 meses foram 66,80+62,6 versus 203+125 ng/ml
(p<0,0001). Os niveis de IGF-I iniciais no grupo de criangas com cetoacidose foi
de 40.40+13 e no grupo sem cetoacidose de 80,80+73 ng/ml (p=0,02). Houve
correlacdo negativa entre os valores de IGF-1 e a osmolaridade (r=0,37 e p=0,04)
e o pH (r=0,36 e p=0,046). Apds 3 meses do diagndstico, a HbA 1¢c média foi de
7+1,1% e houve aumento significativo dos niveis de IGF-I independentemente
dos factores de gravidade no episddio inicial. Conclusdes: A hipoinsulinémia
afecta directamente a produgio de IGF-I, sendo claro que a insulinoterapia e o
bom controle metabdlico levam a recupera¢do do funcionamento do sistema
GH-IGF nas criangas com DM 1.

Palavras-chave: Diabetes mellitus, IGF-1.



rea - Outros

CO65- Hiperfenilalaninémia maligna (MHPA): Trés casos de deficiéncia
de DHPR

L Aires de Sousa', M Lobo Antunes', A Gaspar', A Cabral', F Eusébio', P
Leandro?, I Tavares de Almeida’. 1- Unidade de Doengas Metabdlicas, Cli-
nica Universitdria de Pediatria, Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2- Centro de
Patogénese Molecular da Faculdade de Farmadcia de Lisboa.

Introducao: As hiperfenilalaninémais malignas (MHPA) sdo doencas here-
ditdrias do metabolismo causadas por um défice do cofactor tetra-hidrobiop-
terina (BH4), necessdrio ndo sé para a actividade da enzima hidroxilase da
fenilalanina como também para a hidroxilacdo enzimdtica da tirosina e do
triptofano. Niveis aumentados de fenilalanina e dos seus metabolitos provo-
cam lesdo cerebral e o défice de neurotransmissores ocasiona manifestagdes
neuroldgicas graves. A deficiéncia do cofactor é responsdvel por apenas 1-3%
dos casos de hiperfenilalaninémia, muito menos frequente do que a “fenilce-
tontria cldssica”, mas com um quadro clinico de bastante maior gravidade. O
défice de di-hidropteridina redutase (DHPR) é um dos trés defeitos enzim4-
ticos que provocam MHPA, tendo sido o primeiro a ser descrito. Material e
Meétodos: Apresentamos trés casos de MHPA. Dois deles foram os primeiros
casos descritos em Portugal. Os niveis séricos de fenilalanina pré-
terapéuticos eram 872, 838 e 606 mol/L, respectivamente. A deficiéncia de
DHPR foi documentada em todos os doentes; num deles foi também reali-
zado estudo mutacional. Nos trés casos, foi prescrita dieta com restricdo de
fenilalanina e suplemento de 4dcido folinico. Resultados: Um doente abando-
nou o seguimento. Os outros dois iniciaram terapéutica com neurotransmis-
sores. Um deles apresentou ligeira melhoria clinica e bioquimica, sobretudo
apos trés meses de terapéutica, mas que ndo se manteve; este doente morreu
aos 17 anos de idade e apresentava entdo atraso psicomotor grave, com atro-
fia cerebral difusa revelada pela investigagdo imagiolégica cerebral. A
evolucdo clinica do segundo doente tem sido muito satisfatéria desde que
iniciou tratamento com neurotransmissores, com melhoria marcada do estado
de alerta, tonus muscular e actividade motora; actualmente tem 4 anos de
idade e tem demonstrado evolucdo favordvel do seu desenvolvimento psico-
motor durante a terapéutica, com subida dos niveis de monoaminas e respec-
tivos metabolitos no liguor. Conclusdes: Em todos os recém-nascidos com
hiperfenilalaninémia, mesmo ligeira, € fundamental despistar selectivamente
as deficiéncias do cofactor BH4. A andlise das pterinas na urina e o dosea-
mento da actividade da DHPR sdo exames essenciais para o diagndstico. O
tratamento das deficiéncias do cofactor deverd ser iniciado o mais cedo possi-
vel e inclui: normalizagdo do nivel de fenilalanina sérica, terapéutica de subs-
tituigdo com precursores dos neurotransmissores e suplemento de dcido foli-
nico (no défice de DHPR).

Palavras-chave: Hiperfenilalaninémia; di-hidropteridina redutase / deficién-
cia; tetra-hidrobiopterina / cofactor / deficiéncia; fenilalanina / sangue.

Area - Pediatria Geral

CO66- Adenomegalias na Crianca - Protocolo de investigacio

Paulo Soares1, Ana Maia', Concei¢do Guerra’, Helena Barroca’, Cristina Cas-
tro*, Nuno Farinha‘, A. Caldas Afonso'”. 1- Servico de Pediatria, UAG — Mu-
lher e Crianca; 2- Servico de Radiologia, UAG-MCDT; 3- Servico de Anato-
mia Patolégica, UAG-MCDT; 4- Unidade de Hematologia e Oncologia
Pedidtrica, UAG-Mulher e Crian¢a; Hospital de Sdo Jodo, Porto; 5- Faculda-
de Medicina da Universidade do Porto.

Introducdo: As adenomegalias na crianga sdo achados frequentes e na sua
maioria de origem reactiva. No entanto, nalguns casos sao o sinal de patolo-
gia com maior gravidade e que necessita de tratamento atempado. A decisdo
entre vigiar ou avangar para técnicas mais invasivas, como a bidpsia ganglio-
nar, pode levantar grandes polémicas. Material e Métodos: Baseando-se na
literatura e na experiéncia do Servico, que inclui mais de 100 casos estudados
com citologia aspirativa nos dltimos 7 anos, os autores apresentam a proposta
de protocolo de abordagem de adenomegalias. Resultados: A histéria clinica
e 0 exame objectivo permanecem o ponto principal, em coordenagdo com
alguns exames complementares sumadrios, tais como hemograma, bioqui-
mica, radiografia do térax e permitem o pedido de exames complementares
com intuito etioldgico, tais como microbioldgicos e/ou imunoldgicos. Os
autores destacam na sua avaliac@o sistemadtica a ecografia ganglionar que tem
mostrado grande sensibilidade. A distor¢ao do estrutura ou indice de esferici-

Acta Pediatr Port 2007:38(5):519

dade alterado impde um diagndstico citolégico e/ou histolgico. Neste caso
ou na presenca de outros sinais de suspeita de malignidade, os autores insis-
tem na citologia aspirativa, associada a fenotipagem, que permite um diag-
nodstico em grande parte dos casos. Levanta-se o problema de um resultado
favordvel a processo reactivo ndo ser representativo da lesdo e a subsequente
reavaliac@o clinica implicar a posterior realizacido de biopsia. No entanto,
dados os resultados obtidos e quando conjugados a outros dados clinicos,
laboratoriais e imagioldgicos, a citologia pode também permitir o apoio de
uma atitude expectante. Conclusdes: As adenomegalias continuam a consti-
tuir um grande desafio diagnéstico para o Pediatra. Mas, com os meios técni-
cos actualmente ao nosso dispor, podemos chegar mais rapidamente a um
diagnéstico ou, nos casos de aparente etiologia reactiva, dar mais seguranga
a uma atitude néo intervencionista.

Palavras-chave: Adenomegalias, citologia aspirativa, protocolo de actuacéo.

CO67- Sonoléncia na infancia
Teresa Reis Silva, Maria Helena Estévao. Laboratério de Sono e Ventilacdo,
Hospital Pediatrico de Coimbra.

Introducdo: A sonoléncia diurna excessiva na infancia € frequentemente
desvalorizada por cuidadores e profissionais de satide. Na primeira infancia,
o periodo fisiolégico de sono € maior e apresenta grandes variacdes interindi-
viduais; na segunda infancia, as causas mais frequentes de sonoléncia sdo a
patologia obstrutiva do sono e a patologia neurolégica. A narcolepsia, afec¢do
crénica do SNC caracterizada por sonoléncia diurna excessiva e manifesta-
¢oes REM durante a vigilia, é raramente diagnosticada na infancia. A sono-
Iéncia € o sintoma mais comum, mas por se manifestar frequentemente de
forma isolada dificulta/atrasa o diagnéstico, sendo deste modo dificil estabe-
lecer a sua prevaléncia exacta. Material e Métodos: Analise retrospectiva
dos processos clinicos e da base de dados do Laboratério de Sono e Ventila-
¢d0. Resultados: Apresentam-se os casos clinicos de duas criangas referen-
ciadas ao Laboratério do Sono e Ventilagdo por sonoléncia diurna, com inicio
dos sintomas aos sete e nove anos de idade. Os problemas escolares de apren-
dizagem emergentes constituiram o sinal de alerta. A investigacdo efectuada
- estudo poligrafico do sono com teste de laténcia miltipla e tipagem HLA -
confirmou o diagnéstico de narcolepsia. A orientagdo terapéutica conduziu a
uma melhoria significativa do estado de vigilia e do aproveitamento escolar
em ambos os casos. Conclusdes: Numa crianca com sonoléncia diurna exces-
siva a suspeita de narcolepsia deve ser equacionada para que a adequada con-
ducdo diagndstica e terapéutica, em caso de confirmagao, possa beneficid-la
em fase de desenvolvimento cognitivo crucial.

Palavras-chave: Sonoléncia, narcolepsia.

CO68- Doenca de Pompe: do assintomatico ao fatal

E Rodrigues', C Sd& Miranda’, L Lacerda’, L Castro’, E Ledo Teles'. 1-
Unidade de doencas metabdlicas, Servigo de Pediatria, UAG- MC, H.S. Jodo,
Porto; 2- Unidade de Enzimologia, Instituto de Genética Médica, Porto; 3-
Servigo de Anatomia Patoldgica, H.S. Jodo, Porto.

Introducdo: A doenca de Pompe (Glicogenose tipo II) € uma doenga de
sobrecarga lisossomal, autossémica recessiva, causada por deficiéncia de alfa
glucosidase 4cida, enzima responsdvel pela degradacdo de glicogénio (lisos-
somal). As manifestagdes clinicas sao um continuo de sintomatologia, varia-
vel desde a idade de apresentacdo, grau de progressdo da doenca e envolvi-
mento organico. A evolucdo natural das formas infantis precoces é usual-
mente fatal no primeiro ano de vida, surgindo com quadro de hipotonia grave
e cardiomiopatia hipertréfica. As formas mais tardias, juvenil e adulta, sdo de
diagnéstico mais dificil, com quadro miopatico varidvel. A terapéutica enzi-
matica de substitui¢@o, iniciada precocemente, abriu novas perspectivas no
prognéstico desta doenca. Material e Métodos: Andlise retrospectiva dos
doentes diagnosticados com doenca de Pompe, orientados em Consulta de
Doengas Metabdlicas do Hospital de S. Jodo (n=7). Resultados: Em todos os
casos os diagndsticos foram confirmados por estudo enzimdtico; 6 dos
doentes realizaram biopsia muscular sendo a histologia compativel com diag-
néstico. Cinco dos 7 doentes correspondem a formas precoces infantis com
quadros graves de hipotonia e cardiomiopatia, 4 com apresentacio e evoluc@o
rapidamente fatal caracteristica, e um com evolug¢@o mais indolente sugestiva
de forma infantil atipica. Num destes doentes foi instituida terapia enziméatica
de substituicdo durante 2 anos. Em dois doentes, com 9 e 6 anos de idade,
assintomdticos, o diagndstico foi evocado perante aumento de marcadores de
citélise muscular, mantendo-se em vigilancia de equipa multidisciplinar alar-
gada. Conclusoes: A doenca de Pompe embora rara, deve ser considerada na
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avaliac@o etioldgica da patologia muscular (esquelética e/ou cardiaca) desde
o doente clinicamente sintomdtico ao bioquimicamente evocador. A existén-
cia de uma terapéutica cuja eficicia depende do seu inicio precoce, obriga ao
reconhecimento atempado de sintomatologia.

Palavras-chave: Doenca de Pompe, hipotonia, cardiomiopatia.

CO69- Terapia de substituicio Enzimatica com Naglazyme® (galsulfase)
em doentes com MPS VI. Resultados do Ensaio Clinico de Fase 3 / Exten-
sd0 (96 semanas de tratamento)

E Ledo Teles', C S4 Miranda’, P Harmatz’, R Giugliani*, I Schwartz*, N
Guffon®, JE Wraith®, M Beck’, M Scarpa®, Z-F Yu’, J Rhorer’, SJ Swiedler",
S Turbeville', H Nicely'’, ] White'’, C Decker". 1- Unidade Doengas Metabd-
licas, Servigo de Pediatria, UAG-MC Hosp de S. Jodo, Porto, Portugal; Unili-
pe 2- IBMC, Universidade do Porto, Portugal; 3- Children’s Hospital Oak-
land, USA; 4- Med Genet Serv HCPA, Brasil; 5- Hospital Edouardo Herriot
Pavillon, Lyon, France; 6- RMCH, Manchester, UK; 7- Children’s Hosp, U
Mainz, Germany; 8- Pediatrics,U Padova,ltaly; 9- Statistics Collaborative,
Inc,USA; 10- BioMarin Pharmaceutical Inc, USA.

Introducio: A MPS VI é uma doenca lisossomal de sobrecarga, rara e fatal.
A terapia de substitui¢do enzimdtica com a rhASB (galsulfase) mostrou resul-
tados positivos nos ensaios clinicos realizados. Este estudo reflecte os resulta-
dos do ensaio clinico aberto, de fase 3 / extensdo. Material e Métodos: A
eficdcia e a seguranca foram avaliadas em estudo clinico aberto, de fase 3 /
extensdo, durante 96 semanas. Os pardmetros de avaliacdo incluiram o teste
de marcha em 12 minutos (12MWT), teste de subida de escadas em 3 minutos
(B3MSC), os niveis urindrios de glicosaminoglicanos (GAGs) e a funcdo pul-
monar. Resultados: Os doentes que receberam rhASB (n=19) melhoraram
em média 183 m = 26 m (SE) desde o inicio até a semana 96 no 12MWT
(p < 0,001). O grupo placebo (n=18), que transitou para formaco activo na
semana 24, melhorou em média 117 m = (SE) desde a semana 24 até a sema-
na 96 (p <0,001). Foram observadas melhoria semelhantes na taxa de subida
de escadas ( 3MSC) (p<0,001). Ambos os grupos demonstraram uma redugdo
sustentada nos niveis de GAGs urindrios apds o inicio do tratamento com
rhASB. A capacidade vital forcada melhorou no grupo de tratamento com
rhASB em 0,11 L/min + 0,05L/min (média, SE) desde o inicio até a semana
96 (p=0,039), e no grupo placebo em 0,07 L/min + 0,02L/min ( média, SE)
desde a semana 24 até a semana 96 ( p<0,001). Cinco doentes apresentavam
um atraso no desenvolvimento pubertdrio (escala de Tanner), com evolugdo
positiva na semana 96. Verificou-se um aumento na altura em 95% dos doen-
tes. 90% dos doentes desenvolveram anticorpos anti thASB , 26% desenvol-
veram anticorpos neutralizantes da enzima, 39% anticorpos neutralizantes da
ligagdo ao receptor e 55% desenvolveram uma resposta IgE persistente. Esta
resposta ndo se associou a reac¢des relacionadas com a perfusdo ou auséncia
de beneficio clinico. Conclusodes: Esta informacdo suporta uma melhoria
continuada na resisténcia, fun¢do pulmonar e niveis urindrios de GAGs com
um perfil aceitdvel de seguranca.

Palavras-chave: Mucopolissacaridose tipo VI, terapia enzimadtica de subs-
tituigdo.

Comunicacoes Orais - 5 de Outubro (sexta-feira)
08:00-09:00

Area - Pediatria Ambulatéria

CO70- Operaciao STOP: Seguranca no Transporte e Orientacdes de
Prevenciao

Alexandra Luz', Silvia Bacalhau', Rui Passadouro?, Pascoal Moleiro'. 1- Ser-
vico de Pediatria do Hospital de Santo André (HSA), EPE, Leiria; 2- Centro
de Sadde Arnaldo Sampaio, Leiria.

Introducgdo: Os acidentes rodovidrios permanecem a principal causa de
mortalidade infantil. A utilizacdo dos sistemas de reten¢do (SR) adequados,
bem como a observacdo das regras bésicas de seguranga, permitem reduzir
significativamente a percentagem de mortes e de ferimentos graves. Objec-
tivo: Estudar o comportamento dos condutores relativamente ao transporte de
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criangas no automével. Material e Métodos: Estudo observacional trans-
versal com vertente exploratdria realizado durante o més de Junho de 2007,
com a colaboracdo da Policia de Seguranca Piblica de Leiria. Foi efectuada
a paragem dos condutores transportando criangas dos 0 aos 15 anos, a porta
de infantdrios e escolas do 1° Ciclo do Ensino Bdsico da cidade de Leiria.
Entrega de folheto informativo com regras de seguranca rodovidria infantil.
Resultados: Foram incluidas 250 criangas, com idade média de seis anos e
distribui¢do equalitdria entre sexos. Em mais de dois tercos dos casos o con-
dutor era a mle, e cerca de metade dos veiculos transportava duas ou mais
criancas. Aproximadamente 80% das criancas com menos de 12 anos e altu-
ra inferior a 1,50m utilizava SR, sendo esta relac@o estatisticamente significa-
tiva (p<0,005), embora menos de metade realizasse o transporte correcta-
mente. Das criancas que ndo utilizavam SR, cerca de 15% viajava completa-
mente a solta. Verificou-se que abaixo dos 18 meses de idade, quase a totali-
dade das criangas era transportadas voltadas para a frente (p<0,005). Eram
incorrectamente transportadas no banco da frente 5% das criancas. Viajavam
com mais de um erro no transporte 1/5 das criangas. O erro global mais fre-
quente foi a presenca de folga no arnés do SR. No grupo das cadeiras de apoio
e dos bancos elevatdrios, o erro mais frequente foi a colocagdo da precinta
diagonal, com cerca de metade das criangas a viajar com esta precinta por
baixo do brago. Conclusdes: Apesar da utilizacdo frequente dos SR, verifica-
se que o transporte das criancas € ainda feito de forma incorrecta, quer por ma
utilizacdo destes dispositivos, quer por desrespeito das regras bdsicas de
seguranca.

Palavras-chave: Prevencao rodovidria, crianca, sistema de retencdo.

CO71- Avaliacao da ansiedade em criancas e adolescentes com excesso
ponderal e obesidade

Mafalda Sampaio', Otilia Cunha', Ana Luisa Pinto’, Paula Jodo Pinho’,
Elizabeth Marques®, Arménia Oliveira', Virginia Monteiro', Miguel Costa'. 1-
Servigo de Pediatria (Directora: Dr* Ana Maria Ribeiro); 2- Psicologia; 3-
Nutri¢do. Hospital de Sao Miguel, Oliveira de Azeméis.

Introducdo: Os distirbios da ansiedade constituem o grupo de problemas
psiquidtricos mais frequentes em criangas e adolescentes, com uma prevalén-
ciade 5 a 18%. Podem levar a perturbacdes do desenvolvimento psicolégico
e disfuncdo social, pelo que o diagnéstico atempado € fundamental. Muitas
vezes associados as doengas crénicas, como a obesidade, podem influenciar
a eficdcia das intervencdes terapéuticas. Objectivo: Avaliar a presencga e grau
de ansiedade numa populagdo de criangas e adolescentes com excesso ponde-
ral e obesidade seguidas em Consulta Hospitalar. Material e Métodos:
Estudo de criancas e adolescentes com excesso ponderal e obesidade (IMC >
P85 e IMC > P95, respectivamente, critérios CDC), as quais foi aplicado o
questiondrio STAIC (State-Trait Anxiety Inventory for Children) — versdo
ansiedade-traco. Varidveis analisadas: idade, sexo, ano de escolaridade,
ndimero de retengdes escolares, indice de massa corporal referido ao percentil
50 para o sexo e idade, percentil de ansiedade-traco. Andlise estatistica atra-
vés do programa SPSS 14.0. Resultados: Amostra constituida por 130 crian-
cas e adolescentes, com idade média de 12,5 anos (8-10 anos), sendo 72
(554%) do sexo feminino. Resultados do STAIC/ansiedade-traco acima do
percentil 50! verificaram-se em 58 (44,6%) criangas. Nao foram encontradas
diferencas estatisticamente significativas entre o percentil de ansiedade-traco
e o grau de obesidade (ANOVA p=0,544), o sexo (p=0,883) e o niimero de
retengdes escolares (p=0,215). Conclusées: Constata-se que na amostra ana-
lisada a prevaléncia de ansiedade € superior a descrita para a populac@o
pedidtrica geral. Os autores pretendem alertar para a importancia de avaliar o
impacto desta co-morbilidade em criangas e adolescentes com obesidade,
com o intuito de se utilizarem estratégias que promovam a modificacdo cog-
nitivo-comportamental, optimizando a eficdcia das intervengdes terapéuticas.
Realcam a importancia de uma equipa multidisciplinar na orientacdo desta
populacdo, onde se inclua a abordagem psicoldgica.

Palavras-chave: Obesidade, ansiedade.

CO72- Hipercolesterolémia familiar na infincia: caracterizacao clinica e
estudo genético molecular

S Martins', I Gaspar’, I Gomes?, AP Mourato', H Loretol, M Simiao’, AC
Alves’, AM Medeiros’, S Silva’, M Bourbon’, H Santos?, A Cabral', A Gaspar'.
1- Consulta de Prevenc@o de Doengas Cardiovasculares, Servico de Pediatria,
Hospital de Santa Maria; 2- Consulta de Genética Médica, Servico de Gené-
tica, Hospital de Santa Maria; 3- Unidade de Investigacdo Cardiovascular,
Instituto Nacional de Satde Dr. Ricardo Jorge. Lisboa.



Introdugdo: A hipercolesterolémia familiar (HF) € uma doenga de trans-
missdo autossémica dominante, geralmente causada por mutacdes no gene
LDLR (low density lipoprotein receptor), que cursa com elevacdes do coles-
terol total e colesterol LDL e que estd associada a aterosclerose e doenca
cardiovascular prematuras. Objectivos: Caracterizacdo clinica e molecular
das criancas com HF seguidas na consulta e avaliagdo da resposta a interven-
cdo teraputica. Material e Métodos: Revisdao dos processos clinicos das
criancas com diagndstico definitivo ou provavel de HF com recolha dos
dados relativos a antecedentes pessoais e familiares, exame objectivo, perfil
lipidico antes e apds a implementacdo de terapéutica dietética e/ou farma-
coldgica e terapéutica efectuada. Realizou-se estudo genético por andlise
molecular de muta¢des nas criancas e nas suas familias no ambito do Estudo
Portugués de Hipercolesterolémia Familiar. Andlise estatistica descritiva dos
dados e aplicag@o do teste t-student (varidveis continuas; nivel de signifi-
cancia 5%). Resultados: Foram incluidas 36 criangas (20 familias), 56% do
sexo masculino. Idade na primeira consulta (média + DP): 8,9+4.3 anos.
Todas as criangas tinham antecedentes familiares de hipercolesterolémia e
53% de doenca cardiovascular prematura. Colesterol total inicial de
281,7+80,2 mg/dL e colesterol LDL inicial de 224,4+40,7 mg/dL. Todas as
criangas receberam aconselhamento dietético e alterac@o de estilos de vida e
22% das criangas iniciaram terapéutica com estatinas. Apés inicio da terapéu-
tica o colesterol total diminuiu para 202,2+70.4 mg/dL e o colesterol LDL
diminuiu para 152,5+39.3 mg/dL, reducdo estatisticamente significativa
(p<0,01). O estudo genético molecular revelou uma mutagio no gene LDLR
em 12 familias. Em 3 familias ndo houve identificacdo de mutagdes e em 5
familias o estudo molecular estd ainda em curso. Conclusdes: A intervengio
terapéutica dietética, de estilos de vida e farmacoldgica é eficaz na
diminuicdo significativa dos valores de colesterol total e LDL nas criangas
com HF. O estudo molecular das muta¢des permite a identificacdo de familia-
res em risco de aterosclerose prematura. O diagnéstico na infancia permite
um inicio precoce das modificacdes de estilos de vida, intervencgdo dietética
e farmacoldgica que poderd contribuir no futuro para uma redugdo na morbi-
lidade e mortalidade associadas a esta doenca.

Palavras-chave: Hipercolesterolémia familiar, crianca.

CO73- Desporto e hipertensao arterial — o paradoxo nos adolescentes ou
so rebeldia?

Bruno Dinis, Miguel Furtado, José Galveia, David Nora, Nelson Oliveira,
Jodo Rossa. Alunos do 6° Ano do Curso de Medicina da Faculdade de Cién-
cias Médicas da Universidade Nova de Lisboa.

Introducdo: A hipertensdo arterial (HTA) é um problema grave em satdde
publica, afectando cada vez mais os jovens. O exercicio fisico estd descrito
como tendo um papel protector em relacdo aos valores de Pressdo Arterial
(PA). Objectivo: Caracterizar uma populagdo de adolescentes, praticantes de
actividade fisica frequente, relativamente aos seus valores de PA e Indice de
Massa Corporal (IMC). Material e Métodos: Estudo descritivo transversal e
observacional, com uma amostra de conveniéncia, constituida por 225 ado-
lescentes (16897, 57-?), entre 15 e 17 anos (15,8 +£0,77), praticantes de mais
de 2 horas semanais de uma modalidade seleccionada, numa instituicdo des-
portiva, iniciada antes de 1 de Margo de 2007. Aplicdmos um pequeno
questiondrio (avaliando: modalidade praticada, frequéncia da pratica, data de
inicio, intensidade, medi¢ao da PA no dltimo ano e medicacio), efectudmos 3
medigdes de PA, com intervalos de 5 minutos, e avalidmos peso e estatura.
Resultados: Verificimos que 22% (49) dos jovens apresentaram valores de
PA = p95 e 12% (26) no intervalo [p90, p95]. Seis eram obesos e 13 tinham
excesso ponderal. Encontrdmos diferengas nos valores de pressdo arterial
sistélica (PAS) em fungdo de sexo (p=0,0000), modalidade (p=0,0316) e fre-
quéncia da pratica desportiva (p=0,0473) e nos de pressao arterial diastdlica
(PAD) para a modalidade (p=0,0101) e frequéncia da pratica desportiva
(p=0,0021). Quando cruzamos as categorias de (PAS) Conclusdes: A preva-
Iéncia de valores da PA =P95 foi concordante com estudos realizados em Por-
tugal, sendo superior a alguns estudos internacionais em jovens ndo despor-
tistas. Este facto permite-nos concluir que os jovens da nossa amostra ndo
evidenciam efeitos benéficos da prética desportiva nos valores de PA.

Palavras-chave: Hipertensdo, pressdo arterial, jovens, desporto, fndice de
Massa Corporal.

CO74- Motivos de referenciacio a consulta de Cardiologia Pediatrica de
um Hospital Central

Ana Luisa Neves, Susana Lima, Sofia Martins, Edite Gong¢alves, Maria Jodo
Baptista, Jodo Luis Barreira, Ana Maria Maia, José Carlos Areias. Servicos

Acta Pediatr Port 2007:38(5):521

de Pediatria e de Cardiologia Pediétrica; Unidade Auténoma de Gestdo da
Mulher e da Crianca, Hospital de Sao Joao, EPE; Porto.

Objectivo: Caracterizagdo dos doentes referenciados a consulta de Cardio-
logia Pedidtrica de um Hospital Central, entre 1 de Janeiro e 31 de Dezembro
de 2006, tendo como objectivo conhecer a realidade deste centro de referen-
ciacdo no Norte do Pafs. Material e Métodos: Revisdo dos processos refe-
rentes as primeiras consultas de Cardiologia Pedidtrica. Foram avaliados os
seguintes parametros: motivo (sopro, arritmia, dor tordcica ou sincope), ida-
de, sexo, drea de residéncia, proveniéncia, tempo médio de espera, meios
auxiliares de diagnéstico, diagndstico, tratamento e orientacdo. Resultados:
Das 1625 consultas efectuadas foram analisados 1404 processos de consulta.
A idade média foi de 3 anos (desvio padrdo 1,58), com predominio do sexo
masculino, pertencendo na maioria ao distrito do Porto. A referenciagao foi
maioritariamente hospitalar e o tempo médio de espera 2 semanas. A grande
maioria dos doentes efectuou electrocardiograma (91%) e ecocardiograma
(97%) na primeira consulta. Foram excluidos 356 doentes com diagndstico
prévio de cardiopatia. A maioria das criancas referenciadas (75%) ndo tinha
cardiopatia. Destas, o motivo mais frequente de pedido de consulta foi sopro
cardiaco (59%), seguido de suspeita de arritmia (11%), dor tordcica (5%) e
sincope (4%). Dos doentes referenciados por sopro, a maioria tinha sopro ino-
cente (34%), 10% tinham comunicacdo interventricular, 7,6% foramen oval
patente, 4,2% comunicagdo inter-auricular e 3,2% canal arterial patente. A
suspeita de arritmia confirmou-se em 51% dos casos; dos doentes enviados
por dor tordcica, a maioria ndo tinha patologia (73%). Dos doentes enviados
por sincope, 16% apresentavam arritmia. De todos os doentes referenciados,
5% necessitaram de tratamento, sendo que 52% tiveram alta, orientados para
o seu médico assistente, na primeira consulta. Conclusées: O motivo mais
frequente de referenciagdo a consulta de Cardiologia Pedidtrica foi sopro car-
diaco. Destes, 33% tinham patologia cardiaca. A suspeita de arritmia confir-
mou-se em 51% dos doentes enviados por este motivo. Dos doentes referen-
ciados por sincope, 34% tinham patologia. A dor tordcica esteve associada a
patologia em apenas 24% dos casos. Neste estudo demonstramos que uma
elevada percentagem de criangas referenciadas apresentava patologia car-
diaca, pelo que, a referenciacdo permitiu adequar o seguimento a doenga sub-
jacente.

Palavras-chave: Cardiopatia congénita, sopro, arritmia.

Area - Reumatologia

CO75- Lupus eritematoso sistémico: experiéncia da consulta de pedia-
tria do Hospital de Sdo Marcos

Bernarda Sampaio, Ana Antunes, Henedina Antunes. Consulta Externa, Ser-
vico de Pediatria do Hospital de Sdo Marcos, Braga.

Introducdo: O lupus eritematoso sistémico (LES) ¢ uma doenga multissis-
témica, crénica, progressiva, de etiologia desconhecida, que acarreta grande
morbilidade. Material e Métodos: Estudo retrospectivo dos processos clini-
cos dos doentes com LES seguidos no nosso Hospital no periodo compreen-
dido entre 1 de Janeiro de 2000 e 31 de Maio de 2007. Foram analisadas as
seguintes varidveis: sexo, idade, manifestacdes iniciais da doencga, tempo
desde o primeiro sintoma aos critérios de LES, sintomatologia, achados ao
exame objectivo, alteracdes laboratoriais e teraputica. Resultados: As 5
doentes, todas caucasianas, iniciaram os primeiros sintomas entre os 5 anos e
os 15 anos (mediana da idade: 11 anos). Em uma doente a demora diagnosti-
ca foi de dois anos, sendo nas restantes inferior a um ano. Duas criangas apre-
sentavam maes com diagndstico de artrite reumatdide. Das manifestagdes
clinicas iniciais, as mais frequentes foram as constitucionais (80%), seguidas
das musculo-esqueléticas (60%). Quatro das doentes apresentaram exantema
malar e 3 fotossensibilidade. Quatro doentes manifestaram artralgias. Trés
doentes apresentaram hematuria e proteintria nefrética, dos quais dois com
insuficiéncia renal, tendo sido efectuada bidpsia renal que tinha critérios de
glomerulonefrite proliferativa difusa. Uma doente apresentou hemiparesia
direita, traduzida em meningite asséptica e presenca de bandas oligoclonais
positivas no liquido cefalo-raquidiano bem como lesdes periventriculares de
hipersinal em T2, tendo efectuado tratamento com imunoglobulinas e rever-
tido a disfuncdo motora. O derrame pericdrdico foi ide! ntificado em uma
doente e o derrame pleural unilateral surgiu em duas. As alteragdes hematols-
gicas foram anemia hemolitica (1), anemia normocrémica normocitica (1) e
leucopenia (1). Todas apresentaram anticorpos antinucleares, tendo o padrao
mosqueado sido o mais frequente (3), seguido do homogéneo (2). Os anticor-
pos anti-ADN de dupla hélice encontram-se presentes nas cinco e os anti-
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Smith em duas. Uma doente apresentava anticorpo antifosfolipideo. Actual-
mente todas se encontram medicadas com corticéide, associados a imunossu-
pressores em duas doentes e a plaquinol em uma doente. Conclusdes:
Salienta-se a raridade do diagnéstico de LES em idade precoce em duas doen-
tes, bem como uma demora diagndstica em quatro doentes inferior a um ano.
Salienta-se a apresentagdo rara de neuropatia periférica e meningite asséptica
como manifesta¢do que condicionou o diagnéstico e sua resolu¢do com imu-
noglobulinas e fisioterapia.

Palavras-chave: Lupus eritematoso sistémico, raro, idade, neuropatia perifé-
rica.

CO76- Papel do polimorfismo -308 do promotor do gene do TNF alfa na
susceptibilidade e padrao de actividade da artrite idiopatica juvenil
Paula Costa', Ana Filipa Mourdo*’, Joana Caetano-Lopes’, Artur Sousa', Jodo
Cavaleiro®, José Teles’, Joana Lopes’, Helena Canhdo**, Maria José Santos’,
Patricia Pinto®, Iva Brito®, Paulo Nicola’, J. Teixeira da Costa*, J. Gomes Pe-
dro', M. Viana de Queiroz*, José Melo Gomes®, Jaime C. Branco?, Jodo Eurico
Fonseca®**. 1- Servi¢o de Pediatria do Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-
Unidade de Artrite Reumatdide do Instituto de Medicina Molecular, Lisboa;
3- Servigo de Reumatologia do Hospital Egas Moniz, Lisboa; 4- Servico de
Reumatologia do Hospital de Santa Maria, Lisboa; 5- Servico de Reumatolo-
gia do Hospital Garcia de Orta, Almada; 6- Servigo de Reumatologia do Hos-
pital de Sdo Jodo, Porto; 7- Unidade de Epidemiologia, Instituto de Medicina
Preventiva da Faculdade de Medicina de Lisboa; 8- Instituto Portugués de
Reumatologia, Lisboa. *Bolsa de Investigagdo AstraZeneca/Faculdade de
Medicina de Lisboa.

Introducio: A etiologia da artrite idiopdtica juvenil (AlJ) é desconhecida. O
factor de necrose tumoral alfa (TNF) tem um papel importante na fisiopato-
logia da AlJ, pelo que € possivel que alguns polimorfismos do gene do TNF
possam ser relevantes na susceptibilidade e padrdo de actividade da doenca.
Objectivo: Analisar se o padrao de actividade da AlJ e os niveis séricos de
TNF sao influenciados pelos polimorfismos na posi¢do -308 do promotor do
gene do TNF. Material e Métodos: Recrutaram-se doentes com o diagnéstico
de AlJ seguidos em alguns centros de Reumatologia Pedidtrica do pais, aos
quais se aplicou de forma transversal um protocolo que inclufa dados demo-
graficos, avaliacdo clinica e avaliacdo do estado funcional, utilizando a versao
portuguesa do Childhood Health Assessment Questionnaire (CHAQ). Fez-se
colheita de amostra sanguinea para avaliar a velocidade de sedimentacdo, a
concentracdo sérica de TNF e para extraccdo do ADN para determinac@o do
gendtipo da posi¢do -308 por RFLP. Foi efectuada a genotipagem do mesmo
polimorfismo em amostras de sangue de controlos sauddveis. Resultados:
Avaliados 80 doentes avaliados, 52 doentes do sexo feminino, com idade
média de 12,6 £ 5,9 anos. Cinquenta e um doentes apresentavam a forma
oligoarticular, 15 poliarticular, 7 sistémica, 3 artrite relacionada com entesite
e 2 apresentavam artrite psoridtica. No grupo de estudo, 66 (82,5%) doentes
apresentavam o gendtipo -308 GG e 13 (17,5%) os gendtipos -308 GA/AA.
No grupo controlo 48 individuos (75,0%) apresentavam o genétipo -308 GG
e 16 (25,0%) os gendtipos -308 GA/AA. Os doentes com o subtipo poliarti-
cular apresentavam uma frequéncia mais elevada do gendtipo -308GA/AA
(40%) do que os doentes com a forma oligoarticular (8%). Os doentes com o
gendtipo -308 GA/AA apresentavam menor capacidade funcional quando
comparados com os doentes com o gendtipo GG (CHAQ=0,58+0,71 vs
0,17+0,34; p<0,05). Apresentavam valores mais elevados de velocidade de
sedimentacgdo (29,4+27.5 vs 13,7+10,6; p<0,05), maior valor na escala visual
analdgica da actividade da doenga (21,7+26,8 vs 14,6+21.5) e niveis séricos
mais elevados de TNF (406,0+598.9 vs 99,6+129.9; p<0,05). Conclusoes: Os
gendtipos -308 GA/AA estdo associados a uma tendéncia para menor capa-
cidade funcional, envolvimento poliarticular, maior actividade inflamatéria e
maior concentracdo sérica de TNF alfa.

Palavras-chave: Artrite idiopdtica juvenil, factor necrose tumoral alfa.

CO77- Distrofia simpatica reflexa — Casuistica
Manuela Campos, Mafalfa Bartolo, Paula Estanqueiro, Lilia Martins, Manuel
Salgado. Consulta de Reumatologia Pediatrica, Hospital Pedidtrico de Coimbra.

Introducdo: A distrofia simpatica reflexa (DSR) é uma patologia caracte-
rizada por dor numa ou mais extremidades, associada a alteracdoes vasomo-
toras e/ou tréficas. Embora ndo seja rara, € subdiagnosticada na idade pedia-
trica. Objectivos: Caracterizar a populacdo de criancas observadas na Con-
sulta de Reumatologia Pedidtrica (CRP) por DSR, sua frequéncia, tempo
decorrido até ao diagndstico, as investigacoes e atitudes prévias ao diagnds-
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tico, evolucdo clinica, frequéncia de recorréncias e sequelas. Material e
Métodos: Estudo observacional descritivo retrospectivo no periodo de
Jan.1993 a Fev. 2007. Varidveis estudadas: sexo; idade de inicio dos sinto-
mas; clinica; tempo de evolugio; exames complementares; terapéutica; evo-
lucdo; recorréncias e sequelas. Considerou-se DRS a presenca de dor severa
e continua, desproporcional ao evento precipitante e > 1 caracteristica de dor
neuropdtica e > 1 sinal de disfun¢do autonémica. Resultados: Em 15 anos
forma observados 1078 doentes, dos quais 37 casos eram DSR (3.4%); 84%
eram sexo feminino; a média de idades foi de 11.6 anos. O membro inferior
foi afectado em 65% dos casos. Havia referéncia a um factor precipitante pro-
véavel em 51% dos casos e problemas psicocossociais em 65%. Ja tinham rea-
lizado algum tipo de avaliacdo 92% e em 62% tinha sido efectuada imo-
bilizacdo. O tempo médio de demora até ao diagndstico foi de 6 meses. Das
18 cintigrafias realizadas, 17 revelaram hipofixacdo. Foi instituida tera-
péutica farmacoldgica em 65%, bloqueio simpatico em 8% e fisioterapia em
78%. Foi pedida avaliac@o pela Pedopsiquiatria em 54% dos casos. O tempo
médio até resolu¢ao dos sintomas foi de 6 meses. Os doentes com diagndstico
precoce, até aos 2 meses, tiveram uma média de tempo de recuperacdo de 5.1
meses, versus 7,7 meses nos restantes. Cinco doentes recidivaram e s6 um
ficou com sequelas (amiotrofia). Conclusdes: A DSR representa 3.4% das
primeiras consultas de Reumatologia Pedidtrica do HPC (é 3° motivo mais
frequente de consulta). Verificou-se um atraso médio diagndstico de 6 meses,
durante os quais se realizaram frequentemente exames complementares de
diagnéstico desnecessdrios assim como atitudes que poderdo exacerbar o pro-
blema.

Palavras-chave: Distrofia simpdtica reflexa, sindrome da dor regional
complexa, algoneurodistrofia, atrofia de Sudek.

Arga — Cirurgia

CO78- Técnica de Nuss no tratamento de pectus excavatum. Revisiao de
38 casos

Silva AR', Henriques-Coelho T'?, Morgado H', Correia-Pinto J'*, Garcia M',
Mariz C', Carvalho JL', Bessa-Monteiro A'. 1- Servico de Cirurgia Pedidtrica,
Hospital de Sdo Jodo, Porto; 2- Servico de Fisiologia da Faculdade de
Medicina da Universidade do Porto; 3- Instituto de Investigacdo em Ciéncias
da Vida e da Saide (ICVS), Escola de Ciéncias da Sadde, Universidade do
Minho, Braga.

Introducdo: O pectus excavatum é a deformidade da parede tordcica mais
frequente entre criancas e adolescentes. Nos tltimos anos, a técnica de Nuss
tem-se revelado como uma abordagem eficaz e com baixa taxa de com-
plicacdes no tratamento de doentes com pectus excavatum. Recentemente,
Lawson e Col validaram um inquérito simples e de facil aplicabilidade para
avaliar o impacto na qualidade de vida dos doentes tratados pela técnica de
Nuss. Objectivo: Aplicar este questionario aos doentes tratados no nosso hos-
pital. Material e Métodos: Os 38 casos operados no Servico de Cirurgia
Pedidtrica do Hospital de Sdo Jodo foram revistos retrospectivamente quanto
aos dados demogrificos (sexo, idade a data da cirurgia) e relativos ao
procedimento cirtrgico (indicacdo, tempo de internamento, tempo até
remo¢do de barra, complicagdes). A qualidade de vida foi avaliada pela
aplicacdo do Questiondrio de Avaliacdo de Pectus Excavatum (QAPE, Lawson
et al. J Pediatr Surg 2003) por contacto telefénico. O teste Mann-Whitney
Rank Sum foi utilizado para comparar a qualidade de vida pré e p6s cirurgia.
Resultados: Dados demograficos (N=38) - Sexo: M=28; F=10 Procedimento
cirdrgico (N=38) - Idade Média: 13,1 (4-18 anos) Indicacdo: Estética (n=36);
Infeccdo Respiratéria Recorrentes (n=1); Compressdo Ventriculo Direito
(n=1) Tempo Internamento: Média: 7,9 (6 a 16 dias) Complica¢des (n=5):
Pneumotdrax, Enfisema subcutaneo, Sindroma de Horner, Atelectasia pulmo-
nar, Infec¢do respiratéria Pacientes com Barra: 15/38 Tempo com a Barra
Meédia: 24,1 (20 a 29 meses) Qualidade de Vida (N= 20) Pré-Cirurgia Pds-
Cirurgia QAPE, Lawson et al Mediana p<0,01 1 Aspecto geral (A) 3 1 * 3 Fi-
car com o térax assim como estd (A) 3 1 * 2 Aspecto sem camisola (A) 3 1 *
4 Os colegas trocam de mim (B) 3,5 4 * 5 Evito situa¢des devido ao meu térax
(B) 34 * 6 Escondo o térax (B) 3 4 * 7 O aspecto do térax incomoda-me (B)
3 4 * 8 Sinto vergonha (B) 3 4 * 9 Sinto-me mal comigo préprio (B) 3 4 * 10
Limitagdo no exercicio fisico (B) 4 4 11 Dificuldades respiratéria (B) 4 4 12
Cansaco fécil (B) 4 4 Escala A: 1 — muito contente; 2 — quase sempre contente;
3 — quase sempre infeliz; 4 — muito infeliz; Escala B: 1 - sempre; 2 — frequen-
temente; 3 — as vezes; 4 — nunca. * vs Pré-Cirurgia, p<0,01. Conclusdes: A
aplicacdo do QAPE demonstrou diferencas estatisticamente significativas na



maioria das questdes relacionadas com o impacto da cirurgia na qualidade de
vida. A andlise desta série permite-nos concluir que, para além dos beneficios
de um procedimento mini-invasivo, a técnica de Nuss apresenta vantagens na
auto-estima do paciente bem como no relacionamento interpessoal.

Palavras-chave: Pectus excavatum, técnica de Nuss.

CO79- Queimaduras na Crianca. A experiéncia do Servico de Cirurgia
Pediatrica do Hospital de Sao Joao

AR Silva, M Garcia, JM Junior, C Mariz, A Bessa-Monteiro. Servi¢o de
Cirurgia Pedidtrica, UAG da Mulher e da Crian¢a Hospital Sdo Jodo, Porto.

Introducio: As lesdes traumdticas por queimadura sdo extremamente fre-
quentes e causa importante de mortalidade e morbilidade em idade pedidtrica.
Faz parte da nossa vivéncia didria, no Servi¢o de Urgéncia, no Internamento
e na Consulta Externa, a abordagem inicial e das diversas fases do tratamento
e evolugdo de criangas queimadas. Objectivo: Dar a conhecer a experiéncia
do Servico de Cirurgia Pedidtrica no periodo entre Janeiro de 2001 e Janeiro
de 2007, no que respeita a criangas internadas com diagndstico de queima-
dura. Material e Métodos: Tendo como suporte a consulta de processos
clinicos arquivados, e informacdo fornecida pelo Servico de Estatistica do
Hospital Sao Jodo, foi feito um estudo retrospectivo com base em dados de
internamento por Queimadura, entre Janeiro de 2001 e Janeiro de 2007
(n=590). Os parametros avaliados foram: idade e sexo das criancas afectadas,
tempo médio de internamento, agente da queimadura, regido anatémica, per-
centagem de drea corporal atingida, classificacdo em grau e gravidade (mi-
nor, moderada e major, de acordo com Critérios de Barret, in Principles and
Practices of Burn Surgery) e necessidade de Bloco Operatério para desbri-
damento cirtirgico ou enxerto de pele. Resultados: A idade média das 590
criangas revistas foi de 3.4 anos de idade sendo a grande maioria do sexo
masculino (-?: 225; d*: 365). O tempo médio de internamento foi de 18,1
dias (Max: 158 / Min: 1). Quanto ao agente da queimadura, 78,8% dos casos,
foram por liquido (sobretudo agua ou sopa), 13,2% por fogo, 5% por contacto
com superficie quente e os restantes 3% por corrente eléctrica ou agentes qui-
micos. Quanto as regides anatomicas envolvidas, grande parte dos doentes
tem atingimento de muiltiplos locais: mados em 24% das criancas, pés em
19,4%, face em 18%, térax em 32%, abdéomen em 8,4%, perineo em 9,7%,
membros superiores em 28,3% e membros inferiores em 20,9%. A percenta-
gem de drea corporal atingida foi, em média, de 8,5%. Cerca de metade das
criangas (52%) teria dreas de queimadura do 1° grau, 89,2% dreas do 2° grau
e 20,8% teriam dreas classificadas como 3° grau. De acordo com os critérios
citados, a larga maioria dos doentes tratados (75,7%) estaria classificado
como de gravidade moderada, sendo que 14,4% (85 criangas) seria de gravi-
dade major, e os restantes 9,9% de importancia minor. Foram intervenciona-
das no Bloco Operatdrio, para desbridamento cirdrgico, 114 das 590 criangas
queimadas, no periodo de tempo em causa. Realizaram-se 109 enxertos de
pele, sendo que 73 foram de pele parcial e 36 de pele total. Conclusdes: Estes
resultados permitem-nos concluir que, apesar dos esfor¢os ao nivel da pre-
vencdo, a lesdo por queimadura continua a ser frequente em idade peditrica.
As criancas mais atingidas t€m idades que rondam os trés anos, havendo um
predominio claro do sexo masculino. As queimaduras mais frequentes sao por
liquidos (dgua e sopa) e envolvem sobretudo o térax, os membros (incluindo
maos e pés) e a face. As queimaduras com dreas do 2° grau foram as mais
habituais, e a percentagem de drea corporal atingida teve um valor médio de
8,5%. A necessidade de desbridamento cirtirgico no Bloco Operatério e a
realizacdo de enxertos de pele mostra bem a gravidade de alguns dos nossos
queimados. As queimaduras classificadas como major continuam a ser fre-
quentes no nosso Servigo (cerca de 14/ano) o que faz pensar na necessidade
de reformular o planeamento de tratamento destes doentes.

Palavra-chave: Queimaduras.

CO80- Cirurgia de alongamento intestinal pela técnica de STEP: um
caso clinico

T Henriques-Coelho, AR Silva, P Guerra, J Monteiro, A Bessa-Monteiro, J
Correia-Pinto. Servico de Cirurgia Pedidtrica, Hospital de Sdo Joao, Porto;
Servigo de Fisiologia da Faculdade de Medicina da Universidade do Porto,
Porto; Servigo de Pediatria, Hospital de Sdo Jodao, Porto; Instituto de Investi-
gacdo em Ciéncias da Vida e da Saidde (ICVS), Escola de Ciéncias da Saude,
Universidade do Minho, Braga.

Introducdo: A sindrome do intestino curto, resultante da perda anatomi-
ca/funcional de parte do intestino, associa-se a mau progndstico. Até recente-
mente, as opg¢des cirdrgicas eram a cirurgia de alongamento intestinal de
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Bianchi e o transplante intestinal, tecnicamente dificeis e com elevada taxa de
complicagdes. Recentemente, Kim e Col. descreveram uma nova técnica de
alongamento intestinal: STEP (Serial Transverse EnteroPlasty). Material e
Meétodos: Apresentamos um caso em que descrevemos a aplicagdo desta téc-
nica cirdrgica. Resultados: Crianca de 6 anos com sindrome do intestino
curto secunddrio a atrésia intestinal tipo IV. Desde o periodo neonatal depen-
dente da alimentacdo parentérica (APT) e com virios episédios de interna-
mento por infec¢des e/ou necessidade de colocacdo de catéter venoso central.
Perante a impossibilidade de diminuir a dependéncia da APT e a perda previ-
sivel de acessos venosos centrais, decidiu-se realizar estudo intestinal con-
trastado para avaliacdo do comprimento e morfologia jejuno-ileal, que reve-
lou dilatacdo de predominio jejunal, pelo que foi proposto para STEP. Pos-
operatério imediato sem intercorréncias. Dois meses ap6s a cirurgia de alon-
gamento intestinal necessitou de realizar fundoplicatura por apresentar reflu-
X0 gastro-esofdgico que impedia o aumento da carga entérica (pela gastros-
tomia). Seis meses apds a cirurgia de alongamento intestinal encontra-se livre
da alimentagdo parentérica fazendo, no momento, apenas alimentacao oral e
entérica continua por gastrostomia 4h/dia. Conclusdes: Tanto quanto é do
nosso conhecimento, este € o primeiro caso de cirurgia de alongamento intes-
tinal pela técnica de STEP realizada em Portugal. Esta técnica podera revolu-
cionar o tratamento de criangas com Sindrome de Intestino Curto com resul-
tados promissores a longo prazo.

Palavra-chave: Sindrome intestino curto; atresia intestinal.

CO81- Apendicite aguda e angioedema severo — raridade clinica
C Novais, S Fernandes, A Bonito Vitor. Servi¢o de Pediatria UAG - MC do
Hospital de S. Jodo EPE; Porto.

Introducdo: O angioedema hereditdrio ¢ uma doenga autossémica domi-
nante devido a um defeito do inibidor da C1 esterase (NCH1). Classicamente
existem duas formas de apresentacdo: uma devido a um defeito na sua sintese
e a segunda devido a producido de NCH1 desfuncional. Tipicamente C2 e C4
estdo diminuidos na fase agudas. Clinicamente cursa com episddios recorren-
tes de angioedema que ndo estd associado a urticdria ou prurido, envolvendo
frequentemente 6rgdo viscerais, que se pode manifestar com edema laringeo
e dores abdominais. Caso Clinico: Crian¢a com 9 anos de idade, que recorre
ao Servico de Urgéncia por dores abdominais intensas, angioedema da face e
membros, associadas a febre e tosse. Ao exame objectivo verificou-se crepi-
tacdes na auscultacdo pulmonar. A ecografia abdominal revelou ascite, a
radiografia do térax demonstrou derrame pulmonar bilateral e condensagdo
bibasal dos pulmdes, mais tarde na TAC pode-se observar aparente abcesso
com gds na drea sub-hepdtica relacionado provavelmente com a ruptura do
apéndice. Iniciou terapia conservadora com ceftriaxone e metronidazole,
perfusdo com dcido aminocapréico, plasma fresco, mas s6 apds duas infusdes
de concentrado de INCH (Barinet®) é que foi notéria a regressdo da dor
abdominal e angioedema subcutaneo. Por apresentar md condicdo clinica, a
equipa cirtrgica decidiu manter tratamento conservador. A resolucdo desta
condicdo clinica foi demorada mas com bom resultado final. No momento
encontra-se a fazer dcido aminocaproico profildtico. Mantém C4 e INCH 1
com niveis baixos. A apresentacdo clinica inicial neste caso foi de dor abdo-
minal grave. A presenca de liquido livre intraabdominal na ecografia e de
edema das ansas intestinais eram sugestivas de angioedema hereditdrio, no
entanto, a dor abdominal intensa acompanhada de contratura e aparecimento
posterior de abcesso sub-hepdtico, leva a pensar na ruptura de uma apendi-
cite. A dor abdominal é muito frequente nestes doentes, sendo um diagndstico
diferencial importante com abdémen agudo, que neste caso particular
coexiste.

Palavras-chave: Dor abdominal, edema, apendicite, angioedema hereditario.

CO82- Estudos pré-clinicos de cirurgia toraco-abdominal sem cicatriz.
Implicacdes para a Cirurgia Pediatrica

E Lima, C Rolanda, T Henriques-Coelho, JM Pégo, JL. Carvalho, J Correia-
Pinto. Servico de Cirurgia Pedidtrica, Hospital S. Jodo, Porto; Servico de
Urologia, Hospital Geral de Santo Ant6nio, Porto; Servico de Gastrenterolo-
gia, Hospital S. Marcos, Braga; Servico de Anestesia, Hospital S. Marcos,
Braga; Instituto de Ciéncias da Vida e da Sadde (ICVS), Escola de Ciéncias
da Satde, Universidade do Minho, Braga.

Introducao: Trabalhos recentes t€m sugerido a possibilidade de realizar alguns
procedimentos intra-abdominais por orificios naturais (NOTES - Natural
Orifices Translumenal Endoscopic Surgery). Objectivos: i) desenvolver uma
nova via transvesical para introduzir instrumentos nas cavidades abdominal e
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tordcica,; ii) testar a viabilidade e utilidade desta via na abordagem da cavidade
abdominal e tordcica; iii) testar o interesse de combinar as vias transgdstrica e
transvesical para realizar procedimentos cirlirgicos mais complexos
(colecistectomia e nefrectomia). Material e Métodos: Foram randomizados
aleatoriamente 40 porcos fémea para 4 protocolos diferentes: A) Acesso intra-
abdominal e biopsia hepdtica por via transvesical (n=10); B) Toracoscopia e
biépsia pulmonar por via transvesical (n=10). C) Colecistectomia por vias
transgastrica e transvesical (n=10); D) Nefrectomia direita por vias transgas-
trica e transvesical (n=10). Em cada um dos protocolos, alguns animais foram
usados para aprendizagem. Uma vez estabelecida a melhor forma de realizar o
procedimento, este repetiu-se em animais consecutivos até finalizar o protocolo
que incluiu estudo de sobrevivéncia (15 dias) nos protocolos A e B. Nos
protocolos C e D, os animais foram sacrificados e autopsiados logo apds a
cirurgia uma vez que o encerramento da incisdo géstrica com endoclips reve-
lou-se ineficaz. Resultados: A via transvesical foi criada utilizando um urete-
rorrenoscopio (Smm) com um canal de trabalho e vérios acessorios. Sob con-
trole cistoscopico, foi criada a porta transgdstrica (protocolos C e D) apds
perfuracdo e dilatacao da parede gastrica com uma faca e um baldo, respecti-
vamente. Na verdade, demonstramos, pela primeira vez, ser possivel o acesso
a cavidade abdominal e tordcica por via transvesical, com intuito cirtdrgico,
através de um procedimento simples, rdpido e seguro, com uma taxa de sobre-
vivéncia de 100%. A combinacdo das vias transvesical e transgdstrica foi
particularmente ttil nas colecistectomias e nefrectomias uma vez que permitiu
uma exposi¢do adequada das estruturas anatémicas. Conclusdes: Os resultados
deste trabalho ddo substrato cientifico para acreditar que uma nova era, que
necessariamente exigird multidisciplinaridade entre especialidades, revolucio-
nard a técnica cirtdrgica dos procedimentos mais comuns a curto prazo, naquilo
que designamos por Cirurgia de Terceira Geragao.

Palavras-chave: Cirurgia de 3" Geracdo; peritoneoscopia; toracoscopia;
nefrectomia; colecistectomia.

’a

Area — Neonatologia

CO83- A sobre-expressdao pulmonar de fgf10 por terapia génica in utero
recapitula a fisiopatologia da CCAM humana

T Henriques-Coelho, S Gonzaga, M Davey, M Endo, P Zoltick, A Leite-
Moreira, J Correia-Pinto, AW Flake. Servico de Cirurgia Pedidtrica do
Hospital de Sdo Jodo, Porto, Portugal; The Children’s Institute for Surgical
Science, Children’s Hospital of Philadelphia, Philadelphia, USA; Servico de
Fisiologia da Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto,
Portugal; Instituto de Investigacdo em Ciéncias da Vida e da Satide (ICVS),
Escola de Ciéncias da Sadde, Universidade do Minho, Braga, Portugal.

Introducdo: A malformac¢do adenomatéide cistica congénita (CCAM) € uma
anomalia do desenvolvimento pulmonar que se caracteriza pela presenca de
cistos pulmonares. Embora tenha sido sugerido que um crescimento aumentado
dos bronquiolos terminais ou a uma falha na maturacdo das estruturas bronqui-
cas pudessem estar na sua origem, a fisiopatologia da CCAM permanece
desconhecida. O factor de crescimento fibroblastico 10 (FGF10) é um factor
produzido pelo mesénquima, fundamental na ramificacdo e morfogénese
pulmonares que reverte a hipoplasia pulmonar in vitro. Objectivo: Investigar o
papel do FGF10 no desenvolvimento pulmonar fetal através da sua sobre-
expressdo no pulmdo murino fetal através de micro-injecgdes guiadas por
ultrassonografia de um vector virico. Material e Métodos: Pulmdes de fetos de
ratos Sprague-Dawley a D15.5 de gestacdo (fase pseudoglandular) foram sub-
metidos a micro-injecgdes intra-pulmonares guiadas por ultrassonografia (20-
40 MHz) de um adenovirus recombinante com FGF10 como transgene e pro-
tefna fluorescente verde (GFP) como gene repérter (Ad-ratFGF10-GFP;
volume=25nL;10*12particulas/mL). A monitorizacdo da CCAM foi realizada
por ultrassonografia pulmonar fetal pré e pds-natal. A morfofologia pulmonar
foi avaliada a D21,5 de gestac@o e 1 semana apds o nascimento. A expressao de
GFP foi determinada por estereomicroscopia de fluorescéncia. Os cistos foram
analisados por imunohistoquimica para o FGF10 e para a actina alfa muscular
lisa (alfa-sma). Resultados: Vinte e cinco dos 35 pulmdes fetais injectados com
Ad-ratFGF10-GFP desenvolveram CCAM e evidenciaram uma marcada
expressdo de GFP no local da injec¢do. Nos pulmdes que ndo expressaram GFP
ndo desenvolveram cistos. Os pulmoes injectados apenas com o vector Virico
sem FGF-10 (Ad-GFP) ndo desenvolveram CCAM. Demonstrdmos que os cis-
tos comunicavam com os espagos aéreos adjacentes e que as células de tipo
bronquiolar que delimitam o limen se encontram rodeadas por uma fina cama-
da muscular lisa, & semelhanc¢a do que ocorre no Homem. A sobre-expressao de
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FGF10 ficou limitada a drea da CCAM. Conclusdes: A sobre-expressdo de
FGF10 no pulmio murino fetal durante a fase pseudoglandular induziu uma
alterago localizada do parénquima pulmonar com formagéo de cistos caracte-
risticos da CCAM. Este novo modelo ird constituir um importante instrumento
de trabalho na drea da CCAM, nomeadamente na avaliagdo de novas terapias
antenatais.

Palavras-chave: Terapia génica fetal; factores de crescimento; desenvolvi-
mento pulmonar.

CO84- Asfixia perinatal na Regido Centro — casuistica de 3 anos
Concei¢do Nunes, Colaboradores dos Hospitais e Maternidades da Regido
Centro.

Introducdo: A asfixia pode causar encefalopatia hipéxico-isquémica (EHI) e
lesdo cerebral permanente. Apesar dos progressos que se tém verificado no
nosso pais, a asfixia € ainda hoje uma importante causa de morbilidade e
mortalidade. Assim, justifica-se e afigura-se necessdria a uniformizagdo de
critérios de diagndstico que nos permitam avaliar a incidéncia, mortalidade e
morbilidade a ela associadas. Objectivo: Determinar a incidéncia, mortali-
dade e morbilidade da asfixia perinatal na Zona Centro. Material e Métodos:
Colaboraram neste estudo o Hospital Amato Lusitano, Maternidade Bissaya
Barreto, Centro Hospitalar da Cova da Beira, Maternidade Daniel de Matos,
Hospital da Figueira da Foz, Hospital Infante D. Pedro, Hospital Sto André,
Hospital S. Sebastido, Hospital S. Teoténio e Hospital Sousa Martins. Consi-
derou-se recém-nascido com asfixia um RN de termo ou com peso > 2500g
(se idade gestacional desconhecida) com um ou mais dos seguintes critérios:
morte nas primeiras 24h de vida, excluindo causas especificas; morte em
trabalho de parto; indice de Apgar <3 nos primeiros 5 minutos de vida;
evidéncia de disfuncdo sistémica multiorgdo; inicio precoce de encefalopatia;
imagiologia cerebral compativel. Resultados: De um total de 57498 nasci-
mentos foram incluidos no estudo 69 recém-nascidos com asfixia. A taxa de
asfixia neste periodo foi assim de 1,2/1000 nascimentos e os ¢bitos perinatais
por asfixia foram 0,3/1000. A gravidez foi mal vigiada em 23% das asfixias;
sem consultas em 4% e <6 em 19%. Verificou-se um aumento dos partos
intervencionados, com 43% de cesarianas € 20% de ventosas nas asfixias,
contra 29% e 8% respectivamente no grupo controle. O Indice de Apgar <3
aos 5 min. correspondeu a 20% de 6bitos e 42% de sequelas e aos 10 min.
40% de o6bitos e 33% de sequelas. Verificaram-se convulsdoes em 50% das
asfixias, das quais 65% antes das 12h de vida. Existiu EHI em 97% sendo do
grau I e III em 64%. Na alta 34% tinham exame neurolégico alterado e 20%
tinham falecido. A data da tltima consulta 54% tinham exame normal. Con-
clusdes: Comparativamente ao periodo 2000-2002 a taxa de asfixia desceu
14%. Também a mortalidade perinatal por asfixia desceu 40%.

Palavras-chave: Asfixia, EHI, neonatologia.

CO85- Recém-nascidos com idade gestacional igual ou inferior a 24
semanas — casuistica de 7 anos e comparacio com os resultados nacionais
Artur Sousa, Catarina Nascimento, Margarida Abrantes, Jodo Costa, Carlos
Moniz. Unidade de Neonatologia Departamento da Crianca e da Familia,
Hospital de Santa Maria, Lisboa.

Introducdo: Os recém-nascidos (RN) 24 ou menos semanas de idade gesta-
cional representam o extremo da viabilidade em Neonatologia. A sua sobre-
vivéncia faz-se a custa de morbilidade importante que interessa analisar, para
melhorar os cuidados de sadde e para informar os pais. Material e Métodos:
Estudo retrospectivo transversal, por andlise dos processos clinicos da uni-
dade, de RN com idade gestacional igual ou inferior a 24 semanas, de 2000 a
2006. Recolha de dados demograficos, de morbilidade e mortalidade e
comparac@o com resultados nacionais da base de dados nacional de RN de
muito baixo peso. Resultados: Foram acompanhados desde o nascimento na
unidade (2000-2006), 24 RN com idade gestacional igual ou inferior a 24
semanas (nacional-432): sexo masculino-63%, gemelaridade-29% (nacional
24%). O peso médio ao nascimento foi 619+97g (nacional 2000-2004
634+110g). A mortalidade foi de 58% (nacional-70%). Em 3 casos (13%) foi
necessdrio o transporte neonatal desde o local de nascimento (nacional-12%).
Das gestacoes, 71% foram vigiadas (nacional 56%), tendo 21% sido assisti-
das medicamente (nacional 2000-2004 9%). Em 54% foi feito pelo menos um
ciclo completo de corticoides anteparto. O parto foi vaginal em 83% (nacio-
nal-71%). As morbilidades mais frequentes foram: doenca da membrana
hialina-22 (92%), anemia-18 (75%), hipotensdo arterial-14 (58%), persis-
téncia do canal arterial-13 (54%), hemorragia intraventricular-13 (54%),
sépsis-12 (50%), hiperglicémia-12 (24%), retinopatia da prematuridade-9



(38%), leucomalacia periventricular-2 (8%), enterocolite necrosante-1 (4%).
Anomalias congénitas estavam presentes em 6 casos (25%). Os 22 RN que
ndo faleceram na sala de partos por abstengdo de cuidados terapéuticos foram
submetidos a ventilagdo invasiva — IPPV sem VAF/O 59%, IPPV e VAF/O
32%, VAF/O sem IPPV 9%. A média da durac@o de TET foi de 19+19 dias
(1-68) (nacional 2000-2004 15+20 dias). Em 88% foi feito surfactante
(nacional 81%). Quatro RN (17%) necessitaram de cirurgia durante o inter-
namento. Cinco RN (21%) fizeram corticoterapia para displasia broncopul-
monar e 50% realizaram terapéutica com indometacina. No seguimento 6
criangas estavam normais ou tinham sequelas ligeiras, 2 sequelas moderadas
e 2 sequelas graves. Conclusoes: Apesar de uma mortalidade significativa e
de morbilidade ainda relativamente preocupantes, os resultados parecem-nos
legitimar um investimento neste grupo de RN.

Palavra-chave: Recém-nascido, 24 semanas.

CO86- Abdomen agudo no recém-nascido

Carla Costa', Gustavo Rocha®, Jorge Correia Pinto*, Joaquim Monteiro?,
Hercilia Guimardes™, 1- Servico de Neonatologia, Unidade Auténoma de
Gestdo da Mulher e da Crianga Hospital de Sdo Jodo EPE, Porto; 2- Servico
de Cirurgia Pedidtrica Departamento de Pediatria, Unidade Auténoma de
Gestdo da Mulher e da Crianga Hospital de Sdo Jodo EPE, Porto; 1a- Facul-
dade de Medicina da Universidade do Porto 2a- Escola de Ciéncias da Satde
da Universidade do Minho, Braga.

Introducio: A designacdo “abdémen agudo” refere-se a um grupo de sinais
e sintomas abdominais tradutores de patologia com agravamento rdpido e
necessidade de tratamento médico e/ ou cirtirgico imediato. Geralmente asso-
cia-se a peritonite, obstrucdo, anomalia congénita da parede abdominal ou
sangramento significativo. Objectivos; Avaliacdo da incidéncia, clinica e
evolucdo de recém-nascidos com abdoémen agudo. Material e Métodos:
Andlise dos processos clinicos dos recém-nascidos admitidos na Unidade de
Neonatologia do Hospital de Sdo Jodo, entre 1997 e 2006, que apresentaram,
na admissdo ou durante o internamento, quadro clinico de abdémen agudo.
Resultados: O abdémen agudo teve uma incidéncia de 4,9% (233/ 4743) e
foi motivo de admissdo em 3,1% (149). A clinica foi de peritonite em 78
(33,4%) casos, de obstru¢do em 97 (41,6%), de anomalia da parede abdomi-
nal em 55 (23,6%) e de sangramento em 3 (1,2%). A condi¢do mais frequen-
temente associada a peritonite foi a enterocolite necrosante (n=70), com
maior incidéncia no recém-nascido de pré-termo (74%). As condi¢des mais
frequentemente associadas a obstrucdo intestinal foram a atrésia jejuno-ileal
(n=20) e duodenal (n=15). As anomalias da parede abdominal incluiram
gastrosquisis (n=29) e onfalocelo! (n=26). Os casos de sangramento associa-
ram-se a laceragdo esplénica (n=2) e hepdtica (n=1). O tratamento cirdrgico
foi necessario em 158 (67,8%) casos. Trinta e nove (16,7%) recém-nascidos
faleceram. A co-morbilidade foi elevada, sobretudo no recém-nascido de pré-
termo e de muito baixo peso. Conclusdes: A incidéncia encontrada traduz a
relevancia do abdémen agudo num centro de referéncia de patologia cirtr-
gica. As diversas condic¢des clinicas associadas a abdémen agudo, a maioria
raras, obrigam a abordagem multidisciplinar em centros especializados. A
diminui¢do da morbilidade e mortalidade associadas ao abdémen agudo no
recém-nascido € ainda possivel e implica avangos no diagnéstico e referen-
ciac@o pré-natais, bem como nos tratamentos médico e cirtirgico.

Palavra-chave: Abdémen agudo; recém-nascido.

CO87- The introduction of the Assessment of the Quality of General
Movements (Precht and Hadders-Algra)

Esther de Ru, Dutch senior paediatric physiotherapist. The Physiotherapy
Clinic, Nerja, Spain - with permission of Prof.Dr.M.Hadders-Algra

Introducao: Prof. H.F.R. Precht introduced the Assessment of the Quality of
General Movements in 1990 (1) mrs. Prof Mijna Hadders-Algra has been
involved in research from the beginning. She has been (co)author of many
articles about the assessments of the GM’s and has trained many physiother-
apists and physicians to assess them since. Material e Métodos: What are
general movements? The human fetus and the young infant have a repertoire
of distinct spontaneous movement patterns from 10 wks premenstrual (PM)
age. One set of these movement patterns is known as general movements.
premature GM’s ( from 10-36/38 wks PM), writhing GM"s (36/38- 46/52 wks
PM) and fidgety GM’s ( 46/52 - 54/58wks PM). Object is to present normal
GM’s, the mildly abnormal and the definetely abnormal GM’s. Resultados:
Premature GMs are very variable and the truck participates. Writhing GM’s
have a writhing aspect and compaired to the premature GM’s they are a little
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slower and not as strong and the truck does not participate as much. Fidgety
GM’s are a constant flow of small and elegant movements, irregularly spread
all over the body, equally in head, truck and extremiteit. Observation is only
possible when the infant is in a normal state. The infants movements are
filmed making it possible to observe carefully. GMs are well known world-
wide and are often reffered to in recent literature. The non invasive assess-
ment of the quality of GM’s is easy to use, in the clinic and home situation.
Conclusdes: Mrs. M. hadders-Algra has given me permission to present het
DVD and is willing to come and teach. To learn to assess the quality of GM's
properly a 2 day course is necessary. Literature: 1 Qualitative changes of
spontaneous movements in fetus and preterm infants are marker of neurolo-
gical dysfunction. H. Precht. Early human Development 1990 23. 2- preterm
and early postterm motor behaviour in low-risk premature infants Giovanni
Coini et al also in the journal named above. 3-Quality of general movements
in infancy related to neurological dysfunction, ADHD and aggressive beha-
viour M.Hadders-Algra et al Develop. Med.& Child 1999 41. 4-An early
marker for neurological deficits after perinatel brain lesions Precht et al The
Lancet vol 349 1997 5-Assessment of general movements: towards a better
understanding of a sensitive methode to evaluate brain function in young
infants M Hadders Algra et al Dev. There is much more relevant literature.

Palavra-chave: DVD.

Arga - Pediatria Geral

CO88- Basidiobolomicose subcutinea: desafio diagndstico em area nao
endémica

C Alves', R Martins', H Loreto', M Gongalves', . Almeida’, VS Coutinho’, O
Sequeira’, A Palha’, L Lobo*, Al Lopes', 1- Servi¢o Pediatria, HSM; 2- Ser-
vigo Dermatologia, HSM; 3- Servico Anatomia Patolégica, HSM; 4- Servico
de Imagiologia, HSM. Agradecimentos: aos Drs. Kamal Mansinho (H. Egas
Moniz), Dr Siborro Azevedo (UPA-HSM) e aos colegas da Unidade de
Infecciologia Pedidtrica HSM, pela sua contribui¢@o.

Introducdo: As zigomicoses subcutaneas constituem um grupo de micoses
raras, descritas predominantemente em paises tropicais, pelo que o seu diagnds-
tico poderd constituir um verdadeiro desafio clinico em dreas ndo endémicas.
Caso Clinico: Menina de 4 anos, raga negra, natural da Guiné-Bissau, refe-
renciada para avaliacdo diagndstica de quadro clinico com 3 anos de evolugio,
caracterizado por tumefaccdo da coxa direita, na sequéncia de injeccdo intra-
muscular de anti-paliidico. Na admissdo salientava-se ar triste, emagrecimento,
palidez das mucosas e tumefac¢d@o homogénea, de consisténcia firme e limites
bem definidos, envolvendo de forma continua a coxa direita, regides gliteas,
perineal e dorsal, sem sinais inflamatdrios. Da avalia¢do laboratorial destacava-
se anemia microcitica e hipocrémica, leucocitose com neutrofilia, auséncia de
eosinofilia, trombocitose, PCR:20,2mg/dl, VS:100mm/h, hipoalbuminémia,
hipergamaglobulinémia policlonal e elevagdo de IgE sérica total. A investiga-
¢do etioldgica no plano infeccioso, incluindo hemocultura, urocultura, exame
parasitolégico das fezes, pesquisa de micobactérias no suco gdstrico, prova
tuberculinica, serologia para CMV, EBV e VIH le 2, foi negativa; serologia
duvidosa para Larva migrans visceralis e Schistosoma. Excluiu-se imunodefi-
ciéncia primdria. Os exames imagiolégicos (ecografia Doppler e ressonancia
magnética) revelaram marcado aumento de volume das partes moles, envol-
vendo os planos sub-cutdneo e muscular, com vasculariza¢do da tumefaccdo
referida e captacdo difusa e homogénea do contraste. Efectuou-se citologia
aspirativa, que foi inconclusiva, com negatividade dos exames bacteriolégico
convencional, micolégico e pesquisa de micobactérias. Subsequentemente,
apesar da negatividade da investigacdo efectuada, perante a elevada probabili-
dade diagnéstica de micose subcutanea foi realizada bidpsia cirurgica, cujo
exame histopatoldgico evidenciou ao nivel da derme e do tecido celular sub-cu-
taneo processo inflamatdrio crénico granulomatoso com células gigantes multi-
nucleadas, eosindfilos, neutréfilos, microabeessos e hifas ndo septadas rodea-
das por material eosindfilo (fenémeno Splendore-hoeppli). Os aspectos descri-
tos permitiram o diagndstico de zigomicose subcutanea, o qual viria a ser con-
firmado com o isolamento cultural do respectivo agente (Basidiobolus). Foi
instituida terapéutica com itraconazol (8mg/kg/dia, PO, em curso), com exce-
lente resposta clinica e laboratorial (periodo de seguimento de 10 semanas).
Conclusdes: Salienta-se a importancia do reconhecimento de entidades noso-
16gicas raramente observadas entre nds, como a basidiobolomicose, endémicas
em alguns paises africanos, atendendo aos crescentes fluxos migratérios popu-
lacionais e referenciacdo de criancas provenientes destas dreas.

Palavras-chave: Basidiobolomicose, zigomicose.
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CO89- Pirpura de Henoch-Schonlein — Casuistica do Hospital Pedia-
trico de Coimbra: 1996-2006

Helena Rios, Fernanda Rodrigues, Luis Lemos, Luis Janudrio. Servico de
Urgéncia, Hospital Pedidtrico de Coimbra.

Introducdo: A purpura de Henoch-schonlein (PHS) é a vasculite mais
comum em idade pedidtrica, caracterizada pelo atingimento dos pequenos
vasos da pele, articulacdes e sistemas gastrointestinal e renal. Objectivo:
Andlise dos casos de PHS, diagnosticados no servigo de urgéncia do nosso
hospital. Material e Métodos: Estudo retrospectivo dos casos diagnosticados
entre Janeiro de 1996 e Dezembro de 2006, com andlise do sexo, idade, dis-
tribui¢do anual e sazonal. Nos tltimos sete anos foram também analisados
possiveis factores desencadeantes, manifestacdes clinicas, orientagcdo ter-
apéutica e evolucdo. Resultados: Nos 11 anos foram identificados 229 casos
de PHS, 52% do sexo feminino. A média de idades foi de SA9M (OM—-12A).
A distribui¢@o anual teve uma mediana de 21 casos/ano; 55% dos episddios
ocorreram entre Setembro e Janeiro. Cada crianca veio a urgéncia em média
1,6 vezes. Entre Janeiro de 2000 e Dezembro de 2006, foram analisados 97
casos. Febre e/ou infec¢do respiratdria prévias estavam registadas em 41%. A
plrpura esteve presente em todas as criangas, constituindo a forma de apre-
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sentacdo mais comum (82%). Outras manifestacoes foram: edema subcuté-
neo (41), envolvimento articular (69), gastrointestinal (33), renal (18) e hiper-
tensdo arterial (27). Vinte e quatro criangas necessitaram de internamento,
79% na Unidade de Internamento de Curta Duracdo. A duragdo média de
internamento no Servico de Medicina foi 22,2 dias. Foram reinternadas sete
criangas. Trataram-se com corticoterapia por envolvimento articular e/ou gas-
trointestinal 19%. Vinte e trés porcento mantiveram vigilancia na consulta de
medicina/nefrologia, por hematiria e/ou proteintria persistentes e insuficién-
cia renal aguda (1 caso). Nenhuma apresentou insuficiéncia renal crénica.
Doze porcento mantém ainda seguimento; as restantes ja tiveram alta, sendo
a duracdo média de seguimento! de 13,6M (6M-3A). Nove apresentaram
recidiva, a primeira, em média, aos 6M (2M-2A). As recidivas/complica¢des
foram mais comuns na faixa etdria dos 6 aos 12A. Conclusdes: O nimero de
casos por ano oscilou entre 12 e 28. Os principais motivos de internamento
foram as manifestacdes renais e/ou gastrointestinais. As complicagdes mais
comuns foram hematiria e/ou proteintria persistentes que motivaram segui-
mento na consulta de nefrologia, tendo uma crianca apresentado IRA. Houve
nove recidivas.

Palavra-chave: Pirpura de Henoch-Schonlein.
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POS1- Sindrome de X-fragil. Diagnosticar precocemente para intervir
Susana Soares, Tiago Prazeres, Amélia Moreira, Armandina Silva, Ana Paula
Fernandes. Servico de Pediatria, Centro Hospitalar do Alto Ave, EPE,
Guimaraes.

Introducio: A sindrome de X-fragil ¢ a causa mais comum de atraso mental
de causa familiar (monogénica). Caracteriza-se por uma forma particular de
hereditariedade ligada ao X com aumento da penetrdncia em geracdes
sucessivas. Este fenomeno resulta da expansio de tripletos CGG no gene
FMRI1. Clinicamente, além do atraso de desenvolvimento psicomotor/atraso
mental moderado a grave, estes doentes apresentam uma face peculiar e
macro-orquidia. Caso Clinico: Crianca do sexo masculino de 22 meses de
idade, segundo filho de pais jovens ndo consanguineos que, aos 6 meses de
idade, foi internado por desidrata¢do isonatrémica em contexto de gastroen-
terite aguda e crise convulsiva. A histdria clinica revelou atraso do desenvol-
vimento psicomotor. A histdria familiar permitiu ainda constatar a presenga
de atraso mental da mae. Nessa data, foi valorizada facies peculiar, com
pavilhdes auriculares destacados associadamente ao atraso de desenvolvi-
mento. Estes achados motivaram a pesquisa de mutagio para X-fragil que foi
positiva. A crianca foi orientada para programa de Estimulagdo Precoce.
Todavia, mantém atraso do desenvolvimento psicomotor, sobretudo nas dreas
da motricidade fina e linguagem e foi igualmente feito o diagndstico de
epilepsia, com necessidade de terapéutica anti-epiléptica. Conclusdes: A
idade de diagnéstico do Sindrome de X-frdgil é um indicador do estado de
alerta da comunidade médica para esta patologia e oscila, actualmente, entre
os 32 meses (E.U.A.) e 5 anos (Franga). Salienta-se a importancia de consi-
derar precocemente esta hipdtese diagndstica na avaliagdo da crianca com
atraso do desenvolvimento psicomotor ou atraso mental, tendo em vista a
intervencdo imediata na tentativa de melhorar o progndstico e proporcionar
oportunidade de aconselhamento genético a familia.

Palavras-chave: sindrome de X-frdgil, atraso do desenvolvimento
psicomotor.

POS2- Instabilidade atlanto-axoideia na Sindrome de Down

Guida Gama', Maria Alfaro', Ricardo Moutinho?, Pablo Grande?, José Carlos
Fernandes?, Jorge Pereira’, Isabel Rodrigues' 1- Servigo de Pediatria, Hospital
Distrital de Faro 2- Servi¢o de Radiologia, Hospital Distrital de Faro.

Introducio: A sindrome de Down (SD) € a doenga cromossomica hereditdria
humana mais comum. A instabilidade atlantoaxoideia, caracterizada por uma
mobilidade aumentada da articulacdo entre as duas primeiras vértebras
cervicais, pode ser identificada em cerca de 10-30% destes doentes. Os
autores tém como objectivo identificar os casos de instabilidade atlanto-
axoideia (IAA) em doentes com SD, seguidos na Consulta de Desenvolvi-
mento Infantil do Hospital Distrital de Faro (CDIHDF), correlaciond-los com
eventual sintomatologia acompanhante, histéria de trauma cervical ou cirur-
gia otorrinolaringolégica (ORL) e referenciar os casos suspeitos de lesdo
medular. Material e Métodos: Série de casos de criancas e adolescentes com
SD e idades compreendidas entre 7 ¢ 19 anos (média de 12). Os doentes
foram avaliados por inquérito e exame neuroldgico realizados em consulta e
radiografia em perfil da coluna cervical (posi¢do neutra, flexdo e extensdo).
Resultados: Do total de 45 doentes com SD, seguidos na CDIHDF, foram
integrados 30 doentes no estudo: 16 do sexo feminino e 14 do sexo mascu-
lino. Verificou-se a existéncia de sintomatologia clinica em 16 dos casos
(53,3%), sendo o cansago fécil, torcicolo, incoordenagcdo motora e dores dos
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membros inferiores as manifestacoes clinicas mais comuns. O exame neuro-
16gico ndo revelou alteracdes em 26 doentes e foi inconclusivo em quatro, por
falta de colaboracéo. Houve 16 doentes que foram submetidos a cirurgia ORL
(53,3%) e um foi vitima de trauma cervical. O exame radioldgico da coluna
cervical revelou apenas um caso de IAA sem estreitamento do canal raqui-
diano. H4 ainda a referir que 22 doentes (73,3%) praticam desporto ndo fede-
rado, sendo a natacdo o mais frequente. Conclusdes: Na nossa amostra nao
se verificou uma correlacio estreita entre a presenca de sintomatologia e
TAA, dado o facto de cerca de metade dos doentes estudados apresentarem
sintomatologia e apenas se ter identificado IAA num caso. A radiografia da
coluna cervical € discutivel como método de rastreio, por alguns autores, con-
tudo continua a ser um exame utilizado para identificar restricdes a pratica de
determinadas modalidades desportivas.

Palavras-chave: Sindrome de Down; instabilidade atlanto-axoideia; radio-
grafia cervical.

POS3- Impacto da terapéutica com metilfenidato na qualidade de vida
de criancas com distirbio de défice de atencao com hiperactividade

M Guardiano, P Almeida, P Soares, AM Coelho, V Viana, MJ Guimaraes.
Servigo de Pediatria, UAGMC, Hospital S. Jodo, Faculdade de Medicina,
Porto.

Introducao: O distirbio de défice de atencdo com hiperactividade (DDAH)
¢ um transtorno neurobioldgico com elevada prevaléncia. Caracterizado por
diferentes niveis de desatengdo, impulsividade e irrequietude, tem repercus-
sdes acentuadas a nivel social, académico e emocional. A interferéncia da
sintomatologia na qualidade de vida familiar e pessoal, bem como a melhoria
do rendimento escolar com a abordagem farmacolégica e comportamental,
tornam esta intervengao urgente nas criangas com DDAH. Objectivos: Ava-
liar a gravidade dos sintomas e a qualidade de vida de criangas com DDAH,
antes e um més apds o inicio de terapéutica com metilfenidato. Material e
Meétodos: A amostra é constituida por 36 criangas com o diagnéstico de
DDAH referenciadas as Consultas de Desenvolvimento, Psicologia Infantil e
Pedopsiquiatria desde o inicio de 2006. O Questiondrio de Conners foi
respondido pelos pais antes e um més apds o inicio da terapéutica com
metilfenidato. Foi utilizado um Questiondrio com 23 questdes — PEDS QL -
para avaliacdo da qualidade de vida das criangas em quatro dominios (fisico,
emocional, social e académico) efectuado aos pais nas mesmas visitas.
Resultados: As 36 criancas apresentaram idade média de 8,6 anos (minimo
de 6 e maximo de 14) e predominio do sexo feminino (55,6%). Foi demons-
trada uma forte correlagdo entre a gravidade dos sintomas e a qualidade de
vida das criangas. Apds inicio de terapéutica com metilfenidato foi eviden-
ciada ndo s6 uma reducdo significativa dos sintomas mas também melhoria
da qualidade de vida em todos os dominios avaliados. Conclusdes: O DDAH
tem um importante impacto na qualidade de vida das criangas afectadas
podendo interferir de forma irremedidvel no seu futuro. A terapéutica com
metilfenidato mostrou-se eficaz no controlo da sintomatologia mas também
na promogdo da qualidade de vida das criangas. Serd necessdrio um estudo
prospectivo mais prolongado de forma a avaliar o impacto da medicagao e de
outras abordagens nomeadamente educacionais, psicolégicas e comporta-
mentais na qualidade de vida.

Palavras-chave: Distirbio de défice de atencdo com hiperactividade, tera-
péutica, qualidade de vida.

Area - Infecciologia

POS4- Hemoculturas num Servico de Urgéncia Pediatrica
Marta Oliveira, Maria Jodo Brito, Isabel Daniel, Gongalo Cordeiro Ferreira.
Hospital de Dona Estefania, Lisboa.

Introducdo: A hemocultura é um exame de primordial importancia pelas
implicacdes que tem na abordagem diagnéstica e terapéutica dos doentes,
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pelo que se torna fundamental conhecer em cada institui¢do, a rentabilidade
dos exames requisitados, taxas de bacteriémias e de contaminacdo.
Objectivos: Avaliar a rentabilidade das hemoculturas realizadas no servico
de urgéncia (SU), conhecer a taxa de bacteriemias e a orientagdo dos doentes
e refletir sob os resultados encontrados. Material e Métodos: Estudo
retrospectivo, de hemoculturas colhidas em 2005 e 2006, em doentes até aos
16 anos. Analisou-se nimero de pedidos, contaminagdes e bacteriemias e
destino das criangas. Nas criancas com bacteriémia e alta no servigo de urgén-
cia avaliou-se a idade, diagndstico clinico, terapéutica e evolucdo.
Resultados: Foram processadas 2970 hemoculturas (1089 em 2005 e 1881
em 2006), com uma média de trés por dia. Obtiveram-se 271 (9,1%)
hemoculturas positivas, sendo 60 (22%) bacteriémias e 211 (78%) contami-
nacdes. A taxa de contaminacdes foi 76% em 2005 e 79,6% em 2006. Os
microorganismos mais frequentes das bacteriemias foram: Staphylococcus
aureus (15), Streptococcus pneumoniae (12), Escherichia coli (10), Neisseria
meningitidis (5), Streptococcus agalactiae (3), Serratia (3), Pseudomonas
aerginosa (2), Salmonella typhi (2) e Candida albicans (2). Das 60 criangas
com bacteriémia, 48 (80%) foram internadas e 12 (20%) tiveram alta para o
domicilio. Das criancas com alta para o domicilio, a idade média foi 7 anos
(max-15anos; min-21dias), todas apresentavam febre, excepto o recém-nas-
cido e apenas a trés foi prescrita antibioticoterapia. Destas 12 criangas, cinco
voltaram ao SU, trés foram internadas: febre tiféide (1), pneumonia pneumo-
cocica (1) e artrite séptica (1), duas foram medicadas e enviadas para consulta
e em sete desconhece-se a evolucdo. Conclusdes: A baixa rentabilidade das
hemoculturas e alta taxa de contaminagdes encontrada neste estudo torna
necessdrio a realizacdo de propostas que permitam aumentar a eficdcia deste
exame. Os autores propdem a utilizagdo de um protocolo de colheita de
hemocultura. Por outro lado a existéncia de criancas com bacteriémia que
tiveram alta no servigo de urgéncia carece de uma reflexdo para uma melhor
orientacdo destas criangas no futuro.

Palavras-chave: Hemocultura; bacteriémia; contaminago; protocolo.

POSS5- Imunoglobulina subcutianea. Os primeiros doentes do Hospital de
Criancas Maria Pia

Carla Teixeira, Patricia Dias, Laura Marques. Unidade de Imunologia,
Hospital de Criangas Maria Pia, Porto.

Introducao: A terapéutica substitutiva com imunoglobulina constitui a base do
tratamento de vdrias imunodeficiéncias primdrias, nomeadamente da agama-
globulinemia ligada ao X. A perfusdo de imunoglobulina tem sido efectuada
por via endovenosa, implicando a deslocagdo das criancas ao hospital de dia
com uma periodicidade de 3 ou 4 semanas. A imunoglobulina subcutanea foi
recentemente introduzida em Portugal. A sua administracdo ¢ mais facil e
menos invasiva, permitindo o tratamento domiciliario. Material e Métodos:
Foi iniciado um estudo prospectivo da eficécia e tolerancia da administracdo de
imunoglobulina subcutinea em criancas com agamaglobulinemia previamente
tratadas com imunoglobulina endovenosa, de acordo com um protocolo que
contempla o ensino aos pais e criangas para auto-administragdo domicilidria e
a avaliac@o clinica e analitica seriada. Resultados: A terapéutica com imuno-
globulina subcutanea foi instituida em duas criancas com agamaglobulinemia
ligada ao X, com 10 e 2 anos. Foram observadas uma boa adesdo e boa toleran-
cia dos pais e criangas a nova via de administracdo. Ocorreu apenas um episo-
dio de reaccdo local ligeira ao produto numa crianga. Os niveis pré-infusdo de
IgG obtidos foram em média mais elevados, o que permitiu reduzir as doses de
imunoglobulina administrada. N@o se registaram intercorréncias infecciosas.
Foi fornecido um manual de administrac@o e efectuado ensino do método aos
pais no hospital de dia, com boa aceitacdo. A administracdo de imunoglobulina
subcutanea foi realizada inicialmente sob supervisdo da enfermeira respon-
sdvel, e posteriormente de forma independente no domicilio. A crianca mais
velha participou activamente na administra¢do e verificou-se uma melhoria na
sua aceitagdo da terapéutica. As familias valorizaram o facto de poderem esco-
lher os dias e hordrios mais adequados para o tratamento, resultando em menor
absentismo escolar e laboral. Conclusoes: Os resultados nos primeiros dois
doentes em que utilizamos esta via de administracdo sdo muito positivos e mui-
to encorajadores. A obtencdo de niveis séricos de imunoglobulina pré-adminis-
tracdo mais elevados nestas criangas permitiu reduzir a dose de imunoglobulina
administrada. A comodidade da administracdo domicilidria e a reduc¢do do
ndmero de deslocagdes ao hospital sdo vantagens importantes. Nao se verifica-
ram acidentes nem reac¢des adversas importantes a esta via de administragdo.
O estudo ird prosseguir com inclusdo de novos doentes.

Palavras-chave: imunodeficiéncias primdrias, imunoglobulina subcutanea,
crianga.

S28

Acta Pediatr Port 2007:38(5):528

POSG6- Celulites orbitarias e periorbitarias: revisao casuistica
Maria Jodao Sampaio, Ana Garrido, Clara Alves Pereira, Joana Pinto, Joaquim
Cunha. Hospital Padre Américo, Vale do Sousa, EPE.

Introducdo: A inflamacdo da regido periorbitdria ¢ um motivo frequente de
recurso ao servico de urgéncia pedidtrico. A clinica e o exame objectivo sdo
determinantes para o diagndstico, sendo os métodos de imagem importantes,
nomeadamente para a exclusdo das complica¢des. O tratamento depende da
etiologia e o internamento pode ser necessdrio. Com o objectivo de
uniformizacdo de atitudes e estudar a epidemiologia foi realizada a revisdo
casuistica. Material e Métodos: Estudo retrospectivo dos processos das
criangas internadas no Servico de Pediatria com celulite periorbitdria/orbi-
taria, de Maio de 2003 a Maio de 2007. Dados recolhidos: nimero de casos,
distribui¢do por género e idade, antecedentes, sintomatologia a apresentag@o,
meios complementares de diagndstico, tipo e duracdo do tratamento e
complicacdes. Resultados: Revistos 29 processos: 25 celulites periorbitdrias
e 4 celulites orbitdrias, predominando no sexo masculino, dos 2 aos 5 anos.
A incidéncia foi de 7,2 casos/ano. Em 35% dos casos havia histoéria recente
de infeccdo das vias aéreas superiores. O envolvimento foi unilateral em 93%
dos casos e bilateral em 7%. O edema e o rubor periorbitdrio foram os sin-
tomas mais frequentes a apresentagdo (100 e 79%, respectivamente), segui-
dos da febre (72%). 83% realizaram tomografia computorizada, revelando
sinusite em 79% dos casos, e confirmou-se a presenca de celulite periorbitdria
em 83% e orbitdria em 17% dos casos. O antibiético mais frequentemente
prescrito foi ceftriaxone (38%), seguido de amoxicilina/dcido clavulanico
(35%). Foram necessdrios, em média, 1,2 dias de antibioticoterapia até apire-
xia, quer com ceftriaxone, quer com amoxicilina/dcido clavulanico. A
duracdo média do tratamento antibidtico foi de 13,4 dias (7 a 21 dias) e o
tempo médio de internamento foi de 5,9 dias (2 a 15 dias). Em 68% dos casos
foi realizada hemocultura, sem isolamento agente em nenhum caso. Em 2
casos foi necessdrio alterar antibioticoterapia inicial por agravamento clinico
ou auséncia de melhoria. A evoluc@o clinica foi favordvel em 100% dos
casos, sem necessidade de intervengdo cirtirgica em nenhum doente. Conclu-
soes: Do estudo realizado, salienta-se a necessidade de ponderar a realiza¢@o
de TAC em casos especificos (suspeita de celulite orbitdria/complicacdes) e
de internamento em situag¢des particulares (celulite orbitdria, cumprimento da
antibioterapia ndo garantido). Nas restantes situagdes o tratamento pode ser
efectuado em ambulatério.

Palavras-chave: celulite, orbitdria, periorbitdria, sinusite.

POS7- PFAPA - revisao de 10 casos
Isabel Sampaio, José Gongalo Marques. Departamento da Crianca e da
Familia, Hospital de Santa Maria, Lisboa.

Introducdo: PFAPA ¢ uma sindrome de etiologia desconhecida, caracte-
rizada por episddios recorrentes de febre alta, associados a adenite cervical
e/ou faringite e/ou aftas orais. Objectivos: Avaliar a nossa casuistica quanto
a idade de inicio dos sintomas e sua evolucdo, tempo de evolugdo até ao
diagndstico e resposta a terapéutica. Material e Métodos: Estudo retrospec-
tivo transversal, abrangendo criangas seguidas em consulta com o diagndstico
de PFAPA entre Maio 2001 e Maio 2007. Os dados foram recolhidos por
consulta dos processos clinicos e contacto telefénico. Resultados: Foram
analisados dez casos, seis do sexo masculino. Os sintomas tiveram inicio
entre os 9 meses e 0s 5 anos (média=2.4 anos) e o tempo decorrido até ao
diagnéstico variou entre 7 meses e 6 anos (média=1,8 anos). Os doentes apre-
sentaram episddios cada 2 a 4 semanas de 3 a 6 dias de febre (100%), farin-
gite (100%), adenite (80%), aftas orais (70%), assim como outros sintomas ja
descritos como: dor abdominal (n=3), vomitos (n=1), artralgias (n=1). As
aftas orais estiveram ausentes num periodo inicial (>6 meses) em 3 dos 7
doentes que as apresentaram. Analiticamente as crises cursaram com leuco-
citose, neutrofilia, proteina-C-reactiva positiva e exame bacteriolégico do
exsudado faringeo negativo. Trés dos 10 doentes apresentavam familiares em
primeiro grau com histéria de amigdalites de repeti¢do e amigdalectomia.
Sete dos 10 doentes foram medicados com 1 dose de corticéide sistémico no
inicio das crises (deflazacort ou prednisolona). Todos responderam com reso-
lugdo rapida do episddio tratado, mas verificou-se em 2 casos o encurtamento
do intervalo das crises e em um intolerdncia ao deflazacort. Conclusdes: Os
resultados obtidos sdo concordantes com os descritos na literatura, no que diz
respeito as caracteristicas dos episédios, idade de inicio, tempo decorrido até
ao diagndstico e resposta a terapéutica. Os casos encontrados com histdria
familiar de amigdalites de repeti¢do sdo contra a descrita natureza esporadica
da sindrome. O PFAPA ¢ uma hipétese de diagndstico importante na crianca
com febre recorrente ou amigdalites de repeticdo, sobretudo na presenca de



aftas orais, exsudados faringeos negativos e TASO negativo. O seu reconhe-
cimento precoce evita investigacdes etiologicas excessivas e proporciona o
tratamento adequado das crises.

Palavras-chave: Tonsillitis; stomatitis, aphthous; pharyngitis; corticosteroids.

POSS8- Transplante de medula éssea na doenca granulomatosa cronica.
Caso clinico

Isabel Sampaio', Susana Silva’, Luisa Pereira', Alves do Carmo’, Carlos Mar-
tins®, José Gongalo Marques'. 1-Departamento da Crianga e da Familia,
Hospital de Santa Maria 2- Servi¢co de Imunoalergologia, Hospital de Santa
Maria 3- Servigo de Hematologia, Hospital de Santa Maria. Lisboa.

Introducdo: A doenca granulomatosa crénica (DGC) é uma imunodeficién-
cia primdria, resultante de defeitos na capacidade oxidativa dos fagdcitos,
caracterizada por infec¢des bacterianas e flingicas recorrentes. Apesar da
melhoria na sobrevivéncia e qualidade de vida conferidas pela terapéutica
convencional (profilaxia antimicrobiana e IFN), a mortalidade anual da DGC
permanece elevada (2-5%). No momento actual, o transplante de medula
dssea (TMO) € a tnica opcdo terapéutica curativa. No entanto, devido ao ele-
vado risco de morbilidade e mortalidade, este procedimento estd recomen-
dado apenas para doentes com dador HLA-compativel, refractdrios a terapéu-
tica convencional. Material e Métodos: Revisao de caso clinico. Resulta-
dos: Adolescente de 13 anos, natural do Funchal, sem histéria familiar de
consaguinidade, que iniciou no primeiro més de vida quadro clinico de
doenca inflamatdria intestinal refractdria a terapéutica. O diagndstico de
DGC foi estabelecido aos 5 anos de idade na sequéncia de adenites supuradas
recorrentes. Aos 9 anos de idade, sob terap&utica com cotrimoxazol e IFN, foi
internado por pneumonia bilateral hipoxemiante com isolamento de
Aspergillus fumigatus e Pneumocystis jiroveci. Perante persisténcia de sinto-
mas intestinais e infecgdes graves sob terapéutica profildctica, foi submetido
aTMO de irma HLA-idéntica, com condicionamento submieloablativo e pro-
filaxia de GVHD com ciclosporina e metotrexato. Dois anos apés TMO,
por perda de enxerto, fez infusdo de linfécitos T da dadora sem sucesso,
sendo submetido a novo TMO da mesma dadora, com condicionamento mie-
loablativo (busulphan e ciclofosfamida) e profilaxia de GVHD com ciclos-
porina e micofenolato de mofetil. Os dois TMO foram feitos sem deplec¢do
de células T no enxerto. Actualmente, 2 anos apds transplante, ndo apresentou
intercorréncias infecciosas, mantém 100% de neutréfilos da dadora no estudo
do quimerismo e o estudo funcional dos neutréfilos € normal. Tem GVHD
crénica cutanea e pulmonar de melhoria progressiva com terapéutica imunos-
supressora em baixa dose. Conclusdes: Este caso ilustra a corrente actual que
considera 0 TMO de familiar HLA-idéntico como opg¢do terap&utica nos
casos graves de DGC, favorecendo o condicionamento mieloablativo e a ndo
depleccdo de células T no enxerto. Apesar da GVHD crénica, a crianca estd
curada da DGC e apresenta uma melhoria significativa da qualidade de vida.

Palavras-chave: Hematopoietic stem cell transplantation; granulomatous
disease, chronic.

POS9- Resisténcias aos antimicriobianos na primeira infec¢ao urinaria e
subsequentes: implicacoes na terapéutica e profilaxia

Nadia Brito, Ana Cristina Gomes, Sofia Fernandes, Fernanda Rodrigues,
Margarida Fonseca, Ana Florinda Alves, Luis Lemos. Hospital Pedidtrico de
Coimbra.

Introducio: A infec¢do urindria (IU) é uma das patologias infecciosas mais
frequentes na idade pedidtrica. O objectivo do estudo foi analisar as resis-
téncias dos germens mais frequentemente isolados nas IU e avaliar se sdo
diferentes no primeiro episédio de IU e nos subsequentes, dados fundamen-
tais para as escolhas terapéuticas e da profilaxia. No nosso hospital o trimeto-
prim € o farmaco habitualmente utilizado na profilaxia. Material e Métodos:
Andlise retrospectiva dos processos clinicos de todas as criancas com o
diagnéstico de IU, observadas no Servico de Urgéncia do Hospital Pedidtrico
em 2006, incluindo os dados microbioldgicos. Para a andlise estatistica foi
utilizado o teste qui-quadrado. Resultados: Durante os 12 meses do estudo
foram diagnosticados 222 episédios de IU, correspondentes a 193 criangas,
das quais 145 (75%) eram meninas. A mediana de idade foi 2,5 anos (15 dias
— 15 anos); 137 (62%) foram pielonefrites. 139 corresponderam a primeiras
1U e 83 (37%) foram episddios subsequentes. Em 32 (14%) casos a infecgdo
ocorreu sob profilaxia (trimetoprim - 24). O gérmen mais frequentemente iso-
lado foi a E. coli (73%) seguido do P. mirabilis (14%) e K. pneumoniae (2%).
Das E. coli isoladas, 48% eram resistentes a ampicilina, 20% ao cotrimoxa-
zol, 18% a cefalotina, 11% a amoxicilina+dcido clavulanico, 3% a gentami-
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cina, 2% a nitrofurantoina, 0,6% ao cefotaxime e 0% ao cefuroxime. Dos P.
mirabilis, 23% eram resistentes a ampicilina, 27% ao cotrimoxazol e 100% a
nitrofurantoina. Nao foram encontradas resisténcias a amoxicilina+dcido
clavulanico, cefalotina, cefotaxime, cefuroxime e gentamicina. Quando com-
paramos as resisténcias de criangas com a primeira IU e subsequentes, encon-
tramos apenas diferenca estatisticamente significativa nas resisténcias da E.
coli ao cotrimoxazol, sendo mais elevada no grupo com mais do que 1 TU
(32,7% vs 14,0%; p= 0.006). Conclusdes: O conhecimento dos germens e
suas resisténcias sdo dados fundamentais para as escolhas terapéuticas. Para
o tratamento da IU, o cefuroxime ou a amoxicilina+dcido clavulanico conti-
nuam a ser antibidticos de primeira escolha na nossa institui¢do. O uso de
cotrimoxazol na profilaxia deve ser feito com precauc@o, particularmente nas
crian¢as com mais do que uma IU.

Palavras-chave: infeccdo urindria, germens, resisténcias, profilaxia.

POS10- Streptococcus do grupo A: uma ameaca crescente. Caso clinico
T Almeida Campos', J Rebelo', P Soares', J Tulha®, C Dias', F Carvalho’, A
Maia', I Azevedo'*, J E¢a-Guimardes'*. 1- Servi¢o de Pediatria, UAG-MC,
Hospital de Sdo Jodo E.P.E, Porto; 2- Servico de Ortopedia, UAG Cirurgia,
Hospital de Sdo Jodo E.P.E, Porto; 3- Servigo de Pediatria, Hospital Sdo Jodo
de Deus, Famalicdo; 4- Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.

Introducdo: A incidéncia de doenca invasiva por Streptococcus do grupo A
tem aumentado nos dltimos anos. Esta entidade inclui trés sindromes que se
sobrepdem clinicamente: sindrome do choque téxico, fasceite necrotizante e
doenca invasiva ndo relacionada com os anteriores (bacteriémia, osteomie-
lite, artrite séptica e pneumonia). Apresenta-se o caso de uma crianca com
doenca invasiva por Streptococcus do grupo A, com manifestagdo cutanea
exuberante, que evoluiu para fasceite necrotizante com sindrome de compar-
timento dos membros superior e inferior direitos. Caso Clinico: Crianca do
sexo masculino, 7 anos de idade, com antecedentes de fenda palatina operada
e amigdalectomia, transferido do hospital da drea de residéncia por doenca
invasiva estreptocdcica. Apresentava febre com quatro dias de evolugdo,
exantema maculopapular generalizado e miltiplas cdries dentdrias. As extre-
midades dos membros direitos estavam edemaciadas, com flictenas de con-
teddo transparente. Estudo analitico mostrou leucocitose com neutrofilia,
proteina C reactiva e TASO aumentados; antigénio da orofaringe e hemocul-
tura positivas para Streptococcus pyogenes. Medicado com penicilina, clin-
damicina e vancomicina; realizada perfusdo de imunoglobulina durante cinco
dias, com aparente melhoria clinica. O reaparecimento da febre e de novas
flictenas, agravamento dos sinais inflamatdrios locais e dor muito intensa em
repouso, com necessidade de perfusdo de morfina, levou a suspeita de fas-
ceite necrotizante/sindrome do compartimento, confirmadas por ecografia e
RMN da perna e pé direitos. Submetido a extra¢@o dentdria e fasciotomia das
extremidades dos membros direitos. No pds-operatdrio imediato verificou-se
alivio da dor e melhoria dos sinais inflamatérios locais e sistémicos. Conclu-
soes: A fasceite necrotizante é uma infec¢do grave, rara na infancia,
principalmente em criangas imunocompetentes. Neste caso, as multiplas ca-
ries com abcesso podem ter sido o foco infeccioso inicial. A evolugdo € rapi-
da, progressiva e potencialmente fatal, pelo que ¢ fundamental um alto indice
de suspeic¢do para um diagndstico e tratamento precoces, essenciais a um bom
prognostico.

Palavras-chave: Streptococcus do grupo A, fasceite necrotizante, imunoglo-
bulina endovenosa.

POS11- Bronquiolites. Caracterizacio de uma populacao internada
Cldudia Monteiro, Leonilde Machado, Carla Zilhdo. Servico de Pediatria,
Hospital Padre Américo Vale do Sousa, EPE.

Introducdo: A bronquiolite resulta da inflamac@o aguda das vias aéreas
inferiores. Geralmente de etiologia virica, afecta sobretudo lactentes e crian-
cas pequenas e € a principal causa de hospitaliza¢ao no primeiro ano de vida.
Objectivos: Caracterizar a populacdo internada com o diagndstico de
bronquiolite, no que concerne a sexo, idade, distribuicdo sazonal, abordagem
terapéutica e sua relacdo com a duracdo do internamento e complicacdes.
Material e Métodos: Foi realizado um estudo retrospectivo, através da con-
sulta dos processos clinicos das criancas internadas no periodo entre 1 de
Maio de 2003 e 30 de Abril de 2007 (4 anos) com o diagndstico de bronquio-
lite. Resultados: Estiveram internadas 432 criangas. Mais de metade dos
internamentos ocorreram nos meses de Janeiro e Fevereiro. A idade média foi
de 4,5 meses, com uma mediana de 3 meses; verificou-se distribuicao equi-
tativa em relacdo ao sexo (228/214). Praticamente todas as criangas
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realizaram estudo analitico (95%) e radiografia tordcica (99%). A pesquisa de
virus nas secre¢des nasofaringeas foi pedida em 84%, com isolamento em
40%. O virus mais frequentemente isolado foi o Virus Sincicial Respiratério
(VSR) em 79.3% seguido do Influenza A (6.8%) e do Adenovirus (6.2%). O
tempo médio de internamento foi de 5,96 dias, com uma duragdo média
relativa superior para os casos de Adenovirus. Em relacdo a terapéutica, foi
usado oxigénio suplementar em 40.5%; broncodilatadores em 95% e cortico-
terapia em 67.2% das criancas. A duragdo média de internamento ndo foi
influenciada pelo uso de corticéide. O recurso a antibioterapia ocorreu em
36.1% dos casos, por otite média aguda ou infeccdo bacteriana secunddria. A
transferéncia para outra Unidade Hospitalar verificou-se em 1.1% por insufi-
ciéncia respiratéria aguda. Conclusdes: Apesar do diagndstico de bronquio-
lite ndo complicada se fundamentar na clinica, verificou-se o pedido sistema-
tico de exames complementares de diagndstico. O principal agente etioldgico
foi o VSR, salientando-se uma elevada percentagem de exames virologicos
negativos. Constatou-se o recurso a antibioterapia numa elevada percentagem
dos casos (36.1%), embora menor que noutras séries (50-80%). Apesar das
ultimas recomendagdes apontarem para a ndo utiliza¢do sistematica de bron-
codilatadores ou de corticéides, os dados encontrados sugerem que se conti-
nuam a utilizar numa percentagem superior a desejada.

Palavras-chave: bronquiolite; internamento; virus sincicial respiratdrio.

POS12- Bartonelose: do mal o0 menos

M Eusébio', JG Marques®, N Guerreiro', P Valente’. 1- Servi¢o de Pediatria,
Centro Hospitalar do Barlavento Algarvio, Portimao; 2- Servigo de Infeccio-
logia Pedidtrica, Hospital de St* Maria, Lisboa.

Introducdo: A sindrome febril prolongada associada a adenomegalias
encerra em si um vasto leque de hipdteses etioldgicas que podem obrigar a
uma extensa marcha diagnéstica. Caso clinico: Menino de 3 anos de idade,
previamente sauddvel, que iniciou um quadro de febre (39-40°C), exantema
macular fugaz e adenomegalias cervicais. Foi colocada a hipdtese de adenite
bacteriana e instituida antibioticoterapia. Perante a persisténcia de febre alta
realizou-se ecocardiografia que revelou dilatac@o ligeira da artéria corondria
direita e iniciou terapéutica de Doenca de Kawasaki. Verificou-se a manuten-
¢do de febre com associagdo ulterior de hepato-esplenomegalia e dor abdomi-
nal. A ecografia demonstrou a existéncia de formacdes nodulares hepdticas e
esplénicas, com formagdes ganglionares no hilo hepdtico. Analiticamente
verificou-se a instalagdo gradual de anemia, leucocitose e elevagdo da velo-
cidade de sedimentagdo eritrocitdria. O resultado das hemoculturas, assim
como da pesquisa de infec¢do por Borrelia, Brucella e micobactérias foi
negativo. Por IgM positiva para M. pneumoniae iniciou tratamento com eri-
tromicina (13 dias). Aguardando o resultado da pesquisa de infeccdo por
Bartonella, a crianga foi transferida para o Hospital de Sta Maria para even-
tual estudo hemato-oncolégico. A informagdo fornecida nesta altura pela pro-
pria crianga de uma arranhadela de gato, prévia ao inicio do quadro febril,
coincidiu com o resultado da serologia aguardada, confirmando o diagndsti-
co de Bartonelose. Por se encontrar apirética e com aparente regressdo das
alteracdes ecograficas optou-se por ndo efectuar outra terap&utica. Nao se
confirmou a existéncia de alteragdes corondrias. Conclusdes: O caso ilustra
a necessidade de manter a Bartonelose como um dos diagndsticos de primei-
ra linha nos casos de febre prolongada ou adenopatia crénica ou de nédulos
hepato-esplénicos na infancia. O seu diagndstico € simples, evita outras e
mais invasivas investigacdes e permite estabelecer um bom progndstico na
crianga imunocompetente.

Palavras-chave: Bartonelose, doenca da arranhadela do gato, sindrome
febril prolongado, lesdes hepato-esplénicas, idade pedidtrica, adenopatias
crénicas.

POS13- Campos de férias para criancas com VIH - A experiéncia de 5
anos

R Gomes', I Pinto', R Gouveia®, C Pereira’, M Tavares’, G Rocha'. 1- Hospital
Pedidtrico de Coimbra; 2- Hospital de Santa Maria, Lisboa; 3- Hospital de
S.Jodo, Porto.

Introducao: J4 se passaram mais de 20 anos sobre o inicio da epidemia de
VIH/SIDA. A maioria das criancas infectadas adquiriu a infecc@o por trans-
missdo vertical. Os avancos na terapéutica vieram transformar esta infec¢do
numa doenga crénica. Um correcto acompanhamento tem permitido que estas
criangas tenham uma boa qualidade de vida e algumas delas estejam a atingir
a adolescéncia e a idade adulta. A consagracio de medidas que proporcionem
uma progressiva melhoria do bem estar social e psicoldgico das familias e das
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condi¢des de humanizacdo dos cuidados de satde, deve constituir uma das
preocupagdes das estruturas de sadde, tendo sempre em atengdo o interesse
superior da crianca/adolescente. Neste sentido dinamizou-se desde 2002 o
Projecto “Campos de Férias - A Brincar também se Aprende” para criangas
com VIH. Objectivos: Sensibilizar/educar para a adesdo ao tratamento; e
fomentar a criagdo de grupos de entreajuda. Material e Métodos: Foram pro-
motores a equipa da Consulta de Doencas Infecciosas do Hospital Pedidtrico
de Coimbra e a do Hospital de Dia e Consulta de Infecciologia Pedidtrica do
Hospital de Santa Maria. Em 2006, foi parceiro o Hospital de Sdo Jodo —
Consulta de Imunodeficiéncias. Os Campos tiveram a dura¢do de uma
semana. A planificacdo é da responsabilidade dos técnicos em articulagcdo
com a populacdo alvo. Foram organizadas actividades lddicas, culturais, des-
portivas e sessoes psico-educativas. No final do Campo cada grupo faz uma
avaliacdo escrita. Resultados: Estiveram presentes em média 23 criangas
acompanhadas por um familiar, provenientes de varios distritos, com idades
entre os 2 e 20 anos. As criangas sdo acompanhadas pela mée, em dois casos
pelo pai, alguns a avé e familia de acolhimento. Da avaliagdo salienta-se a
melhoria da adesdo a terapéutica e a valorizacdo do convivio interpares.
Conclusoes: Estes Campos de Férias, mesmo sendo de curta duragdo, vém
demonstrar a importancia de poderem libertar-se do anonimato permitindo-
lhes falar abertamente sobre a doenca, expondo os seus medos e anseios e
todos juntos partilhar estratégias para melhor lidarem com esta infec¢do. Da
avaliacdo feita com o grupo e técnicos ressaltou a convic¢do que € premente
continuar com o Projecto.

Palavras-chave: VIH, criancas, adolescentes, campos de férias, humaniza-
¢do, educagdo.

POS14- Meningites por Enterovirus no Outono de 2006
M Cabral, M Conde, MJ Brito. Departamento de Pediatria do Hospital
Fernando Fonseca. Directora de Servi¢o: Dr* Helena Carreiro.

Introducdo: A meningite asséptica € uma inflamag@o aguda das meninges,
85% dos casos decorrem de infec¢des por enterovirus habitualmente na
Primavera. No Outono de 2006, verificou-se um aumento de 2-4°C da tempe-
ratura média do ar, comparativamente a anos anteriores. Neste periodo,
assistiu-se a um surto de meningites virais no Departamento de Pediatria do
Hospital Fernando Fonseca. Objectivo: Avaliar as meningites por enterovirus
no Outono de 2006. Material e Métodos: Estudo retrospectivo das criangas
internadas entre Setembro e Dezembro de 2006, com meningite/meningo-
encefalite — coxsackie BS confirmada por polimerase chain reaction. Anali-
saram-se parametros sociodemograficos, clinicos, laboratoriais e evolug¢do. A
andlise estatistica foi realizada em SPSS 13.0 for Windows. Resultados:
Total de 9 criangas, mediana de idade de 10 meses (min-22dias; max-9anos),
55,6% com <12 meses, havendo dois recém nascidos e duas criangas com 1,5
més. O pico ocorreu em Outubro (55,6%). Trés viviam em condi¢des socio-
econdmicas desfavordveis, cinco frequentavam escola/infantdrio/ama e em
cinco havia contexto familiar de doenga. Registou-se meningite em oito e
encefalite em um caso. Nas meningites a clinica variou com o grupo etdrio:
recém nascidos apenas febre isolada, 1-12 meses febre, irritabilidade e/ou
gemido e >2anos febre, cefaleias, vomitos e sinais meningeos. Registou-se
leucocitose >15000/mm3 em trés criangas e neutrofilia em quatro. Todos
cursaram com proteina C reactiva <5Smg/dL (min-0,06;méx-3,24). O LCR
apresentava-se turvo em trés casos, com média de 757,6células/uL. (max-
1700 células/uL), predominio de polimorfonucleares em seis. A mediana da
proteinorrdquia foi 69mg/dL (min-35; mdx-141). A glicorrdquia foi normal
em todos os casos. Todas as criangas realizaram antibioticoterapia. A média
de internamento foi 8,9 dias (min-4; mdx-16). Nao se registaram compli-
cacdes. Conclusoes: A epidemiologia da meningite viral depende da estacdo
do ano e condig¢des climdticas, o que justifica a ocorréncia do surto descrito.
O nimero de recém nascidos e pequenos lactentes e as caracteristicas do LCR
(turvo, pleocitose elevada) justifica o elevado nimero de prescricdes de
antibidticos e a elevada demora média do internamento mas pressupde
também um virus com caracteristicas diferentes na sua morfologia habitual,
justificando a susceptibilidade aumentada a esta infeccdo nas crian¢as mais
pequenas ndo protegidas por anticorpos maternos.

Palavras-chave: meningite, enterovirus, coxsackieBS5.

POS15- Utilizacao de Linezolide na tuberculose multirresistente

P Kjollerstrom', F Cunha®, M Vilar**, MJ Brito', GC Ferreira’, L Varandas'.
1- Unidade de Infecciologia, Hospital Dona Estefénia, Lisboa; 2- Servico de
Pediatria, Hospital Reynaldo dos Santos, Vila Franca de Xira; 3- Centro de



Diagnéstico Pneumoldgico da Venda Nova; 4- Centro de Referéncia para a
Tuberculose Multi-resistente, Direc¢do Geral da Satide, Lisboa; 5- Servico de
Pediatrial, Hospital Dona Estefania, Unidade de Infecciologia Hospital Dona
Estefania, Lisboa (Servi¢o 1 - Director de Servigo: Dr Gongalo Cordeiro
Ferreira).

Introducdo: A prevaléncia de tuberculose nos paises desenvolvidos tem
vindo a diminuir mas a emergéncia de estirpes multirresistentes € uma preo-
cupacdo actual, com 79% de resisténcia a trés ou mais farmacos. O linezolide
tem uma boa actividade contra diversas micobactérias, incluindo estirpes
multirresistentes, mas a experiéncia na sua utilizagdo na TB multirresistente
(TB-MR) ¢ escassa, sobretudo na idade pedidtrica. Objectivo: Avaliacdo do
uso de linezolide na TB-MR, em idade pediatrica. Material e Métodos:
Relato de trés casos de criancas com TB-MR tratadas com linezolide como
parte do esquema terapéutico. Resultados: Caso 1: Adolescente de 14 anos,
pai falecido com TB-MR. Iniciou linezolide apds 16 meses de regime combi-
nado sem sucesso. Culturas do suco gdstrico negativas apds 12 semanas da
introdu¢do do fdarmaco, suspenso aos nove meses de tratamento por
aparecimento de neuropatia periférica, da qual recuperou parcialmente. Apés
40 meses de duracdo total de tratamento e seis meses apds a sua suspensio
mantém-se clinicamente bem. Caso 2: Adolescente de 12 anos, com anemia
de células falciformes e irma falecida com TB-MR. Por faléncia da terapéu-
tica combinada apds cinco meses, iniciou linezolide. Culturas de expectora-
¢do negativas ap0ds seis semanas. Apés quatro meses de tratamento, ocorreu
agravamento da anemia com necessidade de suporte transfusional e neuro-
patia periférica, pelo que a dose didria de linezolide foi reduzida para metade
e posteriormente, suspensa. Ainda em tratamento, apds 25 meses de duragdo
total, estd actualmente bem. Caso 3: Crianga de quatro anos, avé com TB-
MR, internada por meningite tuberculosa. Ao 17° dia de antibacilares por
agravamento neuroldgico incluiu-se linezolide no esquema terapéutico obser-
vando-se melhoria clinica progressiva. A dose foi reduzida para metade ao
30° dia de tratamento por suspeita de toxidermia, mantendo-se a crianga
actualmente com evolugéo clinica favoravel. Conclusdes: Apesar da toxi-
cidade com o uso prolongado de linezolide (sobretudo neuropatia periférica e
depressdo medular) a sua utiliza¢do parece eficaz no tratamento da TB-MR
na crianga. A possibilidade de esquemas terapéuticos mais curtos e em doses
inferiores as usadas actualmente deve ser considerada em futuros estudos.

Palavras-chave: tuberculose multirresistente, linezolide.

Area - Pneumologia

POS16- Bronquiolite obliterante: revisao de 10 anos
R Santos, M Félix, A Coelho, H Estévdo. Servico de Medicina, Sector de
Pneumologia, Hospital Pedidtrico de Coimbra (HPC).

Introducio: As lesdes bronquiolares constituem uma causa importante de
obstruc@o da via aérea. Na Bronquiolite Obliterante (BO) hd uma reac¢do
inespecifica a agressdo bronquiolar, conduzindo a lesdes que ocluem o limen
dos bronquiolos. Objectivo: Conhecer as caracteristicas das criancas com
BO seguidas no HPC e rever as atitudes de seguimento. Material e Métodos:
Estudo retrospectivo descritivo com consulta de processos clinicos dos 12
casos de BO diagnosticados nos ultimos 10 anos no HPC. Resultados: Veri-
ficou-se predominio de sexo masculino (67%). Em todos os casos a agressao
inicial foi uma infecc@o respiratéria baixa (em 50% a Adenovirus), a qual
ocorreu antes dos 2 anos de idade em 8 casos (67%). Todas as crian¢as manti-
veram clinica respiratdria significativa, com necessidade de medicacdo
inalatéria (broncodilatadores e corticéides), multiplas consultas e interna-
mentos hospitalares. Na maioria (67%), o diagnéstico de BO foi estabelecido
em menos de um ano apds o episédio inicial (com base na clinica e achados
imagioldgicos); 5 (42%) das criangas tinham ainda menos de 2 anos de idade.
O tratamento de suporte foi instituido em todas as criangas e em 7 (60%)
foram utilizados ciclos de corticéides em alta dose. Em 58% dos casos o
seguimento teve uma durag@o superior a um ano; na maioria (67%) houve
repercussdo no crescimento. Conclusdes: Apesar do reduzido nimero de
casos, verificou-se significativa morbilidade e consumo de recursos de satide.
E reduzido o sucesso da terapéutica na melhoria da sintomatologia respira-
téria. O tratamento precoce com corticdide € importante perante uma crianca
com diagnéstico de BO, de modo a evitar ou atrasar a evolucdo para fibrose
pulmonar mais extensa.

Palavras-chave: Bronquiolite obliterante, infecc@o respiratéria, corticéides.
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POS17- Pneumonia adquirida na comunidade: experiéncia de 3 anos
num hospital distrital

Dora Gomes, Isabel Soro, Joana Pereira, Graca Carvalho. Servico de
Pediatria, Hospital de Sao Teoténio, EPE, Viseu.

Introducdo: A pneumonia aguda adquirida na comunidade continua a ser
uma causa frequente de internamento hospitalar em idade pediatrica. Objec-
tivos: Avaliar a prevaléncia da pneumonia adquirida na comunidade, sua
forma de apresentacdo, a eficdcia da antibioterapia instituida em criangas
internadas no nosso servigo e elaborar um protocolo de abordagem. Material
e Métodos: Estudo retrospectivo dos processos clinicos de criangas (28 dias-
18 anos) internadas entre Janeiro de 2004 e Dezembro de 2006 no servigo de
Pediatria com o diagndstico de pneumonia. As varidveis analisadas foram:
sexo, idade, més, ano, proveniéncia, medica¢do prévia, motivo de interna-
mento, clinica de apresentagdo, altera¢cdes no exame objectivo, exames com-
plementares de diagndstico, terapéutica, duracdo do internamento, evolugdo
e orientac@o. Resultados: Foram analisados 200 processos com o diagndstico
de pneumonia, sendo excluidos 27 por ndo cumprirem critérios de inclusdo
do estudo. A pneumonia adquirida da comunidade constituiu 8% dos inter-
namentos médicos no Servico de Pediatria no periodo entre Janeiro de 2004
e Dezembro de 2006, correspondendo a 173 criancas (54 % do sexo mas-
culino) com uma mediana de idades de trés anos. Verificou-se maior nimero
de internamentos no Inverno e Primavera, respectivamente 45% e 23%. Os
principais motivos de internamento foram a dificuldade respiratéria em 36%;
intolerancia oral em 18% e o mau estado geral em 15%. As manifestagdes
clinicas mais frequentes foram a febre (93%); tosse (65%) e dispneia (50%).
A dor tordcica esteve presente em 17% dos casos. No exame objectivo os
achados mais frequentes foram os fervores em 55%; sinais de dificuldade res-
piratéria em 50% e diminui¢cdo do MV em 45%. A hemocultura revelou-se
positiva em 9% dos doentes. Foi identificado o agente etiolégico em 10% dos
casos, com predominio do St. Pneumoniae em 66%. A média de dias de
internamento foi de seis. O antibidtico escolhido em 112 criangas foi a ampi-
cilina. Foi necessdrio alteragdo/ associagdo de antibioterapia em apenas 15
casos. Conclusdes: A maioria das criancas internadas teve uma boa evoluciao
clinica e as complicacdes foram raras. Apenas foram observados 8% de
derrames pleurais. A ampicilina foi eficaz na maioria dos casos, devendo ser
considerada o antibidtico de elei¢do no tratamento de pneumonia adquirida
na comunidade.

Palavras-chave: pneumonia; crianca.

POS18- Derrame pleural parapneumonico complicado na crianca.
Casuistica do Servico de Pediatria

C Juvandes, F Caldeira, D Matos. Servico de Pediatria do Hospital Garcia de
Orta, Almada.

Introducido: O derrame pleural parapneumdnico complicado (DPPC),
embora raro na idade pedidtrica, condiciona elevada morbilidade. A aborda-
gem terapéutica nao € consensual, podendo ser estritamente médica ou mais
invasiva com toracoscopia ou mesmo descortica¢@o. A abordagem cirtirgica e
a videotoracoscopia €, para muitos, a terapéutica de primeira linha, mas nem
sempre acessivel em todos os centros. A instilagdo intrapleural de fibrinoli-
ticos constitui uma opgdo valida. Objectivo: Caracterizar os casos de DPPC
internados no Servigo de Pediatria do Hospital Garcia de Orta (HGO), com
destaque para a terapéutica com activador do plasminogénio tecidular recom-
binante (r-tPA) (Alteplase®). Material e Métodos: Efectuou-se a revisao
retrospectiva dos processos clinicos das criancas internadas no Servico de
Pediatria do HGO com diagndstico de derrame pleural, no periodo de um de
Janeiro de 2001 a 31 de Dezembro de 2006. Consideraram-se critérios de
inclusdo de DPPC pelo menos um dos seguintes: liquido pleural com aspecto
purulento, pH menor que 7,21 ou agente etioldgico identificado; loculagdes
ou septos na ecotomografia ou tomografia computorizada (TC) tordcicas.
Resultados: Dos 35 casos avaliados, foram elegiveis 27 criangas com DPPC.
Houve um discreto predominio do sexo feminino (1.2:1), sendo mais fre-
quente nos primeiros trés anos de vida. Inicialmente, todos realizaram avalia-
¢do laboratorial e radiografia do térax, tendo 88% efectuado também ecoto-
mografia tordcica, com evidéncia de loculacdes em todos os casos. A toraco-
centese diagndstica foi possivel em 74% dos casos. O agente microbiolégico
foi identificado em sete doentes: cinco no liquido pleural e dois na
hemocultura. A TC torécica foi realizada em 48% das criangas. Todos inicia-
ram antibioticoterapia sistémica. A drenagem pleural continua foi instituida
em 19 casos e em 15 destes foi administrado r-tPA. Em quatro criancas ocor-
reram complicacdes, tendo-se em uma efectuado toracoscopia com descorti-
cacdo pulmonar. A duragdo média do internamento no global foi de 104 dias

S31



e de 11,8 dias nos doentes que efectuaram r-tPA. Ndo ocorreram 6bitos. Con-
clusdes: A terapéutica do DPPC na crianca constitui um desafio. As carac-
teristicas de cada doente e a experiéncia de cada centro determinam o modo
de actuac@o. A facil administracio e seguranca com a utiliza¢do de r-tPA pare-
ce ser uma alternativa.

Palavras-chave: crianca; derrame pleural complicado; terapéutica; fibri-
nolitico.

POS19- Bronquiolite aguda. Resultados de um ano de pesquisa
Marta Mendonga, Adriana Pinheiro, Lucinda Pacheco, Carlos Pereira Duarte.
Hospital do Divino Espirito Santo, Ponta Delgada.

Introducio: A bronquiolite ocorre quase exclusivamente durante os dois pri-
meiros anos de vida de forma epidémica durante o Inverno e inicio da Pri-
mavera. O virus sincicial respiratério (VSR) é o agente etiolégico mais
frequente, contribuindo para a morbilidade e mortalidade em crian¢as com
factores de risco (prematuridade, patologia cardiaca ou pulmonar e
imunodeficiéncias). Material e Métodos: Estudo retrospectivo dos proces-
sos clinicos das criancas internadas no Servi¢o de Pediatria do Hospital do
Divino Espirito Santo com o diagndstico de bronquiolite no periodo entre
Janeiro e Dezembro de 2006, com o objectivo de avaliar os seguintes para-
metros: idade, sexo, varia¢do sazonal, duracdo do internamento, existéncia de
factores de risco, identificacdo de virus respiratérios nas secrecdes, terapéu-
tica e evolucdo clinica. Resultados: Foram incluidas no estudo 166 criancas,
59% do sexo masculino e 61% dos casos com idade inferior a 4 meses. O pico
de incidéncia verificou-se entre Outubro e Mar¢o (74,7%). A dura¢do média
do internamento foi de 6 dias. Trinta e quatro (20,5%) criancas eram prema-
turas, das quais 32 (19,3%) leves para a idade gestacional. Quarenta e trés
criangas (25,9%) tinham histdria de bronquiolites anteriores. Foram efectua-
das 128 pesquisas para virus sincicial respiratdrio e 72 para adenovirus, com
61 (47,7%) positivas no primeiro caso e quatro (5,6%) no segundo. 82% dos
resultados positivos para VSR ocorreram nos meses de maior incidéncia da
doenca. Os quatro casos de adenovirus verificaram-se em Fevereiro, Marco e
Junho. Quanto a terap€utica, em 160 (96,4%) foram prescritos broncodilata-
dores, em 69 (41,6%) corticoides sistémicos, em 72 (43,3%) brometo de ipa-
trépio e em 106 (63,8%) antibidticos. Oitenta e sete (52,4%) realizaram cine-
sioterapia respiratéria, 89 (53,6%) necessitaram de oxigénio e 6 (3,6%) foram
ventiladas. Conclusdes: A significativa presenca de virus respiratdrios e a
gravidade da doenca em subpopula¢des vulnerdveis sugerem que algumas
criangas possam beneficiar de terapéutica profildtica. Quanto a terapéutica,
muitas dividas persistem pois apesar da controvérsia as rotinas pouco muda-
ram nos ultimos anos.

Palavras-chave: Bronquiolite, factores de risco, virus sincicial respiratdrio,
tratamento.

POS20- Que significado pais e profissionais de saide atribuem a
“pieira”?

R Fernandes', B Robalo', C Calado’, S Medeiros’, A Saianda', J Figueira', R
Rodrigues®, C Bastardo', T Bandeira'. 1- Clinica Universitdria de Pediatria,
Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2- Servigo de Pediatria, Hospital Distrital de
Faro; 3- Centro de Satide Joaquim Paulino (Rio de Mouro); 4- Centro de
Satde do Seixal.

Introducao: Os principais estudos de prevaléncia das doencas respiratdrias
pedidtricas baseiam-se no relato parental de sintomas através de respostas a
questiondrios. Discrepancias nas definicdes destes sintomas podem afectar a
fiabilidade destes inquéritos epidemioldgicos. Objectivo: caracterizar as
perspectivas de pais e profissionais de satide sobre os principais sintomas
respiratérios pedidtricos. Material e Métodos: Foi conduzido um estudo
observacional transversal, multicéntrico, através de inquérito para auto-
preenchimento. A populag@o incluiu uma amostra de responsaveis por crian-
cas e adolescentes utilizadores de dois centros de saide e cinco hospitais na
drea da Grande Lisboa, Alentejo e Algarve, assim como médicos, enfermei-
ros e fisioterapeutas das mesmas unidades. Os questiondrios elaborados inci-
diram sobre caracteristicas sociais, antecedentes respiratorios, e incluiram
perguntas abertas e fechadas sobre defini¢ao dos principais sintomas respira-
torios em pediatria, em particular “pieira”. Estes inquéritos foram validados
para o seu contetido e testados numa amostra piloto. Resultados: Um total de
425 pais e 299 profissionais de satide responderam ao questiondrio. Entre os
pais, 33% ndo conhecia o termo “pieira”. A andlise multivariada revelou que
o conhecimento do termo foi maior em pais de maior idade (odds ratio [OR]
24 por cada incremento de 10 anos, IC 95% ,6-3,6), com maior grau de
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educacio (OR 3,1,1C 95% 1,5-6,7) e com filhos com doenca respiratéria (OR
43, 1C 95% 24-79). Nas perguntas fechadas, 78% dos pais e 97% dos
profissionais de satde identificaram “pieira” como um som. Os pais também
associaram o termo a estimulos ticteis (40%) e visuais (34%), o que foi
menos comum nos profissionais de satde. Entres estes, os enfermeiros
seleccionaram os estimulos visuais e a sensagdo da crianga ndo estar bem,
mais frequentemente do que os médicos (p<0,01). Conclusdes: Tal como
documentado noutras linguas, existem também em portugués, disparidades
entre as interpretacdes de “pieira” por pais e técnicos de satide. Decorre a
necessidade de elaborar questiondrios ou outros instrumentos de medida mais
fidveis, se queremos ser exactos na determinacdo de prevaléncia de doenga
respiratéria pedidtrica.

Palavras-chave: Sibilancia; asma; epidemiologia; questiondrio; sons respi-
ratdrios; relato parental.

POS21- Bronquiolite aguda — resultados preliminares de evolucio apods
internamento: fiabilidade do recrutamento

A Saianda', R Gouveia', S Lobo’, AM Silva', P Nogueira’, T Bandeira'. 1-
Departamento da Crianca e da Familia, Clinica Universitdria de Pediatria,
Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2- Servi¢o de Pediatria, Hospital Distrital de
Cascais; 3- Departamento de Estatistica, Instituto Nacional de Satde Dr.
Ricardo Jorge; Lisboa.

Objectivo: Avaliar a repercussdo do internamento por bronquiolite aguda
(BA) nos primeiros 2 anos de vida. Material e Métodos: Elabordmos um
estudo para identificacdo, em idade pré-escolar, de marcadores de risco
individual para evolugdo para doenga reactiva das vias aéreas. O recruta-
mento faz-se através do envio de carta e contacto telefénico de 2 grupos:
criangas previamente internadas por BA (anos 2002-04); grupo de criangas
sem doenga respiratéria. Comparou-se, no grupo das criangas internadas por
BA, o subgrupo dos casos efectuados com o subgrupo dos casos excluidos.
Pretende-se avaliar o poder de extrapolagdo dos resultados obtidos a todo o
grupo. Os casos efectuados (grupo 1) e os casos excluidos (grupo 2) foram
comparados no que respeita a idade actual, idade a data de internamento,
identificacdo de virus sincicial respiratério (VSR) e duracdo do internamento
e de oxigenioterapia. Andlise estatistica descritiva e comparativa com recurso
ao programa SPSS 12.0, com nivel de significancia de 5%. Resultados: Gru-
po 1 (22 casos): idade actual X (xdp) 176045 (+68,04) dias, idade a data
internamento % (xdp) 105,68 (£94,15), duragdo do internamento % (xdp)
6,68 (2,15) e duragdo da necessidade de oxigénio X (xdp) 4,40 (+2,42). Em
4 casos o VSR era positivo, em 8 negativo e em 10 desconhecido. Grupo 2
(42 casos): 1 erro de seleccdo, 2 foram efectuados mas tinham patologia res-
piratéria prévia ao internamento, 4 nio estavam interessados, 2 faltaram e 33
(X%) ndo foram contactdveis: idade actual % (xdp) 180221 (£105,41) dias,
idade a data internamento % (xdp) 155,52 (£139,96), duracdo do interna-
mento % (xdp) 6,81 (+4,49) e duracdo da necessidade de oxigénio % (xdp)
4,38 (£3,51). Em 4 casos o VSR era positivo, em 16 negativo e em 20 desco-
nhecido. Ndo se verificaram diferencas estatisticamente significativas entre
os grupos. Conclusdes: O recrutamento € dificultado pela incorrec¢do das
moradas e telefones fornecidas pelos pais. Apesar do elevado nimero de
casos excluidos os resultados obtidos relativamente aos casos efectuados sao
extrapoldveis para todo o grupo das criangas internadas por BA e podem ser
utilizados na comparac¢@o com o grupo controlo.

Palavras-chave: bronquiolite aguda, hiperreactividade bronquica.

POS22- Infec¢des por Mycoplasma pneumoniae em idade pediatrica
M Jodo Oliveira, Carlos Marcos, Sénia Lira, Carla Branddo, Joaquim Cunha
- Servico de Pediatria, Hospital Padre Américo. Vale do Sousa.

Introducdo: As infeccdes por Mycoplasma pneumoniae (MP) foram inicial-
mente consideradas como sendo pouco frequentes, auto-limitadas e atingindo
apenas o sistema respiratério, em criancas em idade escolar. Actualmente
descrita maior incidéncia, nomeadamente em criangas mais novas e associada
a manifestagcdes extra-pulmonares. Material e Métodos: Estudo retrospec-
tivo dos casos clinicos de criangas internadas no Servico Pediatria do Hospi-
tal Padre Américo — Vale do Sousa, entre Janeiro 2004 ¢ Junho 2007 com o
diagnéstico de infec¢do por MP, confirmada por polymerase chain reaction
(PCR) ou serologia. Avaliaram-se os seguintes parametros: sexo, idade, mani-
festagdes clinicas, sintomatologia em conviventes, sazonalidade, exames
auxiliares de diagndstico, tratamento efectuado e evolugdo. Resultados:
Incluidas 31 criancas entre 14 meses e 13 anos (média de 5.5 anos); 17 do
sexo masculino; 15 criangas tinham <5 anos. Diagnéstico efectuado por PCR



71% e serologia 29%. As manifestagdes clinicas mais frequentes: febre (90%)
associada a tosse (94%). Ao exame objectivo: crepitagdes na auscultagdo
pulmonar (80%). Maioria sem conviventes com sintomatologia respiratdria.
O diagndstico mais freqiiente: pneumonia (90%); eritema multiforme (1
caso). A duragdo média de internamento foi 5 dias. Os internamentos ocorre-
ram sobretudo entre Fevereiro e Maio (18 casos). Analiticamente leucocitose
26%; proteina C reactiva positiva 90% (média 56 mg/L). Na radiografia
tordcica: hipotransparéncia em 54% casos; 46% com infiltrado intersticial
peribronquico. Trés casos resultaram de co-infec¢@o respectivamente por
adenovirus, Streptococcus pneumoniae e Micobacterium tuberculosis. A
claritromicina foi o antibidtico de primeira escolha em 15 casos e em 14 foi
o 2° antibidtico prescrito. Evolucdo favordvel na maioria dos casos; registar-
am-se 2 casos de sibilancia recorrente e 2 de tosse persistente. Conclusdes:
Foram critérios para a pesquisa do MP a combinagdo da clinica, exames
auxiliares de diagndstico e evolucdo, nomeadamente antes do internamento.
De salientar que cerca 50% dos casos ocorreram em idade inferior a 5 anos O
aparente aumento da incidéncia de infec¢ao por MP no nosso hospital parece-
nos estar na dependéncia da melhoria das técnicas de diagndstico e maior
acessibilidade as mesmas, nomeadamente da PCR e por este agente ser colo-
cado mais frequentemente como hipétese etioldgica da pneumonia adquirida
na comunidade, mesmo em idades em que habitualmente é considerado pou-
co frequente.

Palavras-chave: Mycoplasma pneumoniae, pneumonia, eritema multiforme.

POS23- Patologia respiratéria no Servico de Urgéncia de Pediatria
Cristina Gongalves, Jodo Crispim, Rosdrio Ferreira, Gabriela Aradjo e S4.
Urgéncia de Pediatria, Departamento da Crianca e da Familia, Hospital de
Santa Maria, Lisboa.

Introducao: A patologia respiratéria é extremamente prevalente em Pediatria,
constituindo um dos principais motivos de ida ao Servi¢o de Urgéncia (SU).
Importa caracterizar a sua epidemiologia em termos demograficos e sazonais,
de modo a aperfeigoar os recursos existentes. Objectivo: Caracterizar a pato-
logia respiratdria pedidtrica em contexto de urgéncia. Material e Métodos:
Andlise retrospectiva dos Episddios da Urgéncia Pedidtrica nos ultimos 12
meses com diagndstico de saida referente ao aparelho respiratério. Foram ana-
lisados os dados relativos ao género, faixa etdria, época do ano, exames com-
plementares de diagndstico, terap&utica no SU, destino na alta e readmissdes.
Resultados: Neste periodo registaram-se 48.325 episédios de Urgéncia, dos
quais s6 € possivel identificar o diagnéstico em 19.993. Destes, a patologia res-
piratdria representou 27,2% (n=5452), 56% rapazes. A idade média foi de 4,28
anos. Os diagnésticos mais frequentes foram amigdalite aguda (31,3%), bron-
quiolite aguda (13,0%), asma (12,7%), nasofaringite aguda (resfriado comum)
(12,1%), pneumonias (11,2%), laringite aguda (7,6%) e gripe (4,2%). A andlise
por sexos revelou que a Amigdalite Aguda € significativamente mais frequente
no sexo feminino (OR=0,80; p<0,0001). A Bronquiolite aguda (OR=1,66;
p<0,0001) e a asma (OR=1,46, p<0,0001) sdo significativamente mais fre-
quente no sexo masculino. Em termos de distribui¢do sazonal, a patologia
respiratdria €, como esperado, mais frequente no Inverno e Primavera. Nos
doentes com patologia respiratéria, foi realizada uma média de 0,22 Exames de
Imoram internados 3,0% dos doentes, sendo a pneumonia (30,2%) e a bron-
quiolite aguda (30,2%) as principais causas de internamento. 2,8% (n=150)
teve alta para consulta externa, sendo a asma (55,3%) a patologia mais fre-
quentemente encaminhada. Dos episédios com diagndstico de patologia
respiratdria, 2,9% correspondem a readmissdes, sendo a bronquiolite aguda, a
principal causa de readmissdo nestes doentes (37%). Conclusoes: A patologia
respiratdria € causa frequente de ida ao SU no nosso servigo representando
cerca de 1/4 dos diagndsticos especificados. A patologia respiratdria alta ¢ mais
frequente do que a patologia respiratdria baixa, sendo a amigdalite aguda o
diagndstico mais comum.

Palavras-chave: Patologia respiratdria; Servico de Urgéncia.

,

Area - Imunoalergologia

POS24- O papel dos testes epicutaneos no estudo do eczema atépico em
criancas

Vanda Bexiga, Rute Reis, Elza Tomaz, Filipe Indcio. Servi¢o de Imunoaler-
gologia, Centro Hospitalar Setibal, EPE.

Introducao: O papel da sensibilizac@o alérgica no eczema atdpico € contro-
verso. Os testes epicutineos (Patch Tests) tém sido utilizados para investigar
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a associacdo entre eczema atopico e a alergia a aeroalergénios e alimentos. O
Patch Test permite a reproducdo de reac¢ao eczematosa no local de aplicacio
do alergénio (em oclusdo) na pele intacta do paciente suspeito de ser alérgico.
E a visualizagdo in vivo de fase inicial de hipersensibilidade retardada tipo 4.
Material e Métodos: Foram executados inquérito clinico e patch tests aos
aeroalergénios e alimentos mais frequentemente causadores de patologia
alérgica em Portugal em 26 criancas com esta patologia (16 do sexo mas-
culino, 10 do feminino com idades compreendidas entre 1 ¢ 15 anos). Resul-
tados: Dos 26 doentes estudados, 15 tinham apresentavam patologia respira-
téria atdpica e 20 tinham antecedentes familiares de patologia alérgica. Sete
doentes referiam agravamento estacional na Primavera, 7 com alimentos e
um referia agravamento com exposic¢ao a aeroalergénios nao polinicos. Nove
doentes (34,6%), no grupo estudado, tiveram pelo menos um teste epicutineo
positivo. Dos doentes com testes positivos, os 9 eram positivos a pelo menos
um inalante e, destes, 5 a pelo menos um alimento. Dos positivos a alimentos
4 apresentavam uma clara correlacao clinica com a positividade. Conclusdes:
Concluimos que a utilizacdo de patch tests para aeroalergénios e alimentos
podera ser informativa na avaliacdo dos factores causais/agravantes do
eczema atopico.

Palavras-chave: eczema, testes epicutineos.

POS25- Imunoglobulinas endovenosas: Quando? A quem? Como?
Diana Gonzaga', Joana Freitas', Hernani Brito', Gustavo Dias’, Esmeralda
Cleto', Margarida Guedes'. 1- Servigo de Pediatria do Hospital Geral de
Santo Anténio, EPE; 2- Servicos Farmacéuticos do Hospital Geral de Santo
Anténio, EPE. Porto.

Introducdo: A terapéutica com imunoglobulinas (Ig’s) foi, desde 1952, pres-
crita como terapéutica substitutiva em doentes imunodeficientes. A partir de
1980, ao constatar-se os seus efeitos imunomoduladores, tem sido cada vez
mais utilizada em doencas inflamatdrias e/ou auto-imunes. Ha indica¢des
incontorndveis, apoiadas em estudos randomizados e controlados, mas outras
apenas baseadas em estudos ndo controlados e até por vezes mesmo sem estu-
dos de apoio. E uma medicacdo eficaz, quando administrada adequadamente
em doentes seleccionados. Atendendo a que representa a sobrevivéncia para
muitos doentes com imunodeficiéncia, (e ndo sdo inesgotdveis as reservas),
que tem riscos e € dispendiosa, a sua utilizacdo deve obedecer a critérios bem
definidos. Objectivo: Avaliar a conformidade das indica¢des da terapéutica
com Ig EV nas criangas seguidas no Servico de Pediatria do Hospital Geral
de Santo Anténio (HGSA). Material e Métodos: Andlise dos processos clini-
cos referentes a criangas que efectuaram tratamento com Ig EV em regime de
internamento entre 1998 e 2007, com exclusido dos tratamentos realizados em
regime de hospital de dia (tratamento substitutivo a criancas com Imunode-
ficiéncia Primdria com défice de anticorpos). Avaliado o regime terapéutico
com Ig EV utilizado nas diferentes patologias, reac¢des adversas, eficdcia
obtida e evolucdo. Resultados: Em cerca de 90% dos casos as Ig’s EV foram
utilizadas como terapéutica imunomoduladora, representando a Pirpura
Trombocitopenica Imune a indicacdo mais frequente. As doses prescritas
foram muito variadas, inclusivamente na mesma patologia, ao longo dos
anos. Em relac@o aos efeitos laterais, registo de vdrias reac¢des ligeiras mas
nenhuma reac¢do anafildtica grave. Conclusées: Desde 1997 que se efectuam
no HGSA as Reunides de Consenso (1997, 2001, 2007) sobre a utilizagdo de
hemoderivados, com publicacdo das recomendacdes, incluindo as situagdes
para o uso das Ig’s EV. Neste grupo de criangas estudado houve ndo confor-
midades, relacionadas com situacdes de doengas imunologicamente media-
das, sem resposta a terapéutica convencional. Torna-se, pois, muito impor-
tante a revisdo regular das indicagdes terapéuticas das Ig’s, idealmente em
Reunides de Consenso Nacional, para se adequarem as evidéncias e ndo con-
dicionarem prescri¢des indevidas.

Palavras-chave: Imunoglobulinas EV, criangas, doencas auto-imunes,
imunodeficiéncias primdrias.

POS26- Indice de Massa Corporal e sintomas respiratorios induzidos
pelo exercicio fisico em criancas e adolescentes

Rute Pereira dos Reis, Luciana Patricio, Iryna Didenko, Marta Salgado,
Andreia Ferrdo, Elza Tomaz, Filipe Inédcio. Servico de Imunoalergologia,
Hospital de S. Bernardo, Settibal.

Introducdo: Diversas publicacoes tém demonstrado relacdo importante, e
por vezes causal, entre o excesso de peso e o desenvolvimento sintomatologia
asmatiforme. No entanto poucos estudos se tém realizado na populacdo
pedidtrica. Objectivo: Verificar se existe alguma relacio entre o Indice de
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Massa Corporal (IMC) e a presencga de sintomatologia respiratdria induzida
pelo exercicio em criangas e adolescentes. Material e Métodos: Foi estudada
uma amostra de 231 estudantes do ensino secundario de Settbal (112 rapazes,
121 raparigas), com idades compreendidas entre os 12 e os 18 anos (média de
13,7£1,5). Foi aplicado o Questionario do Comité Olimpico dos EUA sobre
Broncoconstri¢io Induzida pelo Exercicio (USOC-EIB) sobre sintomatologia
respiratoria relaccionada com o exercicio (tosse, pieira, ruidos respiratdrios,
dificuldade em respirar fundo e congestdo ou “aperto no peito”). Atribui um
score sintomdtico de acordo com os sintomas referidos (entre 0 e 6). Os
estudantes foram pesados e medidos e determinado o IMC. Resultados: Na
populagdo estudada, o IMC médio foi de 20,0+34, nido se encontrando
diferenca significativa entre os sexos. Cento e seis estudantes (71,9%) refe-
riam pelo menos um sintoma respiratdrio associado ao exercicio. Verifica-
ram-se as seguintes frequéncias para cada score sintomadtico: score 1 (ie,
referindo apenas 1 sintoma): 46 estudantes; score 2: 41; score 3: 34; score 4:
23; score 5: 12 e score 6 10 estudantes. Entre os rapazes, ndo se observou
qualquer correlagdo entre o IMC e o score sintomatico. Por outro lado, entre
as raparigas, verificou-se uma correlacdo positiva significativa (rho=0,33)
entre esses factores. Vinte e trés estudantes tinham diagnéstico médico de
asma (9 dos quais rapazes). O IMC médio neste grupo ndo foi significa-
tivamente diferente daquele relativo aos estudantes sem diagndstico de asma.
Conclusdes: No estudo realizado ndo foi encontrada relacao entre o IMC e o
diagnéstico de asma. Verificou-se, no entanto, apenas entre as raparigas,
associacdo entre o IMC e o score sintomatico.

Palavras-chave: Asma; asma induzida pelo exercicio; espirometria; IMC.

POS27- Asma na crianca — o controlo dos sintomas induzidos pelo
exercicio

Marta Salgado, Rute Reis, Luciana Patricio, Iryna Didenko, Andreia Ferrdo,
Elza Tomaz, Filipe Indcio. Servico de Imunoalergologia, Hospital S.
Bernardo, Settbal.

Introducdo: A asma € a doenca inflamatdria crénica mais prevalente nas
criangas. Os sintomas induzidos pelo exercicio sdo frequentes em jovens
asmaticos, condicionando as actividades didrias, nomeadamente a assidui-
dade escolar e a pratica desportiva. Objectivo: Avaliar se a terapéutica usada
pelas criangas asmadticas com sintomatologia induzida pelo esfor¢o € a ade-
quada ao controlo da sua doenca. Material e Métodos: Foi aplicado o Ques-
tiondrio do Comité Olimpico dos EUA (USOC- EIB) a 213 estudantes do
Ensino Secunddrio em Setibal. Entre estes, foram seleccionados 23 com
diagnéstico médico de asma e sintomas respiratérios induzidos pelo exerci-
cio: 9 rapazes e 14 raparigas, com idades entre os 12 e os 18 anos (média
14,09+1,75). Foi estabelecido um score sintomatico, de acordo com o nimero
de sintomas referido (0 a 6). Realizaram-se espirometrias antes e apds corrida
livre com a duragdo de 6 minutos. Foi considerada prova positiva quando se
obteve diminui¢do = a 12% no FEV1 ou = 26% no FEF 25-75. Resultados:
A frequéncia dos sintomas referidos foi: pieira=18%; tosse=17%; incapaci-
dade para respirar fundo=15%; “aperto no peito”=13%; “ruidos no
peito”=12% e “congestdo no peito”’=11%. Cerca de 50% (n=12) referiram
score sintomdtico = 4, encontrando-se apenas 2 sob terapéutica. A mediana de
score sintomdtico nas raparigas foi de 4, com uma moda de 6. Nos rapazes, a
mediana de score sintomatico foi de 3 ¢ a moda 1 (valor da moda inferior).
No grupo estudado, apenas 8 criangas admitiram fazer terapéutica para a
asma, sendo a maioria rapazes (n=5). Em 3 criangas (15%) a prova de exer-
cicio foi positiva, referindo todas pelo menos 3 sintomas e apenas 1 fazia
terapéutica para a asma. Conclusdes: Apesar de as 23 criancas referirem
sintomas respiratdrios induzidos pelo exercicio, menos de 1/3 fazia medica-
¢do para a asma. No sexo feminino, observou-se maior prevaléncia de diag-
néstico médico de asma e score sintomdtico mais elevado do que no sexo
masculino. Verificou-se, contudo, que a maioria dos rapazes faz terapéutica
para a asma, por oposi¢do a apenas 1/4 das raparigas. Fica claro que a tera-
péutica seguida pelas criangas com asma estudadas € insuficiente, pelo menos
no que diz respeito aos sintomas induzidos pelo esforco.

Palavras-chave: Asma, asma induzida pelo exercicio; controle terapéutico.
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POS28- Pirpura trombocitopénica imune - O que mudou de 1983 a 2006
Andreia Gomes Pereira, Jodo Paulo Pinho, Manuela Calha, Elsa Rocha.
Servigo de Pediatria, Hospital Distrital de Faro.
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Introducdo: A PTI € a doenca hemorragica mais frequente na infancia, com
maior incidéncia entre 2-6 anos. A apresentacdo aguda de petéquias e equi-
moses, acompanhada de trombocitopénia, em criangas previamente sauddveis
sugerem o diagndstico. A realizagdo do medulograma esta indicada quando
existem achados atipicos, antes de iniciar corticoterapia e em caso de ma
resposta a terapéutica. O tratamento de eleicdo consiste em imunoglobulina
endovenosa; a corticoterapia e a transfusdo plaquetdria sdo op¢des nos casos
graves. A complicacdo mais grave é a hemorragia intracraniana (0,1-1%). A
evolugdo para cronicidade ocorre em 10-20 % dos casos. Material e Méto-
dos: Realizar uma andlise comparativa dos internamentos por PTI no Servico
de Pediatria do Hospital Distrital de Faro de 01/Janeiro/1983 — 31/Julho/1995
(grupo A) e de 01 de Agosto de 1995 — 31 de Dezembro de 2006 (grupo B).
Anilise retrospectiva e comparativa dos processos de criancas internadas no
Servico Pediatria com PTI. Nesta casuistica foram analisados: género, idade,
variac@o sazonal e anual, doenca actual, semiologia, exames complementa-
res, terapéutica e evolugdo clinica. Resultados: Em ambos os periodos,
analisaram-se 46 casos (no total de 92 criancas). Quer em A, quer em B, veri-
ficou-se: maior incidéncia no grupo etdrio inferior a 5 anos; a maioria das
criancas tinha antecedentes de doenca infecciosa (A — 36 casos; B — 25
casos); o tempo de evolucdo da doenca foi superior a 4 dias em 28,2 % e o
nidmero de plaquetas a admissdo foi <10 000/mm3 em 76 %. Foi efectuado
medulograma em 51 criancas (39 do grupo A e 12 do grupo B). A terapéutica
mais usada no grupo A foi a imunoglobulina (21 casos); no grupo B, a imuno-
globulina foi administrada em 35 criangas. Em A e B evolug@o para a croni-
cidade verificou-se em 6 criangas. Ndo se registou nenhuma crianca com
hemorragia do sistema nervoso central. Em ambos os periodos, analisaram-se
46 casos (no total de 92 criangas). Quer em A, quer em B, verificou-se: maior
incidéncia no grupo etdrio inferior a 5 anos; a maioria das criangas tinha
antecedentes de doenga infecciosa (A — 36 casos; B — 25 casos); o tempo de
evolucido da doenga foi superior a 4 dias em 28,2 % e o nimero de plaquetas
a admissdo foi <10 000/mm3 em 76 %. Foram efectuados medulograma em
51 criangas (39 do grupo A e 12 do grupo B). A teraputica mais usada no gru-
po A foi a imunoglobulina (21 casos); no grupo B, a imunoglobulina foi
administrada em 35 criangas. Em A e B evolucdo para a cronicidade verifi-
cou-se em 6 criancas. Ndo se registou nenhuma crianca com hemorragia do
sistema nervoso central. Conclusdes: Apesar dos critérios diagndsticos da
PTI néo se terem alterado nos ultimos anos, a evolugdo mais significativa
verificou-se no método diagndstico e na terapéutica efectuada (com aumento
de 41% na utiliza¢do de imunoglobulina).

Palavras-chave: Purpura trombocitopénica imune; plaquetas; medulograma;
imunoglobulina.

POS29- Ependimoma medular

M* Jodo Oliveira', Soraia Tomé', Armando Pinto’, Armando Campos’, M*
Guilhermina Reis', Isabel Ribeiro®. 1- Servigo de Pediatria do Hospital Geral
de Santo Anténio, EPE, Porto; 2- Servico de Pediatria do Instituto Portugués
de Oncologia do Porto; 3- Servigco de Ortopedia do Hospital Geral de Santo
Anténio, EPE, Porto; 4- Servico de Neurocirurgia do Hospital Geral de Santo
Antoénio, EPE, Porto.

Introducio: Os tumores do sistema nervoso central constituem uma patologia
pouco comum na prdtica clinica pedidtrica, embora sejam os tumores sélidos
mais frequentes na infancia. Objectivo: Chamar a atengdo para esta patologia,
dada a importancia de efectuar um diagndstico precoce. Caso clinico: Crianga
do sexo de feminino, 11 anos de idade, com dorsalgias iniciadas em Dezembro
de 2004 e sem alteragdes ao exame clinico excepto escoliose postural. Face a
normalidade do estudo radioldlogico simples do térax e raquis, o quadro
clinico foi interpretado como psicossomdtico e medicada com antidepressivos.
Devido a persisténcia das queixas, com repercussdo no bem-estar da adoles-
cente e a insisténcia dos pais, € avaliada por Ortopedia e internada no Servigo
de Pediatria para investigacdo com Ressonancia magnética (RM) medular de
escoliose reactiva. A RM revelou tumor intramedular cervical de C3 a C7. Foi
submetida a laminotomia com exérese macroscépica total. Ficou com
tetraparésia de predominio esquerdo, mas com marcha auténoma e controle de
esfincteres. Efectuou tratamento fisidtrico, tendo recuperado completamente o
défice neurolégico. A RM pés-operatdria ndo apresentava dreas de captacdo de
contraste. O exame histoldgico revelou tratar-se de um ependimoma de células
claras. Na RM de controle 6 meses apds a cirurgia detectou-se recidiva. Foi
submetida a reintervengdo cirtirgica coadjuvada com radioterapia e quimiote-
rapia. No entanto a evolucdo foi desfavordvel. Conclusdes: A sintomatologia
inespecifica destes tumores obriga a um elevado indice de suspei¢do para
efectuar o diagndstico. A insistente preocupac@o dos pais foi, neste caso, um
elemento de grande valor semioldgico e tradutor da possivel gravidade da



situacdo, associado a persisténcia da escoliose postural. Trata-se de uma pato-
logia complexa, com necessidade de um seguimento multidisciplinar, nomea-
damente pela Pediatria. De realcar ainda o facto de ser um tumor grau II, que
apresentou uma evolugdo rapida e grave.

Palavras-chave: tumor medular; ependimoma.

POS30- Trombocitopenia em pequenos lactentes
Elsa Hipdlito, Manuel J. Brito, Manuela Benedito, M. Lurdes Maricato.
Sector de Hematologia/Oncologia, Hospital Pedidtrico de Coimbra.

Introducdo: A trombocitopenia é uma alteragdo hematoldgica relativamente
comum no periodo neonatal. Nesta faixa etdria encontra-se frequentemente
associada a infec¢des (virusais ou bacterianas), secunddria a fenémenos imu-
noldgicos (trombocitopenia neonatal aloimune/ PTI materna) ou hemangio-
mas; a maioria das formas hereditdrias ¢ rara neste periodo. Material e
Meétodos: Sao descritos 2 casos clinicos de pequenos lactentes, com 1,5 M e
2.5 M de vida, transferidos de dois Hospitais Distritais para o Hospital Pedia-
trico de Coimbra, por trombocitopenia grave. Ambos apresentavam excelente
estado geral, apirexia, petéquias e equimoses com 24 h de evolucdo, aos quais
foi feito rastreio séptico, incluindo pungdo lombar, que foi negativa. Eram
sauddveis até 4 altura do internamento com calenddrio vacinal actualizado:
BCG/Hep B ao nascimento no 1° lactente e vacinas do 2° més de vida, efectua-
das duas semanas antes no 2° lactente. Resultados: Durante o internamento
ndo foram detectados critérios de infeccdo. Os dois foram submetidos a tera-
péutica com imunoglobulina (800 mg/Kg) com boa resposta, pelo que pode-
mos pressupor tratar-se de trombocitopenia imune, provavelmente secunddria
a vacinag@o. Conclusdes: A Trombocitopenia pds-vacinal € uma situagdo rara,
habitualmente benigna, que pode, no entanto, levar a manifestagdes hemorra-
gicas de grande gravidade. E pois, obrigatério pensar neste diagndstico dife-
rencial no lactente/crianga sem mau estado geral ou critérios de infeccdo, de
modo a prevenir e /ou tratar precocemente e adequadamente esta situacdo.

Palavras-chave: Trombocitopenia; lactente; vacinas.

POS31- Melanoma: uma realidade na Oncologia Pediatrica

A Teles', M Bom Sucesso', M Ribeiro?, R Azevedo®’, C Neto', A Pinto', A
Ferreira', N Estevinho'. 1- Servico de Pediatria 2- Servigo de Cirurgia Plds-
tica 3- Servigo de Anatomia Patolégica 4- Servigo de Cirurgia Pedidtrica. Ins-
tituto Portugués de Oncologia do Porto Francisco Gentil.

Introducdo: Nos ultimos anos vérios estudos apontam para um aumento
rdpido da incidéncia de melanoma em todas as faixas etdrias. Objectivo: Aler-
tar para uma patologia com uma importancia crescente na populacdo pedia-
trica, salientando caracteristicas fundamentais para o diagndstico precoce, que
é crucial para o sucesso da terapéutica. Material e Métodos: Apresentam-se
os novos casos de melanoma observados no Servico de Oncologia Pedidtrica
entre Janeiro de 2004 e Dezembro de 2006. Sao analisados os seguintes para-
metros: idade, sexo, raga, antecedentes pessoais e familiares, localiza¢do e
caracteristicas macro e microscépicas da lesdo, estadiamento e tratamento
efectuados. Resultados: Neste periodo foram referenciados cinco casos de
melanomas, todos de raca caucasiana e com idades compreendidas entre os 17
meses e 0s 15 anos. Em trés criangas o tumor foi detectado em nevos que apre-
sentaram crescimento nos meses anteriores, outra apresentava um nevo mela-
nocitico congénito gigante. Quatro efectuaram excisdo da lesdo com alarga-
mento de margens e pesquisa de ganglio sentinela que revelou metdstases em
duas delas, tendo-se realizado esvaziamento ganglionar. Na crianca com nevo
melanocitico congénito o diagndstico foi efectuado em ganglio excisado, ndo
se tendo identificado tumor primdrio. Até a data todas se mantém em vigilancia
livres de doencga, excepto uma que faleceu. Conclusdes: Discussdo: O melano-
ma maligno na idade pedidtrica € uma doenca rara, mas que pode ser fatal. Os
factores de risco, que estdo bem estabelecidos em adultos, ndo parecem
contudo influenciar o desenvolvimento da doenca nas criancas. E mandatério
que pediatras e médicos de cuidados primdrios considerem este diagndstico
perante qualquer les@o suspeita mesmo em idades precoces, dado que quando
tratado precocemente € uma patologia potencialmente curdvel.

Palavras-chave: melanoma, child, diagnosis, risk factors.

POS32- Tumefaccio mandibular em idade pediatrica

R Castelo', H Sousa', L Barroso?, T Rezende', MJ Brito’. 1- Hospital de Santo
André, EPE, Leiria; 2- Hospitais da Universidade de Coimbra; 3- Hospital
Pedidtrico de Coimbra.
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Introducdo: A presenca de uma tumefaccdo submandibular € um motivo de
observagdo frequente, quer no ambulatério, quer no servico de urgéncia ou
mesmo em medicina dentdria. Se bem que a maioria sdo, de facto, lesdes
abcedadas secunddrias a processos infecciosos de origem dentdria, quase
sempre em contexto de cdries dentdrias e ma higiene oral A auséncia de sinais
inflamatdrios alem da tumefac¢do deve fazer pensar em outras etiologias, ndo
excluindo a neopldsica. Material e Métodos: Caso de clinico de uma crianca
com uma tumefac¢ao submandibular em que na investiga¢do subsequente foi
identificado um Linfoma de Burkitt. A localiza¢cdo mandibular € frequente no
continente africano, mas rara no europeu, onde a apresentacdo mais comum
¢é a de uma massa abdominal. Resultados: Crianca de seis anos, caucasiana,
referenciada ao nosso servico de urgéncia pelo médico assistente por um
“abcesso dentdrio” de localizacao submandibular, com cerca de 3 semanas de
evolucio, para realizacio de antibioterapia endovenosa. Teria jd concluido
catorze dias de amoxicilina e 4cido clavulénico, sem melhoria. Na observa-
¢do inicial, destacava-se um bom estado geral e uma tumefaccio da hemiface
esquerda, mais acentuada na regido submandibular, dura, dolorosa ao toque.
No internamento, em D3 de amoxicilina e dcido clavulanico (4:1, ev, 30mg/
/kg/dose 3id), ndo demonstrava evidéncia de melhoria ébvia. Hemograma
sem alteragdes e PCR com valor normal. Foi pedida observacao por Estoma-
tologia: ndo apresentava sinais de cdries dentdrias; ortopantomografia
evidenciando imagem radiotransparente ao nivel dos gérmens de 34-37 e
reabsor¢do radicular de 36, sendo orientado para Cirurgia Maxilo-Facial.
Realizou bidpsia e, apds conhecimento da anatomia patoldgica, foi orientado
para Oncologia Pedidtrica: Linfoma de Burkitt. Efectuou estadiamento e ini-
ciou quimioterapia segundo protocolo LMB 96, com boa evolucio inicial.
Conclusoes: A presenca de uma tumefac¢do mandibular sem sinais inflama-
térios e, como neste caso, sem resposta a antibioterapia, deve levar a realiza-
¢do de exames complementares de diagndstico, para exclusdo de patologia
tumoral. Esta suspeita, a ter existido, teria permitido um encaminhamento
mais precoce para um Centro de Oncologia Pedidtrica.

Palavras-chave: Linfoma Burkitt; tumefac¢cdo mandibular.

POS33- Eritroblastopenia transitéria da infancia versus anemia de
Diamond Blackfan. A propésito de um caso clinico

A Costa', C Candido', A Pereira', N Miguel', F Dias', M Antunes®, J Barbot®.
1- Servigo Pediatria, Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto Douro; 2-
Servigo Hematologia, H. Maria Pia, Porto.

Introducdo: A eritroblastopenia transitéria da infancia é uma entidade adqui-
rida caracterizada por anemia transitéria com reticulocitopenia e aplasia dos
precursores eritréides na medula dssea. O diagnéstico diferencial com a
anemia de Blackfan Diamond nem sempre € ficil, particularmente em alguns
grupos etdrios e na auséncia de estudos analiticos prévios. Torna-se necessa-
ria uma histdria clinica detalhada, um exame objectivo cuidadoso assim como
a valorizacao de indicadores de eritropoiese “de stress”. Caso Clinico: Crian-
¢a do sexo masculino, 20 meses de idade, raca caucasiana que recorreu ao
Servigo de Urgéncia por palidez, anorexia e astenia com 2 semanas de evolu-
¢do. Tratava-se do primeiro filho de pais sauddveis e ndo consanguineos, sem
antecedentes familiares de doengas hematoldgicas. Ao exame fisico ndo
apresentava alteragdes relevantes, com excepc¢do da palidez acentuada. No
estudo analitico foi possivel documentar uma anemia normocromica normo-
citica (Hb 6 gr/dl) na auséncia de reticulocitose, com ligeira leucopenia e
contagem plaquetdria normal. Ndo havia indicadores de eritropoiese “de
stress” nomeadamente macrocitose e aumento de hemoglobina fetal. Perante
o cardcter arregenerativo da anemia, foram efectuados mielograma e bidpsia
dssea que revelaram uma medula ligeiramente hipocelular, com aplasia seve-
ra da série eritréide e sem alteracdes significativas das outra linhas hemato-
poiéticas. O cariotipo de medula éssea foi 46 XY. O doseamento de adenosina
deaminase revelou-se no limite superior do normal. As serologias por parvo-
virus B19 foram negativas. Conclusdes: De acordo com o quadro clinico e
laboratorial, foi colocada a hipdtese diagnéstica de eritroblastopenia transi-
téria da infincia, confirmada pela evolucdo benigna do quadro clinico e reso-
lucdo completa da anemia.

Palavras-chave: anemia, eritroblastopenia, reticulocitopenia, aplasia.

POS34- Histiocitose de células de Langerhans: Variabilidade de
comportamento biologico a propésito de cinco casos clinicos.

Ana Tavares, Filomena Pereira, Ana Lacerda, Ana Neto, Ana Teixeira,
Gabriela Caldas, Maria José Ribeiro, Ximo Duarte, Mdrio Chagas. Servico de
Pediatria do Instituto Portugués de Oncologia Francisco Gentil - EPE, Lisboa.
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Introducdo: A histiocitose de células de Langerhans (HCL) é uma doenga
relativamente rara. Esta entidade decorre da proliferagdo clonal de células do
sistema monocitico-fagocitdrio, com caracteristicas fenotipicas e de micros-
copia electrénica proprias (expressdo de CD1a e granulos de Birbeck) funda-
mentais para o diagndstico. A apresentacdo clinica da doenca é varidvel,
podendo ser monossistémica, focal ou multifocal, atingindo com maior fre-
quéncia o 0sso e/ou pele, ou comportar-se como uma doenga multissistémica.
A evolucdao da HCL ¢ igualmente varidvel comportando-se muitas vezes
como uma doenga sub-clinica ou auto-limitada. A idade na altura do diagnds-
tico, a presenca de envolvimento sistémico e a resposta a terapéutica insti-
tuida parecem ser os factores de progndstico com maior relevancia. Objec-
tivos: Chamar a atencgdo para a variabilidade biolégica do curso desta doen-
ca. Material e Métodos: Revisdo dos processos clinicos de cinco criangas
seguidas nesta instituicdo por HCL. Resultados: Todas as criangas tinham
menos de 3 anos na altura do diagnéstico. Os dois primeiros casos sdo de
doenca sistémica. Nestes, no primeiro, a doenga respondeu a terapéutica
instituida enquanto no segundo verificamos uma auséncia total de resposta
com progressdo para faléncia multiorganica e morte. O terceiro caso corres-
ponde a doenca monossistémica, com atingimento multifocal 6sseo, compor-
tamento recidivante inicial e controlo terapéutico, havendo neste momento
seis meses de seguimento livre de eventos. O quarto caso é o de Diabetes
Insipida como forma de apresentacdo, em que o componente dsseo simul-
taneo (lesdo da mastdide) desapareceu com a quimioterapia mas a doente
mantém necessidade de terapéutica de substitui¢io com DDAVP e hormona
de crescimento. O tltimo caso ¢ uma doenca estensa mas exclusivamente
cutanea onde observamos regressdo completa das lesdes com quimioterapia.
Conclusdes: Os casos descritos demonstram a enorme variabilidade desta
doenca em termos de apresentacdo, evolucio, resposta a terapéutica e sobre-
vivéncia livre de eventos. As situacdes apresentadas sendo casos padrdo de
HCL encerram em si uma amostra da variabilidade da prépria doenca.

Palavras-chave: histiocitose, variabilidade clinica, evolug@o, terapéutica.

POS35- Massa mediastinica: etiologia benigna ou talvez nio...

Sofia Martins', Cristina Castro?, Ana Reis', Dionisio de La Cruz®, Esmeralda
Silva', Nuno Farinha’. 1- Servi¢o de Pediatria, UAG da Mulher e da Crianga,
Hospital de S. Jodo; 2- Unidade de Hematoncologia, UAG da Mulher e da
Crianga, Hospital de S. Jodo; 3- Servi¢o de Anatomia Patolégica, Hospital de
S. Jodo. Porto.

Introducdo: As massas mediastinicas, representam um grande desafio
diagnéstico, sendo numerosas vezes necessdrio técnicas invasivas para um
diagnéstico correcto. Caso clinico: Crianga, sexo masculino, admitido por
pneumonia a esquerda com derrame pleural. Ao exame objectivo apresen-
tava-se febril, sem outras alteracdes. O estudo analitico revelava leucocitose
e elevacdo da proteina C reactiva. A radiografia tordcica apresentava imagem
hipotransparente no hemitérax esquerdo, com aparente derrame pleural. Foi
efectuada ecografia tordcica que revelou derrame pleural esquerdo, derrame
pericdrdico de pequeno volume (confirmado por ecocardiograma, que ndo
apresentava outras alteracdes) e formagao heterogénea na topografia do timo.
Foi instituida terapéutica com ampicilina durante 12 dias seguido de amoxi-
cilina e acido clavulanico durante seis dias, com melhoria clinica. Foi reali-
zada ressonancia magnética tordcica, que revelou formacdo anémala hetero-
génea no mediastino anterior, justaposta ao timo. A citologia aspirativa nao
foi conclusiva, tendo sido submetido a exérese cirdrgica da massa. O exame
anatomopatolégico mostrou tratar-se de um linfoma de células T precursoras.
Conclusdes: Esta entidade clinica necessita de um diagnéstico preciso e
atempado para proporcionar as maiores hipdteses de cura e evitar compli-
cagdes.

Palavras-chave: neoplasia mediastinica, linfoma de células T, crianca
pré-escolar.

POS36- Anemia de Fanconi: Casuistica 1999-2007

Sara Martins, Sofia Deuchande, Anabela Ferrdo, Anabela Morais. Unidade de
Hematologia, Clinica Universitdria de Pediatria, Hospital de Santa Maria,
Lisboa.

Introducio: A anemia de Fanconi € uma anemia apldstica constitucional rara
caracterizada por faléncia medular e fragilidade cromossémica associada ou
ndo a malformagdes congénitas. Material e Métodos: Estudo retrospectivo
com revisdo dos processos clinicos das criancas seguidas na Unidade de
Hematologia com o diagnéstico de Anemia de Fanconi, entre 1999 e 2007.
Andlise estatistica descritiva dos dados: idade de diagnéstico, sexo, malfor-
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magdes, alteracdes hematoldgicas, terapéutica efectuada e evolucdo clinica.
Resultados: Foram seguidas 8 criancas com anemia de Fanconi diagnosti-
cada entre o periodo neonatal e os 17 anos (mediana: 9 anos), 50% do sexo
masculino. Duas criangas (25%) tinham antecedentes familiares de Anemia
de Fanconi. Os motivos iniciais de referéncia foram: histéria familiar (25%),
trombocitopenia (25%), pancitopenia (25%), anemia e trombocitopenia
(12,5%) e alteragdo da coagulacdo (12,5%). Ao diagndstico, verificou-se
pancitopenia em 37,5% dos casos, trombocitopenia em 87,5% casos e macro-
citose em 87,5% casos. Em 62,5% dos casos existiam anomalias somadticas:
facies caracteristica (4/8), malformagdes esqueléticas (3/8), microftalmia
(1/8), malformacdes genitais (1/8), malformagdes renais (1/8), malformagdes
gastrointestinais (1/8); e atraso do desenvolvimento psicomotor em 12,5%. O
diagnéstico foi confirmado em todas as criangas com a pesquisa de fragili-
dade cromossémica apds incubacdo das células com diepoxibutano. As tera-
péuticas efectuadas foram androgénios e prednisolona (1/8), suporte trans-
fusional (2/8) e transplante de medula éssea (1/8). Duas criangas faleceram
(uma crianca aos 6 anos por hemorragia intracraniana e uma crianca aos 10
anos por pneumonia grave apos transplante de medula dssea). Uma crianca
foi transferida para a consulta de adultos e 5 criangas mantém-se em acompa-
nhamento, uma com necessidade de suporte transfusional e a aguardar trans-
plante de medula 6ssea. Conclusdes: A anemia de Fanconi apresenta uma
grande heterogeneidade clinica inicial com alteragdes hematoldgicas
isoladas, anomalias somdticas isoladas ou associac@o entre alteragdes hema-
toldégicas e anomalias somaticas; a faléncia medular € progressiva, a trombo-
citopénia e a macrocitose as alteracdes hematoldgicas mais precoces. Apesar
de ser uma situacdo rara, deve ser considerada precocemente na investigaciao
de alteracdes hematoldgicas inexplicdveis, especialmente se hd macrocitose.
O acompanhamento ¢ fundamental para a monitorizacido da progressdo da
faléncia medular e prevencao e tratamento das complicacdes; o transplante de
medula 6ssea € actualmente a tnica hipdtese de cura.

Palavras-chave: anemia de Fanconi, crianga.

POS37- Astrocitoma pilocitico: duas irmas, o mesmo diagnéstico

C Magalhées', A Moreira', MB Sucesso’, A Fernandes'. 1- Servigo de Pedia-
tria, Centro Hospitalar do Alto Ave, EPE, Guimaraes; 2- Servigo de Pediatria,
Instituto Portugués de Oncologia do Porto Francisco Gentil.

Introducdo: Os tumores cerebrais sdo os tumores sélidos mais frequentes na
infancia, e destes, os astrocitomas sdo de longe os mais frequentes. Abrangem
um largo espectro de graus de malignidade mas com predominio dos tumores
de baixo grau. A predisposi¢do genética €, sem divida, um factor de risco em
alguns casos, sendo bem conhecidas associacdes com algumas sindromes
genéticas. No entanto estdo também descritas agregacdes familiares de tumo-
res do sistema nervoso central (especialmente astrocitomas) sem qualquer
predisposi¢do genética conhecida. Caso clinico: Adolescente de 10 anos,
orientada para a consulta externa de pediatria geral do hospital da drea de
residéncia por mau rendimento escolar, emagrecimento e motivos sociais.
Dos antecedentes familiares destaca-se uma irma de 13 anos operada oito
meses antes a um astrocitoma pilocitico do cerebelo. Ndo hd referéncia a sin-
dromes genéticos conhecidos. Na consulta foi constatada ataxia com Rom-
berg positivo, estrabismo e anisocoria. Referia histéria de alterac@o do equili-
brio com quedas frequentes, com duas semanas de evolugdo. Foi orientada
para o servico de urgéncia onde efectuou Tomografia Axial Computadorizada
cerebral que revelou uma lesdo ocupando espago na fossa posterior, centrada
no vermis, predominantemente quistica, associada a hidrocefalia supraten-
torial. Foi transferida para o Instituto Portugués de Oncologia do Porto Fran-
cisco Gentil (IPOFG). A Ressonancia Magnética Nuclear (RMN) cerebral e
do raquis confirmou volumosa lesdo expansiva na fossa posterior, associada
a dilatacdo ventricular supratentorial, sem sinais de disseminacdo leptome-
ningea. Foi submetida a ressec¢do macroscopicamente total oito dias apds o
diagnéstico. O exame anatomo-patoldgico confirmou tratar-se de um astro-
citoma pilocitico (Grau I OMS). A RMN cerebral pés operatéria ndo mostrou
residuo tumoral. Actualmente encontra-se em vigilancia clinica e imagio-
16gica na Consulta Externa. A pesquisa de muta¢des do oncogene p53 foi
negativa. Estdo descritos casos de associac@o familiar de tumores do sistema
nervoso central, sem qualquer predisposi¢io genética conhecida. E possivel
também, que mutacdes do TP53 ainda ndo identificadas ou outros genes pos-
sam estar envolvidas. O essencial para o pediatra € ter presente os sinais de
alerta para chegar ao diagndstico e a uma referénciacdo precoce destas situa-
¢oes, permitindo uma intervengdo terapéutica atempada.

Palavras-chave: Tumor cerebral, crianga, astrocitoma.



POS38- Leucemia linfoblastica aguda com dor éssea na apresentacio.
Casos clinicos

Carla Maia, Sénia Silva, Manuel Joao Brito, Alice Carvalho, Manuela Bene-
dito, Lurdes Maricato. Sector de Hematologia e Oncologia, Hospital Pedia-
trico de Coimbra.

Introducdo: A leucemia € a neoplasia mais frequente na crianga. A clinica
inicial € habitualmente inespecifica podendo simular outras patologias. Em
alguns casos, os parametros hematoldgicos podem ser normais, conduzindo
a0 atraso no diagnostico. Apresentam-se quatro casos de Leucemia Linfoblds-
tica Aguda (LLA) cuja hipétese de diagndstico inicial foi outra. Casos
Clinicos: 1 - Adolescente de 10 anos, com astenia e anorexia com um més de
evolu¢do e hemograma sem alteragdes. Por cefaleias e paralisia facial foi
medicado com corticéide e orientado para Fisiatria. Iniciou vomitos e dores
dsseas (coluna cervical, ombro direito) repetindo avalia¢do laboratorial,, entdo
alterada. 2 - Adolescente de 10 anos, com dor dssea (braco esquerdo) e artral-
gias generalizadas de agravamento progressivo com trés semanas de
evolu¢do. Surge tumefacgdo sub-mandibular e febre. Hemograma sem altera-
¢oes. Medicado com AINE sem melhoria. Por agravamento do estado geral
foi enviado ao nosso Hospital com a suspeita de doenca reumatismal. 3 -
Rapaz de 4 anos que recorreu a urgéncia por dor mandibular hd 3 semanas e
febre. Apresentava palidez, adenopatias cervicais, hipertrofia amigdalina e
hepatoesplenomegdlia. Avaliacdo analitica compativel com mononucleose
infecciosa. Agravamento rdpido do estado geral e dores dsseas generalizadas.
Nova avalia¢do mostrou anemia e trombocitopenia. 4 - Rapaz de 9 anos com
dor lombar intermitente hd dois meses. Medicado com analgésicos.
Agravamento subito, com impoténcia funcional dos membros inferiores e
anorexia. Internado com a hipétese de discite. Radiologicamente apresentava
achatamento dos corpos vertebrais e diminui¢do da densidade dssea (T9 a
L1). O hemograma mostrou leucopenia isolada. Em todos os casos a avalia-
¢do do esfregaco de sangue periférico (ESP) revelou blastos. Nos trés
primeiros casos o diagndstico foi LLA - L3 (FAB) e o quarto caso correspon-
dia a LLA- L1 (FAB). Encontram-se todos em remissdo completa, os 3 pri-
meiros ja fora de tratamento. Comentarios: Mesmo quando os parimetros
hematolégicos sdo normais, a observacdo do ESP € obrigatéria quando existe
clinica de dores ésseas na crianga, uma vez que este quadro constitui uma
forma de apresentacdo isolada frequente de LLA em Pediatria. Na presenca
de queixas de dores Osseas nesta idade a hipétese de neoplasia deve figurar
no diagnéstico diferencial.

Palavras-chave: Dor éssea, leucemia.

POS39- Tumores do sstema nervoso central em idade pediatrica. Revisdo
casuistica

Maria Jodo Oliveira', Diana Gonzaga', Tiago Correia', Isabel Ribeiro’, Maria
Guilhermina Reis'. 1- Servico de Pediatria do Hospital Geral de Santo
Anténio, EPE; 2- Servico de Neurocirurgia do Hospital Geral de Santo
Antoénio, EPE. Porto.

Introducdo: Os tumores do sistema nervoso central (SNC) constituem o
segundo grupo de neoplasias mais frequentes na infancia e adolescéncia e sdo
a primeira causa de morte relacionada com o cancro em idade pedidtrica. A
sua sintomatologia € heterogénea e inespecifica exigindo um elevado indice
de suspeicdo. Material e Métodos: Estudo retrospectivo dos casos clinicos
de criangas e adolescentes com idade inferior a dezasseis anos, internadas no
Servigo de Pediatria do Hospital Geral de Santo Anténio entre 1998 e 2006
com o diagndstico de tumor do SNC. Avaliaram-se 0s seguintes parametros:
sexo, idade, intervalo de tempo entre os primeiros sintomas e o diagndstico
definitivo, sintomas confundidores que atrasaram o diagnéstico, manifesta-
¢oes clinicas, localiza¢do e tipo histoldgico, estadiamento no momento do
diagnéstico, tratamento efectuado e sequelas neurolégicas. Comparam-se 0s
resultados, com os obtidos na revisdo efectuada neste hospital relativa ao
periodo 1989 -1997. Resultados: Foram incluidas 59 criancas entre os 12
dias e os 15 anos de idade (média de 6 anos ¢ 9 meses); 32 do sexo masculino.
A localizag@o do tumor foi sobretudo infratentorial (46% casos). O tipo histo-
16gico mais freqiiente foi o astrocitoma (47% casos). As manifestacoes cli-
nicas mais frequentes dos tumores infratentoriais foram as cefaleias, vomitos
e desequilibrio na marcha, com sinais cerebelosos e papiledema no exame
neuroldgico. As convulsdes e deficites neuroldgicos focais foram mais preva-
lentes nos tumores supratentoriais. Como sinais confundidores mais frequen-
tes salientamos a sintomatologia gastrointestinal e as condi¢des psicoafec-
tivas. O tempo de diagnéstico foi em média 5 meses. A maioria das criangas
apresentou-se no estddio 2 (sintomas + papiledema). Apenas quatro criangas
ndo foram submetidas a exérese cirtirgica e 36% efectuaram tratamento
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complementar ou reintervencdo cirtdrgica. Verificou-se uma elevada taxa de
seqiielas neuroldgicas (79%). Mortalidade global de 29%. Conclusodes: Nao
se verificou uma diminui¢do do nimero total de casos de tumores do SNC
referenciados ao nosso hospital nos tdltimos nove anos. O tempo de demora
do diagnéstico foi significativamente inferior nestes ltimos nove anos, o que
se deve provavelmente a uma maior acessibilidade as técnicas de neuroima-
gem e eventualmente a uma investiga¢do mais exaustiva praticada em Pedia-
tria. Ndo se verificou contudo uma menor morbilidade.

Palavras-chave: tumores do sistema nervoso central; criangas.

Area - Cuidados Intensivos

POS40- Concentrado de proteina C humana no tratamento de sindrome
hemolitico-urémico

B Wermter, L Pape', H Koditz, K Seidemann, U Lietz, A Wessel, T Jack, B
Brent, M Sasse. Department of Pediatric Cardiology and Intensiv Care,
Medical School of Hannover, Germany; Department of Pediatric Nephrology,
Medical School of Hannover, Germany.

Introducdo: O concentrado de proteina C (PC) humana pode prevenir a
microangiopatia trombdética e facilitar a fibrindlise em casos de sindrome
hemolitico-urémico (SHU) grave . Descrevemos os resultados de tratamento
com PC em seis pacientes com SHU. O SHU caracteriza-se por ocorréncia
simultinea de anemia hemolitica, trombocitopenia e insuficiéncia renal
aguda. O SHU poés-diarreia segue-se muitas vezes a uma infec¢do por EHEC
produtora de toxinas Shiga. A interpretacdo patogénica actual € de que as
toxinas Shiga causam lesdo endotelial, levando & microangiopatia trombdtica.
A taxa de mortalidade é ainda de cerca de 5%, principalmente relacionada
com envolvimento cerebral. Material e Métodos: Foram tratadas seis crian-
¢as com SHU, com envolvimento cerebral grave, cinco das quais com falén-
cia multiorganica (FMO). O tratamento, com PC, durou 7 a 10 dias. Foi efec-
tuada didlise peritoneal em todos os pacientes, e num caso plasmaferese. Para
além do tratamento da FMO, todos receberam 100-200 U/dia de PC. Resul-
tados: Todos os pacientes apresentavam sinais de coagulag@o intravascular
disseminada. Em TAC cerebral oram encontradas lesdes hipodensas tipicas
nos nucleos da base e edema cerebral. Durante o tratamento com PC, houve
melhoria notdvelo da FMO e normalizacdo dos niveis de D-dimeros e PAI-1.
Todos os pacientes recuperaram uma fun¢do renal quase normal. Dois
pacientes mantiveram graves alteracdes do estado neurolégico. Os outros
apresentavam ligeiras ou nenhumas anomalias neuroldgicas na altura da alta.
Nao foram observados efeitos secunddrios da administra¢do de PC. Conclu-
soes: Ndo existe um regime terapéutico genericamente aceite para o trata-
mento de SHU com envolvimento neuroldgico. A mortalidade do SHU com
microangiopatia cerebral é elevada e dificil de reduzir. Este é o primeiro
ensaio de administragdo de concentrado de PC humana para prevenir a micro-
angiopatia trombética no SHU. Todos o0s nossos pacientes mostraram rapida
melhoria clinica com esta terapéutica. Quatro em seis pacientes tiveram alta
em boa condic¢do clinica apesar da gravidade da doenca. A redu¢do da gra-
vidade do atingimento neuroldgico e a auséncia de efeitos secunddrios da PC
humana permitem a esperanca de que o tratamento com PC venha a ser um
regime eficaz para a terapéutica do SHU grave.

Palavras-chave: sindrome hemolitico-urémico, proteina C.

POS41- Transferéncias do exterior para uma Unidade de Cuidados
Intensivos Pediatricos - Analise de 15 anos da UCIP do Hospital de Dona
Estefania

Susana Rocha, Ana Pinheiro, Patricia Rodrigues, Gabriela Pereira, Anténio
Marques, Jodo Estrada, Deolinda Barata -Unidade de Cuidados Intensivos
Pedidtricos do Hospital de Dona Estefania

Introducdo: Pretendeu-se avaliar as caracteristicas nosodemogrificas e os
motivos de transferéncia para a Unidade de Cuidados Intensivos Pedidtricos
(UCIP) dos doentes provenientes de outros hospitais. Material e Métodos:
Revisdo retrospectiva da base de dados da UCIP de Abril 1991 a Margo 2006,
avaliando-se: data de admissio, proveniéncia, idade, sexo, motivo de transfe-
réncia, diagndstico, indices de gravidade e intervencdo terapéutica,
procedimentos, demora, resultados e local de transferéncia. Pela sua especifi-
cidade (oncoldgicos, trauma e cardiacos), os doentes com origem no Instituto
Portugués de Oncologia e “Hospitais Civis de Lisboa” sdo avaliados apenas
na andlise preliminar. Resultados: Foram transferidos 1205 doentes vindos
de 33 unidades hospitalares (19,8% de 6081 internamentos), verificando-se
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aumento da percentagem ao longo do tempo (1° ano — 14,2%; 15° ano —
32,25%). A idade foi de (média = dp) 4,03 + 4,5 anos (mediana 2,0 — min/max
0,08/18), sendo 57,4% do sexo masculino. A patologia médica foi predo-
minante (89,2%), seguida pela cirdrgica (5,4%), queimados (2,99%) e trauma
(2,7%). Os principais grupos de diagndstico corresponderam a patologia res-
piratoria (24,8%), causas externas (19,5%), doengas infecciosas (17,3%) e
neuroldgicas (9,96%). Existia patologia crénica em 35,7% dos doentes.
Necessitaram de ventilag@o assistida 399 doentes (33,1%) e acessos venosos
centrais 265 (21.99 %). A gravidade (PRISM) foi de 84 = 847 (med 6,0 —
min/max 0/54), a interven¢do terapéutica (TISS) de 21,94 + 12,27 (20,0 —
1/77) e o risco de probabilidade de morte (RPM) de 9.8 + 19,3 (2.14 —
1/99.83). A mortalidade esperada era de 117,85 dbitos, tendo falecido 106
doentes (8,8%), o que corresponde a uma taxa de mortalidade padronizada
(TMP) de 0,91. A demora foi de 6,9 = 21,94 dias (med 3,0 — 1 hora/450 dias).
No global os hospitais com maior nimero de transferéncias para a UCIP
foram: Vila Franca de Xira (149), S. Francisco Xavier (120), Barreiro (103),
Torres Vedras (92), Setibal (85), Santarém (65) e Fernando Fonseca (57).
Tiveram alta para o domicilio 6,6% dos doentes e 15,5% foram transferidos
para o hospital de origem. Conclusdes: Quando comparados com os doentes
de outras proveniéncias os doentes do exterior caracterizaram-se por maior
gravidade, intervencdo terapéutica, demora média e mortalidade.

Palavra-chave: cuidados intensivos pedidtricos, transferéncias.

POS42- Papilomatose laringea como causa de obstrucio alta da via aérea
Sara Martins', Patricia Ferreira', Marisa Vieira', Jodo Pereira', Elsa Santos',
Rosa Farinha’, Manuela Correia', Gustavo Rodrigues'. 1- Unidade de Cuida-
dos Intensivos Pedidtricos, Servi¢o de Pediatria, Hospital de Santa Maria; 2-
Servigo de Otorrinolaringologia, Hospital de Santa Maria. Lisboa.

Introducio: A obstrucdo da via aérea alta na crianca deve-se mais frequen-
temente a situagdes infecciosas agudas de etiologia viral ou bacteriana. No
entanto, quando hd recorréncia da sintomatologia ou disfonia entre os epi-
sodios agudos devem ser consideradas outras situacdes mais raras. Caso
clinico: Crianca do sexo masculino, com 2 anos e 8 meses. Gestacao mal
vigiada de 33 semanas, parto eutdcico hospitalar com internamento em uni-
dade de neonatologia sem necessidade de ventilacdo assistida. Histéria de
disfonia desde o periodo neonatal, ndo valorizada. Desde os 6 meses, vdrios
episddios de dificuldade respiratdria, tendo realizado terapéutica com bron-
codilatadores inalados em ambulatério. Aos 2 anos e 6 meses foi internado
por febre e obstrugdo alta da via aérea com necessidade de entubagdo endo-
traqueal para manuten¢do da via aérea; iniciou antibioticoterapia e corticos-
teroides com resolucdo do quadro clinico; houve identificacdo de Haemophi-
lus influenza no exame bacterioldgico das secre¢cdes bronquicas. Aos 2 anos
e 8 meses € internado por quadro de estridor e dificuldade respiratéria de
agravamento progressivo, apresentando na radiografia de perfil da regido cer-
vical importante estreitamento da via aérea na regido glética. Iniciou tera-
péutica com antibidticos e corticosteroides e foi entubado sob anestesia geral
verificando-se obstrucdo critica da via aérea que s6 permitiu a introdugdo de
um tubo endotraqueal com didmetro 2,5 mm. Realizou-se laringoscopia
directa em que se visualizou neoformagdo com multiplos papilomas no andar
glético e subgldtico com oclusdo quase total da via aérea. Foi feita remog¢ao
electiva dos papilomas com microdebrider, com restabelecimento do calibre
da via aérea. A crianga foi extubada 48 horas apds a intervencdo e mantém-
se em seguimento por otorrinolaringologia. A papilomatose laringea ¢ uma
doenca rara, causada pelo Papilomavirus humano (HPV). E mais frequente na
infancia, geralmente causada por infec¢@o perinatal e caracteriza-se por cres-
cimento de multiplos papilomas laringeos, com um quadro clinico de disfonia
e/ou dificuldade respiratéria, que pode evoluir para obstru¢cdo completa da via
aérea. Apds a remocdo inicial dos papilomas é fundamental o acompanha-
mento destas criangas, porque a recorréncia da papilomatose é muito frequen-
te com necessidade de miiltiplas intervengdes e terapéutica adjuvante.

Palavras-chave: papilomatose laringea.

POS43- Craniectomia descompressiva no tratamento da hipertensio
intracraniana secundaria a traumatismo cranio-encefilico pediatrico.
Que contributo?

M José Vale, Ermelinda Ferreira, Francisco Cunha, Alexandra Adams, José M.
Aparicio, Augusto Ribeiro. Unidade dos Cuidados Intensivos Pedidtricos do
Hospital S. Jodo, Porto, e Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.

Introducio: O traumatismo cranio-encefdlico (TCE) constitui a principal
causa de morte acidental na crianca. Apos a lesdo traumdtica primdria € fun-
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damental prevenir a lesdo cerebral secunddria tratando activamente as suas
causas. A hipertensdo intracraniana (HIC) constitui a maior ameaga a homeos-
tasia hemodindmica cerebral apés TCE grave. A craniectomia descompressiva
(CD) tem assumido um papel relevante no tratamento da HIC refractdria ao
tratamento médico. Material e Métodos: Estudo descritivo de dois casos
clinicos. Resultados: Rapaz, onze anos, previamente sauddvel, admitido na
Unidade Cuidados Intensivos Pedidtricos (UCIP) por TCE grave resultante de
acidente de viacdo. A tomografia computorizada (TC) cerebral apresentava
marcado edema cerebral e contusdes hemorragicas corticais fronto-temporais
esquerdas. Ao 8° dia de internamento foi submetido a craniectomia bilateral
por HIC resistente ao tratamento médico (incluindo coma barbitirico). Na alta
da UCIP apresentava uma pontuagido de 11 na Escala de Coma de Glasgow
(ECG) e hemiparésia direita. Fez cranioplastia aut6loga um més apds a CD.
Dez meses apés o acidente apresentava “limitagdo grave”, na “Glasgow Out-
come Scale” (GOS). Rapaz, seis anos, com atraso do desenvolvimento psico-
motor, admitido na UCIP por depressdo do estado de consciéncia (ECG=7)
12h apds queda de 14 metros de altura. Apresentava otorragia esquerda e
hemiparésia direita. A TC cerebral mostrava contusdo temporal esquerda
hematica extra-axial, ar intra-craniano, sangue intra-ventricular e subaracnoi-
deu, fractura fronto-temporo-parietal esquerda e discreto edema cerebral. Por
agravamento das lesdes observadas na TC cerebral e por manter pressdes de
perfusdo cerebral inferiores a 60 mmHg, apesar do tratamento médico, foi
submetido a CD unilateral esquerda em D2. Na alta da UCIP apresentava uma
pontuacdo de 11 na ECG e hemiparésia direita. Submetido a cranioplastia
autéloga um més apés a cirurgia. Um ano apds o acidente apresenta disartria
e sinais piramidais direitos com uma “limitacdo moderada” na GOS. Conclu-
soes: Chama-se a aten¢dlo para a importancia da monitoriza¢ao das pressdes
intracraniana e de perfusdo cerebral, associada a estudos de neuroimagem, no
sentido de se identificarem criangas em risco de HIC refractdria, as quais
podem beneficiar da CD como medida terapéutica que contribua para a
prevencdo das lesdes cerebrais secunddrias apds TCE grave.

Palavras-chave: craniectomia descompressiva, hipertensdo intracraniana,
traumatismo cranio-encefélico, crianga.

POS44- Trombose venosa. A propésito de um caso clinico.

A Pinheiro’, S Rocha', M Paiva', C Almeida’, A Ferreira®, I Fernandes', J
Estrada', D Barata', Al Dias’, O Freitas®. 1- Unidade de Cuidados Intensivos
Pediatricos (UCIP) Hospital de Dona Estefania (HDE;) 2- Unidade de Hema-
tologia Hospital de Dona Estefania; 3- Servico de Neurologia Hospital de
Dona Estefania. Lisboa.

Introducdo: A trombose venosa profunda na idade pedidtrica é grave, tem
um quadro clinico geralmente inespecifico e etiologia multifactorial. Caso
Clinico: Rapaz de cinco anos, internado na UCIP-HDE por coma pds-
convulsivo (GCS 6) e sinais de hipertensdo intracraniana. Nos dois dias
anteriores, necessidade de fluidoterapia endovenosa por vomitos incoerci-
veis. Realizou-se tomografia computorizada (TC) e angio-RM créanio-encefa-
licas que revelaram trombose do seio lateral esquerdo com multiplos micro-
enfartes venosos e lentificagdo do fluxo no seio longitudinal superior. Foi
medicado com fenitoina, cefotaxime, vancomicina e enoxaparina. Extubado
em D3, evidenciando-se afasia e ataxia da marcha. Em D13, remoc¢do do
CVC femoral, tendo-se detectado circulacdo abdominal colateral exuberante.
Sete dias depois, sob terapéutica anticoagulante, inicia queixas dlgicas do
membro inferior esquerdo, com tumefaccdo dolorosa da regido gemelar e
sinal de Homam positivo. Ecodoppler evidenciou diminui¢do simétrica do
fluxo venoso nos membros inferiores e trombose popliteia e femoro-iliaca
bilateral. O TC abdomino-pélvico revelou ainda trombo extenso com drea de
calcificacdo na veia cava inferior, pelo que se associou varfarina e diosmina
a terapéutica. Dos exames complementares salienta-se diminui¢do persistente
da antitrombina III (59.7%). O estudo genético evidenciou mutagao heterozi-
gética para a metilenotetrahidrofolato reductase (C677T e A1298C), aguar-
dando estudo molecular da antitrombina III. De referir nos antecedentes
pessoais episddio convulsivo aos 17 meses de idade. Discussao: A trombose
venosa na crianga resulta, na maioria dos casos, da associagdo de factores
protrombdticos e/ou condi¢do clinica subjacente. O quadro descrito é
exuberante, com trombose do seio lateral, provavelmente precipitado pela
desidratacdo, e com formagdo de novos trombos sob terapéutica anticoagu-
lante. Além disso, o episédio convulsivo anterior poderd corresponder a um
primeiro fenémeno trombético (trombose do seio longitudinal superior?),
dada a circulacdo colateral evidenciada na TC/RMN actuais. Este quadro ndo
parece ser justificado apenas pela dupla heterozigotia do MTHR, mesmo
quando associado a desidratacdo. Por outro lado, a persisténcia de antitrom-
bina III diminuida poderd fazer pensar neste factor como possivel justificacdo



para o aparecimento dos novos trombos sob terapéutica com enoxaparina. O
risco de recorréncia parece ser alto, o que nos coloca algumas dificuldades
em relacdo ao seu seguimento e terapéutica.

Palavras-chave: Trombose venosa, UCI, terapéutica anticoagulante, AVC.

POS45- Meningite pneumocécica e craniectomia descompressiva
Patricia Ferreira', Sandra Valente', Marisa Vieira', Jodao Pereira', Elsa Santos',
Manuela Correia', Gustavo Rodrigues', Pedro Cabral’, Manuel Cavaco’, José
Miguens’. 1- Unidade de Cuidados Intensivos Pedidtricos (UCIPed), Clinica
Universitdria de Pediatria, Hospital de Santa Maria; 2- Servico de Neuro-
cirurgia, Hospital de Santa Maria. Lisboa.

Caso clinico: Rapaz de 13 meses, raga caucasiana, sem antecedentes pessoais
ou familiares relevantes. Imunizag¢des actualizadas com 3 doses de Prevenar®.
Dois dias antes do internamento inicia quadro de febre e otalgia esquerda,
tendo efectuado terapéutica sintomdtica. No dia do internamento, sdo referidos
prostragdo e vomitos, pelo que recorreu a Urgéncia Pedidtrica do HGO onde
aparenta doenca grave, febre alta, rigidez da nuca e instabilidade
hemodinamica, sem alteracdes cutineas. Analiticamente apresentava leucoci-
tose (29 000), com neutrofilia (90%) e elevac@o da proteina C reactiva (21
mg/dl). O exame citoquimico do LCR revelou aumento das proteinas (205
mg/dL), hipoglicorrdquia [(15 mg/dL) / glicémia (105 mg/dl)] e 608 célu-
las/mm3, com predominio de polimorfonucleares. Iniciou ceftriaxone e fez um
bdlus de soro fisiolégico, tendo sido transferido para a nossa Unidade. Na
admissdo, apresentava um Glasgow de 8 e registou-se convulsdo clénica focal
esquerda que cedeu a fenitoina, seguida de hemiparesia esquerda. Iniciou
suporte ventilatério e associou-se vancomicina a antibioterapia. A TC-CE
revelou les@o cerebral isquémica no territério das artérias cerebral média e
posterior direitas. Por stbito agravamento dos sinais de hipertensdo intracra-
niana, com sinais de pré-encravamento, foi submetido a craniectomia descom-
pressiva em D1. Por isolamento no liquor e hemocultura de Streptococcus
pneumoniae, sensivel a vancomicina e com sensibilidade diminuida a peni-
cilina e ceftriaxone, a antibioticoterapia foi alterada em D5 para cefotaxime,
vancomicina e rifampicina. Esteve sedado e ventilado até D5 e registou uma
evolugdo neuroldgica favordvel, com recuperacdo do estado de consciéncia e
actividade motora, mantendo, no entanto hemiparésia esquerda. Resultados:
A investigacdo etioldgica realizada ndo evidenciou qualquer processo vascular
oclusivo cerebral. Aguarda a conclusdo do estudo de alteracdes pré-trombo-
ticas. A data de transferéncia para a enfermaria encontrava-se vigil (Glasgow
de 13) com pouco contacto visual, ocasionais movimentos faciais discinéticos
e mantinha hemiparésia esquerda. Conclusdes: A meningite pneumocdcica é
uma doenca grave na crianga. Complica-se frequentemente de lesdes cerebrais
isquémicas, com fisiopatologia multifactorial. Este caso evidencia a impor-
tancia da craniectomia descompressiva realizada precocemente como medida
lifesaving e de melhoria do progndstico. Realizou-se a revisdo dos casos de
meningite pneumocdcica internados na UCIPed.

Palavras-chave: Meningite, Streptococcus pneumoniae, enfarte cerebral,
craniectomia descompressiva.

POS46- “Bebé colédio”. Caso clinico
Ana Mariano, Jodo Paulo Pinho, Luis Gongalves, Patricia Mendes, Maria José
Castro. Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais, Hospital Distrital de Faro.

Introducao: O “bebé colddio” é uma doenca hereditdria rara que se caracte-
riza por uma alteracdo congénita da queratinizagdo da pele. Os recém nasci-
dos nascem cobertos por uma membrana tipo filme, brilhante, espessa e seca,
que fissura em poucas horas e se destaca nos dias seguintes. Na face, a retrac-
¢do cutanea pode originar ectropion, eversido dos labios, achatamento do
nariz e orelhas, conferindo um fécies caracteristico. A situacdo pode ser auto-
limitada, com uma evolucdo para a normalidade, ser fatal ou evoluir para uma
forma de ictiose (mais frequentemente a ictiose lamelar). Caso clinico:
Recém-nascido de 38 semanas de gestac@o, sexo masculino, etnia cigana,
com antecedentes familiares de pais sauddveis consanguineos (primos em 1°
grau) e primo paterno com ictiose. Ao nascer apresentava uma pele brilhante,
seca e dura com fissuras generalizadas, ectropion, pavilhdes auriculares
recurvados e dedos das maos e pés com aspecto hipopldsico. Por manifestar
gemido e polipneia necessitou de CPAP nasal nas primeiras 10 horas de vida.
Foi colocado em incubadora com humidade, com cuidados didrios de assep-
sia e aplicacdo de vaselina esterilizada. Esteve medicado com antibioticote-
rapia profiltica (flucloxacilina e gentamicina) durante 10 dias, apresentando
uma evoluc@o clinica favordvel, com descamac@o cutdnea generalizada a
partir do 14° dia de vida e desaparecimento do ectropion. O cariétipo ndo
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revelou alteragdes (46XY). Actualmente tem 7 meses de idade sendo seguido
em consulta de Dermatologia. Encontra-se clinicamente bem, apresentando
apenas pele xerética mais exuberante nas maos e antebragos, mas nao des-
camativa. Conclusoes: O “bebé colédio” é uma situag@o rara que pode ser
fatal pelo elevado risco de desidratacdo e infeccdes, necessitando dum diag-
ndstico e tratamento precoces para uma evolugdo favoravel.

Palavras-chave: “bebé colédio”, queratinizagdo.

POS47- Ventilacdo nao-invasiva numa unidade de cuidados intensivos
pediatricos

Clara Abadesso, Pedro Nunes, Ester Almeida, Catarina Silvestre, Helena
Loureiro, Helena Almeida. Unidade de Cuidados Intensivos Pediatricos, Hos-
pital Fernando Fonseca, Amadora.

Introducdo: A ventilacdo ndo-invasiva (VNI) tem vindo a ser utilizada de
uma forma crescente em criangas com insuficiéncia respiratéria aguda,
evitando complicagdes associadas com a ventilacdo mecanica. Introduzimos
recentemente este tipo de ventilacdo na nossa unidade. Este estudo descreve
a nossa experiéncia. Material e Métodos: Estudo prospectivo de todas as
criangas com VNI (Novembro 2005 a Maio 2007). Foram analisados os
seguintes parametros: dados demogréficos, frequéncia respiratdria,
frequéncia cardiaca, SaO2 (transcutanea) e gasimetrias capilares antes e as 2,
6 12 e 24 horas ap6s inicio de VNI. Resultados: Foram incluidos 70 pacien-
tes (73 episédios de VNI). A idade média foi de 14,32 + 44,6 meses (mediana:
1,5; min 0,3; max 312 meses). A modalidade ventilatéria utilizada foi: pres-
530 positiva continua (CPAP) em 51 e pressdo positiva binivelada (BiPAP)
em 22 pacientes. Os diagndsticos principais foram: bronquiolite em 45
(62%), pneumonia em 23 (31,5%). As indicacdes para VNI foram: insuficién-
cia respiratéria aguda hipoxémica e hipercapnica (69), apneia (12),
agudizacdo de doenca pulmonar crénica (4), obstrucdo das vias aéreas supe-
riores (5). Verificou-se melhoria significativa nas frequéncias respiratdria e
cardiaca, pH e pCO2 as 24, 6, 12 e 24 horas apds inicio VNI (p <0,05)
(tabela). A duragdo média da VNI foi 51,1 + 38,8 horas. Foi utilizada sedagdo
em 60,2% dos episddios (hidrato cloral: 32, hidrato cloral + midazolam: 12).
Dezasseis criangas (22%) necessitaram de ventilagdo mecanica convencional
sendo a principal razdo episddios de apneia com bradicdrdia (10). Ndo houve
complica¢cdes major relacionadas com a VNI. Pre-NIV 2h 6h 12h 24h
Frequéncia respiratdria (cpm) 56 + 17,7 43,0 + 14,423 + 14,0405 £ 11,9
38,2 + 10,8. Frequéncia cardiaca (bpm) 159 £ 21,0 146 + 222 141,3 + 20,0
1392 +162137,6 +16,1.pH 7,29 £ 0,06 7,34 £ 0,06 7,36 + 0,6 7,35 + 0.4
739+05.pCO2640+12,5615+11,7570+113535+7,7525+64.
Conclusdes: Na nossa amostra, a VNI foi eficaz em lactentes e criancas com
insuficiéncia respiratdria aguda, prevenindo o risco de agravamento clinico
e/ou ventilagdo invasiva.

Palavras-chave: ventilacdo ndo invasiva.

.

Area - Pediatria geral

POS127- Sindrome de choque hemorragico e encefalopatia. Caso clinico
Sandra Ferreira, Manuela Campos, Lina Winckler. Servico de Pediatria do
Hospital Santo André, Leiria.

Introducio: A sindrome de choque hemorragico e encefalopatia (SCHE), é
uma situacdo rara, de inicio agudo e cardcter multissistémico, sendo o orgdo
alvo o SNC. Atinge essencialmente criancas com idade inferior a 1 ano. O
diagnéstico assenta em 9 critérios: encefalopatia, choque, coagulacdo intravas-
cular disseminada, diarreia, anemia e trombocitopenia, acidose metabdlica,
elevagdo das enzimas hepdticas, disfunco renal e culturas negativas. A etiolo-
gia € desconhecida sendo provavelmente multifactorial. Nao existem altera-
¢oes patognomonicas e o diagndstico diferencial impdem-se com: sindrome de
Rey, sindrome hemolitico-urémico, sindrome de choque téxico e golpe de
calor. Apesar do tratamento agressivo a mortalidade € elevada e a morbilidade
neuroldgica severa. Caso clinico: Crianga do sexo feminino, de 9 anos, com
antecedentes de convulsoes tonicoclonicas generalizadas, seguida em consulta
de Neuropediatria e medicada com valproato de sédio, clobazam e levetira-
cetam. Foi admitida na UP em Abril de 2006 por convulsdes tonicoclonicas
generalizadas com inicio 2 horas antes, precedidas de vémito. A entrada
apresentava hipertermia e convulsdes, sendo internada em UICD. As con-
vulsoes foram dificeis de ceder apesar da terapéutica instituida efectuando
EEG que revelou tracado lentificado e actividade paroxistica direita; adminis-
trado midazolam obtendo-se posteriormente tracado aplanado. Realizadas tam-
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bém colheitas (hemograma, bioquimica e gasometria venosa) as 2 e 11 horas
de internamento que revelaram: leucocitose, anemia, trombocitopneia,
distirbios da coagulacdo, hipoglicémia, disfun¢des renal e hepdtica, aumento
da creatinina quinase e acidose mista. A hemocultura revelou-se negativa e o
doseamento de valproato em niveis terapéuticos. A TAC revelou alteragdes
sugestivas de isquémia cerebral difusa e atrofia corticosubcortical esquerda.
Com cerca de 5 horas de internamento iniciou hemorragia pelos locais de
venopuncdo, secrecdes aspiradas e drenagem géstrica, iniciando sequencial-
mente: plasma, dopamina, dobutamina,... sem resposta, sendo transferida para
o HPC e internada na UCI. Resultados: Houve agravamento progressivo com
disfungdo multiorganica refractdria, coma arreactivo, choque refractdrio e
hemorragias activas generalizadas com morte ao fim de 48 horas de doenca.
Conclusoes: O diagndstico de SCHE ¢é provavel estando cumpridos 7 dos 9
critérios apresentados, sendo dificultado pela apresentacdo clinica (semelhante
a episodios anteriores de convulsdes) e por se tratar de um diagndstico de
exclusio, raro, particularmente nesta faixa etdria.

Palavras-chave: Encefalopatia, choque hemorrdgico, coagulagdo intravas-
cular disseminada.

POS129- Sindrome de Smith-Lemli-Opitz. A experiéncia da Unidade de
Doencas Metabdlicas do Hospital de Santa Maria

Catarina Nascimento, Margarida Lobo Antunes, Ana Gaspar, Filomena
Eusébio, Aguinaldo Cabral. Unidade de Doengas Metabdlicas, Clinica
Universitdria de Pediatria, Departamento da Crianga e da Familia, Hospital
de Santa Maria, Lisboa.

Introducdo: A sindrome de Smith-Lemli-Optiz (SSLO), é uma doenca
autossomica recessiva que resulta da actividade reduzida da enzima final da
biossintese do colesterol: 7- dihidrocolesterol redutase (DHCR?7). Caracteri-
za-se por multiplas malformagdes congénitas, atraso mental e ma progressao
ponderal. A mutacdo genética mais frequente é IV58 —1G>C. O quadro
clinico € variavel desde morte in utero até sindactilia isolada. A avaliagdo
bioquimica revela niveis baixos de colesterol e aumento dos intermedidrios
da sintese dos esteroides. O diagndstico € clinico, bioquimico e molecular. A
suplementacdo com colesterol ¢ a terapéutica. Material e Métodos: Reali-
zou- se uma andlise retrospectiva dos processos clinicos dos doentes seguidos
na Unidade com o diagnéstico de SSLO. Apresentam-se trés casos clinicos,
respectiva marcha diagndstica, intervengdo terapéutica e evolucdo. Resul-
tados: Caso 1: crianca do sexo feminino, referenciada aos 4 anos por micro-
cefalia, fendas palpebrais assimetricas, filtro nasolabial liso, sindactilia 2° e
3° dedos de ambos os pés, atraso desenvlvimento psicomotor e estaturopon-
deral. Apds a confirmagdo diagndstica iniciou suplementagdo didria com
gema de ovo e colesterol cristalino. Caso 2: crian¢a do sexo masculino, refe-
renciada aos 9 meses por dificuldades na alimentacdo e degluticdo desde o
nascimento, dismorfias faciais, comunicacéo interventricular, térax em funil,
sindactilia 2° e 3° dedos ambos 0s pés, atraso desenvolvimento psicomotor e
estaturoponderal inferior ao percentil 5. O estudo molecular identificou 2
mutagdes: exdo 9 IV58 —1G>C e exdo 4 T93M e heterozigotia para 2 poli-
morfismos Q63Q e T77T. Estd medicado com simvastatina, colesterol
cristalino e gema de ovo. Caso 3: Crianca do sexo feminino, referenciada aos
3 meses por dificuldades alimentares precoces, ma progressdo estaturo pon-
deral, dismorfias faciais, cataratas congénitas, quistos sublinguais e sindac-
tilia 2° e 3° dedos pés. Faz suplementagdo didria com colesterol. Conclusdes:
As dismorfias a nascenga sdo uma pista importante para o diagndstico do
Sindrome de Smith-Lemli-Opitz.

Palavras-chave: Sindrome de Smith-Lemli-Opitz, metabolismo do
colesterol.

POS131- Abordagem da doenca oncoldgica. Aprender com os erros e
reforcar a atitude correcta

Guida Gama', Ana Forjaz de Lacerda’, Maria José Ribeiro’, Ana Neto’, Ana
Teixeira’, Filomena Pereira’, Gabriela Caldas?, Ximo Duarte?, Mdrio Chagas’.
1- Servico de Pediatria, Hospital Distrital de Faro; 2- Servi¢o de Pediatria,
Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa Francisco Gentil.

Introducfo: Nos dltimos anos, tem-se assistido a uma melhoria da eficicia
dos protocolos terapéuticos na drea da Oncologia Pedidtrica e consequen-
temente a um aumento da sobrevida, o que acarreta preocupacdes adicionais
com a qualidade de vida dos sobreviventes. Objectivo: Alertar para o papel
fundamental de uma correcta abordagem da doenca oncoldgica, evitando
actuagdes inapropriadas com consequéncias nefastas a longo prazo. Material
e Métodos: Descrevem-se dois casos clinicos de rabdomiossarcoma embrio-
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ndrio, em duas criancas do sexo feminino referenciadas ao nosso Servigo.
Resultados: Caso 1: menina de 8 anos de idade, referenciada apds ter sido
submetida a excisdo cirtrgica de tumor uterino volumoso, da qual resultou
histerectomia total e cujo resultado histolégico revelou rabdomiossarcoma
embriondrio. O estadiamento tumoral posterior ndo revelou metdstases e a
ressondncia magnética (RMN) abdomino-pélvica pés-cirtrgica foi sugestiva
de residuo tumoral periureteral, condicionando dilatacéo pielocalicial e hidro-
nefrose esquerdas. Iniciou protocolo terapéutico EPSSG RMS 2004 (quimio-
terapia intensiva integrada com radioterapia local na dose de 50,4Gy). Sus-
pendeu quimioterapia hd 6 meses e a dltima RMN abdomino-pélvica nao
evidenciava massa tumoral residual. Caso 2: menina de 4 anos de idade, raga
negra, transferida para a nossa Instituicdo, apds nefrostomia a esquerda e
urostomia a direita, na sequéncia de tumor vesical muito volumoso
condicionando hidronefrose. O estadiamento foi negativo para metdstases a
distancia e o exame histoldgico revelou rabdomiossarcoma embriondrio. Ini-
ciou protocolo terapéutico idéntico ao Caso 1. Obteve-se uma excelente
resposta a quimioterapia, procedendo-se posteriormente a cistectomia para
avaliacdo local, a qual mostrou espessamento da parede sem massas excisd-
veis. Submetida a braquiterapia com 45Gy. Terminou quimioterapia hd 3
meses. A tdltima RMN abdomino-pélvica revelou marcado espessamento da
parede vesical sem evidéncia de lesdo suspeita. Mantém-se em seguimento e
aguarda a realizagdo de cistografia e bidpsia da parede vesical. Conclusdes:
A ma caracterizagio da patologia tumoral no primeiro caso condicionou uma
interven¢@o cirdrgica prematura e mutilante, comprometedora da qualidade
de vida futura, contrastando com o correcto estadiamento e abordagem tera-
péutica efectuados no segundo caso clinico.

Palavras-chave: Rabdomiossarcoma embriondrio; estadiamento; qualidade
de vida.

POS136- Resisténcias antimicrobianas nas infeccdes do tracto urinario.
Analise retrospectiva 2001-2006

Alberto Berenguer', Andreia Barros', Francisco Silva', Maria Jodo Borges',
Citia Cardoso', Teresa Afonso’, Amélia Cavaco'. 1- Servico de Pediatria
(Director: Dr.* Amélia Cavaco); 2- Servico de Patologia Clinica (Director:
Dr.” Graga Rodrigues). Centro Hospitalar do Funchal.

Introducdo: A infec¢do do tracto urindrio (ITU) € uma das patologias mais
frequentes na criancga responsavel por um elevado consumo de antibidticos.
Sendo a antibioterapia inicial instituida de uma forma empirica, ¢ mandatério
conhecer, em cada drea geografica, os agentes etioldgicos mais frequentes e
o respectivo padrdo de sensibilidades. O uso indiscriminado de antibiéticos
na populagdo pedidtrica ¢ um dos factores responsdveis pelas alteracdes da
sensibilidade dos agentes bacterianos mais frequentemente envolvidos.
Objectivos: Conhecer os agentes etioldgicos associados a ITU e avaliar o
padrdo de sensibilidade dos agentes mais frequentes. Material e Métodos:
Estudo retrospectivo baseado na andlise das uroculturas de criangas até os 16
anos de idade, que deram entrada no Laboratério de Patologia Clinica do
Hospital Central do Funchal entre 1 de Janeiro de 2001 e 31 de Dezembro de
2006. Foram incluidas no estudo todas as uroculturas positivas, com cresci-
mento de um s6 tipo de colénias > que 100000/mL, em urina colhida por saco
colector ou do jacto médio, > 1000/mL se colhida por cateterizacdo vesical
ou qualquer crescimento em urina colhida por puncdo supra-ptibica. Resul-
tados: Os resultados apresentados sdo referentes ao sexo, idade, proveniéncia
das colheitas, os agentes etioldgicos, padrao de sensibilidades e evolug@o ao
longo dos seis anos. Conclusdes: A andlise retrospectiva constitui um instru-
mento de auditoria indispensdvel na pratica clinica, contribuindo para uma
melhor reflexdo sobre condutas e resultados. A institui¢do da terapéutica
empirica de primeira linha nas ITU deve fundamentar-se no padrdo de sensi-
bilidades local com objectivo de optimizar o tratamento e evitar a emergéncia
de estirpes resistentes.

Palavras-chave: Infec¢do do tracto urindrio, resisténcia bacteriana, antibio-
terapia.

POS141- Claudicacao como forma de apresentacio de doenca de Hodgkin
Vinhas da Silva, Mdrcia Gongalves, Filipa Balona, Graga Ferreira. Servigco de
Pediatria do Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia.

Introducdo: Os linfomas de Hodgkin representam 50% dos linfomas, no
entanto, apenas 15% ocorrem em criancas com menos de 15 anos (incidéncia
de 5,7/1.000.000), com predominio do sexo masculino (4:1) na primeira
década de vida. A apresentag@o tipica da Doenga de Hodgkin € a presenca de
adenomegalias, sendo o envolvimento ésseo frequente no curso da doenca,



no entanto, as dores Gsseas raramente sao o sintoma de apresentacio. Caso
Clinico: Crianga de 7 anos de idade, sexo feminino, recorreu ao SU por clau-
dicagdo com 1 semana de evolucdo, sem febre, sem histdria de traumatismo
ou sindrome virusal prévio. Analiticamente apresentava PCR de 9.9mg/dL e
VS de 90mm/1*hora, restante estudo analitico sem alteragdes. Radiografia da
anca e ecografias coxo-femoral e abdominal sem alteracdes. A RMN revelou
padrdo de sinal medular 6sseo multifocal e heterogéneo em D12, S2 e S5,
tipico dos processos infiltrativos da medula dssea. Mielograma e bidpsia de
medula dssea normais. A biopsia dssea aspirativa das dreas de hipersinal na
RM foi normal. Assintomdtica durante 4 meses, altura em que recorreu a
consulta por toracalgia com 15 dias de evolug¢do, dispneia de esforco e perda
ponderal superior a 10% do peso corporal, sem outras queixas. Analitica-
mente apresentava PCR de 20,56mg/dL, VS de 99mm/1*h e LDH de 539U/L.
A radiografia do térax revelou alargamento mediastinico. A TC toraco-abdo-
minal revelou miiltiplas lesdes nodulares mediastinicas, figado e bago sem
lesdes, miltiplas adenopatias localizadas no hilo esplénico. O exame
histolégico de ganglio cervical revelou linfoma de Hodking rico em linfdci-
tos. O PET revelou envolvimento linfomatoso adenopdtico supra e infradia-
fragmatico. Mielograma e biopsia da MO normais. O diagndstico definitivo
¢ linfoma de Hodking cldssico do tipo rico em linfécitos em estadio IIIB (Ann
Arbor- revisao de Cots Wolds). Efectuou tratamento de acordo com o proto-
colo, com boa resposta, sem necessidade de radioterapia. Conclusdes: Cha-
ma-se atenc¢do para a forma atipca de apresentacdo deste caso clinico, sendo
rara a claudica¢do como sintoma de apresentagio da doenga de Hodgkin. Em
criancas com alguma discrepancia clinico-analitico-imagioldgica é funda-
mental uma vigilancia médica periddica frequente.

Palavras-chave: Claudica¢do, linfoma de Hodgkin, predominio linfocitico.

POS143- Alteracdo cromossémica 6q16.2 associada a cistiniria. Caso
raro

Filipa Neiva', Cristina Dias*, Margarida Reis Lima®, Albina Silva'. 1- Hospital
de S. Marcos (HSM), Braga; 2- Instituto de Genética Médica Jacinto Maga-
lIhaes, Porto.

Introducdo: Deleccdes intersticiais do braco longo do cromossoma 6 sdo
raras. Em doentes com deleccio intersticial da regido 6q16.3-q21 foi descrito
um fendtipo semelhante ao Sindrome de Prader-Willi (hipotonia neonatal,
succdo débil, atraso do desenvolvimento psicomotor, hiperfagia e obesidade,
baixa estatura, maos e pés pequenos, hipogenitalismo, atraso mental ligeiro a
moderado, alteracdes do comportamento e dismorfias faciais moderadas),
provavelmente por deleccdo do gene SIM1. A cistindria € uma doenga gené-
tica de transmissdo autossémica recessiva caracterizada pelo transporte anor-
mal de cistina e aminodcidos dibdsicos no tibulo renal proximal e nas células
epiteliais do tracto gastrointestinal. Os doentes apresentam litiase renal por
célculos de cistina. Tém sido identificadas mutacdes em dois genes: o gene
SLC3A1, em 2p16.3 (tipo A), e o gene SLC7A9, 19q13.1 (tipo B). Por ndo
estarem descritas associagdes entre a referida deleccdo e cistintria, e pela sua
raridade, apresentamos o seguinte caso clinico. Caso clinico: Crianga do
sexo masculino de 3 anos, seguida na Consulta Externa de Pediatria do HSM
por dismorfias minor, atraso global do desenvolvimento psicomotor mode-
rado associado a deleccdo intersticial do brago longo de um dos cromossomas
6 e cistindria. Internamento aos 10 dias de vida por desidratacdo hipernatré-
mica (Na 170mEq/l), hipotonia, hipotermia e dificuldade alimentar. A data
detectado facies peculiar com achatamento da face média, ldbios finos,
narinas antevertidas, pavilhdes auriculares de implantagdo baixa, epicanto
bilateral, telecanto, estrabismo, hipoplasia da falange distal do quinto dedo da
mao direita e discreta sindactilia cutidnea entre os 2° e 3° dedos dos pés.
Estudo efectuado: Cariétipo 46, XY, del(6)(q16.2q16.3), cariétipos dos pro-
genitores normais. Cistindria no estudo metabdlico. RMN cerebral e ecogra-
fia reno-pélvica sem alteragdes. Iniciou estimulacdo precoce e fisioterapia
com resultados positivos. Actualmente com ADPM moderado e crescimento
no P5-10. Conclusdes: A anomalia da regido 6q16.2-q16.3 apresentada pela
crianga € responsdvel pelas dismorfias e ADPM, contudo ndo serd respon-
sdvel pela cistintria, uma vez que ndo estdo descritos genes nesta regido
associados ao metabolismo da cistina. Salienta-se a importancia da referen-
ciac@o a consulta de Aconselhamento Genético destas familias. Reforca-se a
importincia da estimulacdo global precoce nesta crianca, assim como a
vigilancia nefrourolégica, dado o risco aumentado para cdlculos renais.

Palavras-chave: Cromossoma 6; cistinuria; atraso do desenvolvimento
psicomotor (ADPM).
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POS144- Atingimento renal isolado em crianca com citopatia
mitocondrial

Patricia Nascimento, M* Eduarda Cruz, Concei¢do Mota, Esmeralda Martins.
Hospital Central Especializado de Criancas Maria Pia, Porto.

Introducdo: O NADH:ubiquinone oxidoreductase (Complexo I) € o maior
complexo enzimdtico da cadeia respiratéria e compreende pelo menos 42
subunidades diferentes, das quais apenas sete sdo codificadas pelo DNAmt.
O défice isolado do complexo I (OMIM 252010) € o defeito enzimdtico mais
comum das doencas da fosforilacdo oxidativa. Causa uma grande variedade
de situagdes clinicas, que vao desde doencas neonatais letais a doencas
neurodegenerativas de inicio na vida adulta. Caso clinico: Lactente de cinco
meses de idade, referenciada a consulta de doengas metabdlicas por md evo-
lucdo ponderal, fontanela anterior e posterior alargadas e estigmas dismorfi-
cos minor. No estudo analitico efectuado foi detectada hiperlactacidemia.
Restante estudo metabdlico sem alteragdes. Outros estudos efectuados
nomeadamente hemograma, ionograma, funcdo renal e hepitica, proteino-
grama, imunoglobulinas, RAST PLYV, teste de suor, elastase fecal, urocultura
e coprocultura foram normais. Efectuou também RMN cerebral, ecografia
abdominal e ecocardiograma que ndo revelaram alteracdes. O estudo da
cadeia respiratdria efectuado no musculo revelou um défice do complexo I
(28% de actividade enzimadtica residual). Apés o estabelecimento do diagnés-
tico iniciou terapéutica com riboflavina, coenzima Q10 e dieta com restri¢do
de hidratos de carbono. Aos 17 meses de idade diagnosticado raquitismo
hipofosfatemico, iniciando terapéutica com vitamina D. Actualmente com
trés anos e meio apresenta um desenvolvimento psico-motor e estaturo-pon-
deral adequado e mantém-se sem atingimento de outros 6rgidos alvo para
alem do rim. Comentarios: Classicamente as citopatias mitocondriais sao
doencgas multissistemicas. O envolvimento isolado de um orgdo e auséncia de
clinica neuroldgica associada pode no entanto ser a forma de apresentac@o
desta patologia.

Palavras-chave: Citopatia mitocondrial, mé evolucdo estaturo ponderal.

POS145- Sincope no adolescente: Uma causa orginica rara

Pedro Garcia’, Raquel Marta', Vera Silva', Anténio Amador'. 1- Servigo de
Pediatria, Hospital Nossa Senhora do Rosdrio, EPE, Barreiro; 2- Servico 1,
Pediatria, Hospital de Dona Estefania, Lisboa.

Introducdo: A sincope é um evento frequente na crianca e adolescente. As
causas cardiogénicas, potencialmente mais graves, constituem o motivo de
preocupagio major para o clinico, no entanto, a causa mais frequente nestas
idades € sem duvida a crise vaso-vagal. Outras causas menos frequentes
podem estar envolvidas e o seu conhecimento € extremamente importante
para o estudo desta entidade cujo diagnéstico diferencial constitui sempre um
desafio. Objectivos: Apresentar o caso de uma causa rara de sincope no
adolescente e salientar a importincia da realizagdo de uma histdria detalhada
e um exame fisico completo que podem ser a chave do diagnéstico. Caso cli-
nico: Adolescente do sexo masculino, 14 anos de idade, com antecedentes
familiares de epilepsia (av0 e tio maternos) e antecedentes pessoais irrele-
vantes para o caso. Praticante de desporto regular. Recorre a urgéncia por
quadro caracterizado por crises repetitivas de dor abdominal localizadas a
regido peri-umbilical acompanhadas de palidez, sudorese e sensacdo de
lipotimia com recuperac@o espontanea, de caracteristicas vaso vagais. A dor,
de instalag@o stbita e mantida, era agravada pela posi¢do de encurvamento
sobre o abdémen ocorrendo principalmente durante o esforco fisico. A
anamnese, fundamental para o diagndstico diferencial das principais causas
de sincope/pré-sincope nesta idade, apontava para uma causa neuro-
cardiogénica (vaso-vagal). Ao exame objectivo salientava-se pequeno ori-
ficio hernidrio umbilical e supra umbilical com desconforto a palpagdo.
Através dos exames complementares de diagndstico foi possivel excluir pato-
logia cardiaca, neuroldgica e gastro-intestinal. A ecografia abdominal confir-
mou a hérnia umbilical e supra-umbilical admitindo-se passagem de epiplon
através do colo hernidrio. Colocada a hipétese de hérnia epipldica encar-
cerada motivando as crises dolorosas e consequente pré-sincope vaso-vagal.
Resultados: O doente foi submetido a herniorrafia umbilical, tendo havido
controle das crises dolorosas bem como dos episddios de sincope / pré-
sincope. Conclusdes: Os autores salientam a necessidade de conhecimento
das vdrias etiologias para o estudo da sincope na crianca e adolescente. A cri-
se vaso-vagal é sem divida a mais frequente mas o desencadeante nem sem-
pre é o mais evidente. A exclusdo de causas potencialmente mais graves é
mandatdria em qualquer situagdo deste tipo.

Palavras-chave: Sincope, vaso-vagal, adolescente, hérnia umbilical.
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POS148- Habitos de sono — De pequenino se torce o pepino!
Joana Rios, Filipa Miranda, fris Maia, Idalina Maciel. Centro Hospitalar Alto
Minho, EPE, Viana do Castelo.

Introducao: O sono é uma necessidade bioldgica, essencial ao crescimento e
desenvolvimento da crianga, a adquirir no primeiro ano de vida. A perturba-
¢do mais frequente € a insénia infantil, caracterizada por dificuldade em ador-
mecer e multiplos despertares nocturnos, sendo a principal causa a falta de
educacdo do habito de sono ao recém-nascido e lactente. Material e Méto-
dos: Estudo prospectivo caso-controlo; Amostra: puérperas internadas no
Servigo Obstetricia CHAM EPE; Periodo: Maio a Dezembro 2005; Seleccdo
aleatdria de mées para formagao de dois grupos: grupo A (casos), com ensino
de hdbitos de sono e grupo B (controlos), sem qualquer interven¢do; Avalia-
¢do em consulta aos 4, 6 € 9 meses no grupo A e por inquérito telefénico, aos
9 meses, no grupo B. Resultados: N° controlos 65 e n° casos 60, 45 e 34 aos
4,6 e 9 meses. Aos 4 meses, 87% dos lactentes do grupo A dormiam no quar-
to dos pais em cama propria e apenas 7% no quarto da crianga; aos 9 meses
68% ainda dormia no quarto dos pais em cama prépria (mais de 50% justi-
ficava este facto por dificuldades econémicas) mas 29% ja dormia em quarto
préprio. Comparativamente, no grupo B, 63% dormiam no quarto e na cama
dos pais. Quanto a forma como adormeciam 79% dos lactentes do grupo A
conciliavam o sono sozinhos comparativamente a 11% do grupo controlo.
Em relacdo ao despertar nocturno, 73% dos casos mantinham um sono noc-
turno continuo, mas somente 17% do grupo controlo o fazia. Relativamente
aos despertares nocturnos, aos 9 meses, 58% dos pais do grupo A e somente
17% dos do grupo B deixavam readormecer sozinhos, sem intervencdo. Aos
9 meses no grupo A havia necessidade obrigatdria da crianca dormir num
quarto fechado, silencioso e sem luz ambiente em 3% versus 45% no grupo
B. Conclusoes: Constatamos diferengas evidentes nos hdbitos de sono no
grupo A, comparativamente ao grupo controlo. De realcar a importincia da
prevencdo, por interven¢do do Pediatra, no rastreio de perturbagdes do sono
e ensino de adequados habitos de sono. O puerpério é uma altura fulcral para
o ensino de atitudes e acgdes as mies, pois a motivacdo destas € enorme.

Palavra-chave: Sono.

POS151- Bullying — uma patologia emergente

Regina Barreira, Tiago Villanueva, Leonor Sassetti. Unidade de Adoles-
centes, Servigo 1, Hospital D. Estefania, Lisboa (Director: Dr. Gongalo C.
Ferreira).

Introducao: O bullying é definido como atitudes agressivas, intencionais e
repetidas, muitas vezes no contexto de chantagem, que ocorrem sem motiva-
¢do evidente, adoptadas por um ou mais estudantes contra outro, numa
relagdo desigual de poder, causando grande sofrimento fisico e psiquico na
vitima, a qual pode manifestar sintomas de ansiedade, depressdo e somatiza-
¢oes vdrias. Habitualmente o processo € silenciado durante muito tempo.
Caso clinico: Adolescente de 11 anos, sexo masculino, raga caucasiana,
internado por quadro de incapacidade stbita da marcha, acompanhada de
dores nos membros inferiores e dor abdominal tipo célica. Familia disfuncio-
nal e md adaptagdo escolar. Na sua avaliac@o clinica, laboratorial e imagiold-
gica ndo foram observadas alteracdes. No segundo dia de internamento em
entrevista com o médico, descreveu a situagdo de disfun¢do familiar existente
(agressdes verbais, zangas) bem como estar a ser vitima de bullying na
escola. A partir deste momento verificou-se melhoria do quadro clinico com
a sua total resolu¢@o em 24 horas. Contactou-se a escola e foi também abor-
dado o relacionamento entre os membros da familia, tendo-se verificado
melhoria em ambos ambientes. Conclusdes: A violéncia ¢ um problema
crescente no mundo, com sérias consequéncias individuais e sociais. Nos ulti-
mos anos, devido a transformacdes importantes na sociedade, tem-se assis-
tido a um crescendo de violéncia nas escolas, sendo o bullying uma manifes-
tacdo desta. E importante que os profissionais conhecam esta patologia, de
modo a serem capazes de a identificar e eliminar aos primeiros sinais.

Palavras-chave: bullying; somatizacdo; violéncia.

POS154- Encefalopatia hipertensiva por intoxicacio anticolinérgica. Um
diagnéstico a posteriori... (caso clinico)

V Mendonga', S Fernandes', M Azevedo', M Garcia’, A Sarmento’, A Maia',
A Caldas Afonso'*, MJ Eca-Guimardes'*. 1- Servico de Pediatria, UAG-MC
do Hospital de S. Joao, E.P.E, Port; 2- Unidade de Cuidados Intensivos Pedia-
tricos, UAG-MC do Hospital de S. Jodo, E.P.E, Porto; 3- Servi¢o de Doengas
Infecciosas do Hospital de S. Jodo, E.P.E, Porto; 4- Faculdade de Medicina
da Universidade do Porto.
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Introducio: A intoxicagdo anticolinérgica aguda ou sindrome anticolinérgico
¢ uma complicagdo grave e potencialmente fatal, cujo reconhecimento pode
ser dificil e requer elevado nivel de suspeicdo. Os autores alertam para este
tipo de intoxicacdo, apenas diagnosticada a posteriori apds extensa investiga-
¢do complementar e revisdo do caso. Caso clinico: M.H.S, sexo masculino,
seis anos de idade, previamente sauddvel, recorre ao nosso Servico de
Urgéncia (SU) por episédio de hiporreactividade com desvio do olhar e cabe-
ca para a direita. Medicado nos dois dias prévios com domperidona e
Saccharomyces boulardii e posteriormente auto-medicado com butilescopo-
lamina por cdlicas abdominais, diarreia e vomitos. Na admissdo: abertura
espontdnea dos olhos, ndo verbaliza, ndo cumpre ordens simples, pupilas
simétricas, midridticas pouco reactivas a luz, taquicardia e hipertensio arte-
rial (TA: 148-107mmHg). Durante a permanéncia no SU teve crise convul-
siva parcial complexa com desvio dos olhos e cabeca para a direita com boa
resposta ao diazepam rectal. Transferido para a UCIP por hipertensdo sus-
tentada com escassa resposta a terapéutica e alteracdo do estado de cons-
ciéncia. Necessidade de terapéutica com morfina por célicas intensas. Do
estudo realizado, a realcar: pesquisa txicos na urina negativa. TAC cerebral
normal; metanefrinas urindrias, renina, aldosterona e dopamina plasmaticas
normais. Ecodopller renal normal. RMN abdominal sem alteragdes. Verifi-
cou-se evolugdo favoravel e controlo tensional apds suspensio da nifedipina.
Sem referéncia a novos episodios hipertensivos 11 meses apds a alta. A into-
xicagdo anticolinérgica provoca sintomas centrais (agitacdo, confusdo, con-
vulsdes) e periféricos (midriase, xerostomia, hipertermia, reteng¢do urindria,
hipertensdo, diminui¢do da motilidade intestinal - o que prolonga a absor¢ao
do farmaco) que podem ser dificeis de distinguir de outras patologias. A
midriase foi a pista para este sindrome, mascarado pelo uso de opidceos, pois
fora apenas observada na admissdo no SU e por nés constatada apds revisao
do processo. A utiliza¢do de anticolinérgicos como antiespasmddicos no tra-
tamento da gastrenterite aguda ou célicas na infancia nio estd indicada. A
intoxicagdo pode ocorrer em doses terapéuticas, € dificil de reconhecer e pode
ser fatal.

Palavras-chave: Hipertensdo arterial; intoxicacdo anticolinérgica aguda;
encefalopatia hipertensiva, butilescopolamina.

POSI155- “Ictiose, queratite, e surdez ... coincidéncia ou talvez nao” (caso
clinico)

V Mendonga', S Fernandes', J Rebelo', M Guardiano', L Torrdo?, E Moreira’,
S Magina’, F Carvalho*’, A Maia', MJ Ec¢a-Guimardes'”. 1- Servigo de
Pediatria, UAGMC, H. S. Jodo, EPE, Porto; 2- S. Oftalmologia, H. S. Jodo,
EPE, Porto; 3- S. Dermatologia, H. S. Jodo, EPE, Porto; 4- S. Genética, H. S.
Jodo, EPE, Porto; 5- Faculdade de Medicina da Universidade Porto.

Introducdo: O atraso global profundo do desenvolvimento numa crianca de
18 meses com ictiose, corneas opacas e hipoacusia alertou os autores para a
hipétese de se tratar de uma doenga sistémica com envolvimento de tecidos
derivados da ectoderme e nio apenas uma “‘simples ictiose”. Caso clinico:
Crianca do sexo masculino, primeiro filho de pais jovens, sauddveis, ndo con-
sanguineos, que apresenta a nascenca auséncia de cabelos, sobrancelhas e
pestanas, pele eritematosa discretamente descamativa. Internamento por
sépsis neonatal por S. aureus. Infecgdes cutineas bacterianas e flngicas
recorrentes. Bidpsia cutinea: hiperqueratose ortoqueratdsica compacta, papi-
lomatose e acantose. Endoscopia digestiva alta no periodo neonatal: mucosa
fridvel; histologia: paraqueratose focal e esofagite. Aos 12 meses de vida
detectada queratite intersticial vascularizada exuberante, sem viabilidade de
transplante da cérnea. Apresenta: fécies leonino, pele eritematosa, placas
queratdsicas descamativas dispersas, nddulos hiperqueratésicos com predo-
minio na face e escalpe, fissuras peribucais, alopécia completa, unhas
distroéficas, opacificagdo das cérneas, fotofobia, hipoacusia, candidiase cré-
nica do perineo e queratodermia palmoplantar. Funcdo hepdtica e renal,
estudo imunolégico e cariétipo normais. RMN cerebral: “hipoplasia do vér-
mis cerebeloso e do hemisfério cerebeloso esquerdo, cisterna magna alar-
gada” — malformacdo de Dandy-Walker. Perante a suspeita clinica da sindro-
me de KID (Keratitis-Ichthyosis-Deafness) foi pedido estudo molecular do
gene 26 da conexina (GJB2), em leucdécitos de sangue periférico: heterozi-
gotia para a mutacdo p.Asp50Asn. Realizado o mesmo estudo aos progenito-
res: mae: negativo; pai em curso. Actualmente tem 27 meses de vida,
apresenta mau estado geral, anemia ferropénica resistente a terapéutica com
ferro. Medicado com acitretina sistémica, emolientes e ureia topica com
melhoria das lesdes cutaneas. Trata-se de uma genodermatose rara de trans-
missdo autossémica dominante, com grande variabilidade fenotipica. Apesar
da inexisténcia de caracteristicas semelhantes na familia, a mae tem lesoes
hiperpigmentadas ao longo das linhas de Blaschko, colocando-se a hipétese



de mosaicismo gonadal (pesquisa da mutacdo em queratindcitos da pele da
mae em estudo) ainda nao descrito na literatura.

Palavras-chave: queratite, ictiose, surdez, conexina 26, Dandy-Walker.

POS159- Nio ha dor que resista...
Monica Braz, Filipa Nunes, José da Cunha, Margarida Pinto, Paula Azeredo.
Urgéncia de Pediatria, Servico de Pediatria, Hospital Garcia de Orta, Almada.

Introducdo: A dor é a experiéncia sensorial e emocional desagraddvel asso-
ciada a lesdo tecidual actual ou potencial. Em Pediatria € um sintoma comum
de um processo patoldgico, podendo conduzir a uma perturbagao fisica e psi-
coldgica. A preocupagdo com o reconhecimento e tratamento da dor na
populacdo pedidtrica determinou a elaborac@o de um protocolo de actuagdo
na dor na nossa urgéncia, em 2001, cuja implementacdo se pretendeu avaliar
seis anos depois. Material e Métodos: A aplicacio do protocolo da dor foi
precedida pela realizacdo de um inquérito dirigido a médicos e enfermeiros
do Servico de Pediatria, com o objectivo de caracterizar a actuagdo perante a
dor, no que respeita ao seu reconhecimento, avaliacdo e terapéutica. Com a
aplica¢@o do mesmo questiondrio, em 2007, pretendeu-se avaliar o protocolo
existente, e proceder as modificacdes consideradas pertinentes. Resultados:
Globalmente, salienta-se que 97% dos inquiridos consideram que a dor ¢
reconhecida no Servi¢o de Pediatria (dos quais 50% acham que tal acontece
sempre vs 50% que acham que esse reconhecimento acontece “as vezes”).
Todos os profissionais de satide que responderam ao inquérito afirmam co-
nhecer as escalas de dor utilizadas em pediatria (apenas conhecidas por 80%
dos inquiridos em 2001), e 85% admitem que a dor se sente “in ttero” (75%
no questiondrio anterior). A grande maioria considera que a terapéutica utili-
zada implica a utilizagdo em simultdneo de medidas ndo farmacoldgicas e
farmacoldgicas, sendo considerada adequada por 61% dos inquiridos (resul-
tados semelhantes aos encontrados em 2001). Os resultados sdo ilustrados
com propostas terapéuticas perante situagdes clinicas (ex: crise vasooclusiva,
queimadura) e procedimentos clinicos (ex: toracocentese) concretos. Con-
clusdes: A dor em pediatria €, em regra, e por diversos motivos, insuficiente-
mente reconhecida e aliviada. E fundamental, por esse motivo, operar uma
mudanca na atitude dos profissionais de satide, que deverdo ser sensibilizados
para esta temdtica. Os protocolos de actuag¢@o contribuem para melhorar e
uniformizar as nossas atitudes, sendo necessdria a reavaliacdo e actualizagdo
dos mesmos. Para que, no futuro, possamos mesmo dizer que ndo hd dor que
resista...

Palavra-chave: dor.

POS161- Habitos e conhecimentos de fotoproteccao na crianca em idade
escolar. Intervencao no dmbito da Satide Escolar

Paulo Fonseca', Livia Fernandes®. 1- Hospital Pedidtrico de Coimbra; 2-
Centro de Satde de Sdo Martinho do Bispo, Coimbra.

Introducfo: As criangas sdo o grupo populacional que mais se expde ao sol
de uma forma desprotegida. Conhecida que € a relagdo entre essa exposi¢do
e o cancro da pele, a sua prevenc¢do passa pela aquisicido de habitos e conhe-
cimentos de fotoprotec¢do por parte das criangas. Objectivos: Avaliar quais
os hébitos e conhecimentos em fotoprotec¢@o presentes nas criangas em idade
escolar. Promover uma accéo de formagao, no dmbito da Satde Escolar, sobre
o tema da fotoproteccio e avaliar o seu impacto quer no eventual aumento de
conhecimentos, como na modificagdo de habitos. Material e Métodos:
Aplicagdo de um inquérito a alunos do 3° e 4° ano de escolaridade em trés
escolas do 1° ciclo da drea de influéncia do Centro de Satde de Sdo Martinho
do Bispo — Coimbra, com questdes sobre hdbitos e conhecimentos de fotopro-
tecc@o. Numa das escolas foi realizada uma formag@o interactiva, com jogos
e teatro sobre o tema da fotoprotec¢do, tendo-se repetido o inquérito poste-
riormente. Definiu-se “Bom comportamento de fotoproteccio” e “Mau com-
portamento de Fotoproteccdo”. Andlise estatistica dos resultados. Resulta-
dos: Foram inquiridas 144 criancas com idades compreendidas entre os 8 e
os 10 anos de idade. Bom comportamento: uso de chapéu no caminho para a
escola (62,5%) e durante a pratica de desporto ao ar livre (61,7%); uso de pro-
tector solar na praia (97,9%); uso de chapéu na praia (83,2%); Mau compor-
tamento: uso de protector solar no caminho para a escola (7%) e durante a
prdtica de desporto ao ar livre (12,4%); 73% referem aplicar protector solar
apenas quando chegam a praia e 20,2% nd@o o voltam a aplicar nesse dia;
49.,7% reconhecem jd ter apanhado um “escalddo” (10,5% por trés ou mais
vezes) e 23,1% reconhecem jd ter tido uma queimadura solar (1,4% por trés
ou mais vezes); A taxa de respostas correctas (conhecimentos tedricos) nas
trés escolas em causa foi de 83,5%, 86% e 65,3%. Ap6s a formacao verificou-
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se melhoria dos hdbitos e dos conhecimentos evidenciados. Conclusoes:
Embora ji existam alguns bons hdbitos de fotoproteccio aos 8-10 anos de
idade, importantes hdbitos continuam a ser pouco usuais. Contudo, e apesar
de ndo serem amplamente postos em pratica, o nivel de conhecimentos te6-
ricos sobre Fotoprotec¢@o observado na nossa amostra foi elevado.

Palavras-chave: Sol; fotoprotec¢do; Saide Escolar.

POS163- Epilepsia materna. Riscos para a crianca apés o nascimento
Cristina Henriques', Ema Leal’, Oscar Ortet’, Gongalo Cordeiro Ferreira’. 1-
Servigo 2; 2- Servico 1; Hospital de Dona Estefénia, Lisboa.

Introducio: A epilepsia € a patologia neuroldgica mais frequente na gravidez
(1:200). Na maioria dos casos ndo surgem complicacdes, mas existe um risco
acrescido de malformacdes fetais, complica¢des perinatais e atraso do desen-
volvimento psicomotor. Depois do parto, os efeitos da epilepsia materna
podem continuar a fazer-se sentir sobre a crianca, directa - eliminagdo de
antiepilépticos no leite materno - ou indirectamente - pela ocorréncia de crise
convulsiva durante a prestacdo de cuidados, como ocorreu nos dois casos cli-
nicos seguintes. Caso 1: Recem nascido de 17 dias de vida, filho de mae com
epilepsia mal controlada na gravidez, internado por motivos sociais. Durante
o internamento, na sequéncia de crise convulsiva materna enquanto segurava
o filho ao colo, ocorreu queda de ambos tendo o recem nascido desenvolvido
hematoma epicraneano e fractura parietal esquerda. A TAC-CE confirmou a
fractura e excluiu lesdes intracranianas. A evolugdo clinica foi favordvel, sem
sequelas. Caso 2: Recem nascido de 18 dias de vida, filho de mde com
epilepsia ndo medicada, recorre ao servico de urgéncia por traumatismo
frontal apds queda do colo da mae quando esta teve uma convulsdo. A TAC-
CE mostrou pequenos focos de hemorragia sub-aracnoideia no hemisfério
esquerdo, sem fractura, e na reavaliagdo imagioldgica trés dias depois obser-
vou-se resolu¢do das imagens anteriormente referidas mas a existéncia de
contusdo temporal direita. Também neste caso ndo se registaram complica-
¢oes. Conclusdes: Os riscos da epilepsia materna para a crianga nao
terminam com o nascimento. O Pediatra deve informar as maes com epilepsia
dos riscos e recomendar medidas gerais para os minimizar tais como mudar
a roupa e fralda no chdo, alimentar o bebé no chdo rodeada por almofadas,
lavé-lo com esponja evitando a banheira e transportd-lo no carrinho e ndo ao
colo. O apoio familiar também € imprescindivel para ajudar a mae nas tarefas
didrias e assegurar o seu bem-estar, incutindo-lhe confian¢a no desempenho
do seu novo papel.

Palavras-chave: epilepsia materna, crian¢a, traumatismo craniano, pre-
vencao

POS165- O habito, o sintoma e o diagnéstico. Cefaleia em doente com
sindrome de Marfan

Rute Moura', Ruben Rocha', Marta Grilo', Cintia Castro Correia', Maria
Manuel Campos', Artur BonitoVitor', Margarida Basto’. 1- Servico de
Pediatria, UAG da mulher e da crianca, Hospital de Sdo Jodo; 2-
Departamento de Neurorradiologia, Hospital de Sdo Joao; Porto.

Introducdo: A sindrome de Marfan é um distiirbio do tecido conjuntivo de
cardcter multissistémico, com manifestacdes mais proeminentes a nivel do
sistema musculoesquelético, ocular e cardiovascular. Em cerca de 90% dos
casos a causa € uma mutagdo identificavel no gene da fibrilina 1 (HFN1) e
75% dos doentes terdo histéria familiar do distdrbio. O diagnéstico, frequen-
temente evocado pelo reconhecimento de um fenétipo tipico, € eminente-
mente clinico e baseado nos Critérios de Ghent. As complicagdes cardiovas-
culares, como causas major de mortalidade, continuam a ser os principais
determinantes do progndstico, embora o compromisso de outros sistemas seja
fonte de considerdvel morbilidade. Caso clinico: Adolescente do sexo mas-
culino, de 13 anos de idade, internado por cefaléias de cardcter postural. O
doente tinha antecedentes de asma bronquica e miopia, mantendo seguimento
em consultas de pneumologia e oftalmologia. O pai era seguido em consulta
de cardiologia por sopro cardiaco. Ao exame objectivo foi observada alta
estatura (superior ao p95 para idade), dolicostenomelia, pectus carinatum,
aracnodactilia e estrias cutdneas exuberantes na regido lombossagrada e
regido anterior dos ombros. O estudo complementar revelou existéncia de
escoliose tordcica, prolapso da vadlvula mitral com insuficiéncia mitral
minima e dilatac@o da raiz adrtica. Durante a pun¢@o lombar € notada pressao
de saida do liquor marcadamente diminuida. Foi realizada RMN cerebral que
revelou, apds contraste, um reforco de sinal difuso das leptomeninges, suge-
rindo sindrome de hipotensao de liquor e o estudo do raquis revelou presenca
de ectasia dural simples a nivel da coluna lombossagrada. O doente foi
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tratado com prednisolona oral com melhoria sintomética progressiva. O estu-
do molecular detectou uma nova mutagio (8367insA) no exdo 65 do gene da
fibrilina 1. Conclusdes: Sublinha-se a importancia do diagnéstico precoce do
doente com sindrome de Marfan e realcar o impacto das alteracdes estruturais
da dura mater como causa de morbilidade nestes doentes.

Palavras-chave: Sindrome de Marfan; cefaleia; ectasia dural; fibrilina.

POS168- Um caso de glicogenose tipo I11
Mara Silva Ferreira, Maria Angelina Calado, Leonor Salicio, Horédcio Pau-
lino. Centro Hospitalar do Barlavento Algarvio (C.H.B.A), Portimao.

Introducdo: A glicogenose tipo III € uma doenca rara de transmissdo
autossomica recessiva causada por défice da enzima amilo-1,6-glicosidase.
Afecta o figado, musculo esquelético e cardiaco por acumulacdo de glico-
génio. Apresenta-se precocemente com ma evolucdo estatural, hepatomega-
lia, hipoglicemia e alteracao do perfil bioquimico. Caso clinico Crianga do
sexo masculino, filho de pais ndo consanguineos, sem intercorréncias peri-
natais. Aos 2 meses apresentava regurgitacdes frequentes e estridor laringeo,
atraso estatural, macroglossia, hipotonia cervical e periodos de hiperextensao
em opistétonos, hepatomegalia, sopro cardiaco. Dos exames complementares
salienta-se hemograma e glicemia normais, AST 75 mg/dL ALT 55 mg/dL,
triglicéridos 233 mg/dL, colesterol normal; cariotipo 46, XY; exame oftalmo-
16gico normal; broncofibroscopia- “aritenoideiomalacia; aspecto compativel
com sindrome aspirativo recorrente”; ecografia abdominal- “hepatomegalia
homogénea”; ecografia cerebral normal; ECG e ecocardiograma normais. O
estudo metabdlico inicial ndo revelou alteragdes significativas. Aos 6 meses
documentaram-se hipoglicemias, evidenciando-se “facies de boneca” e
hepatomegalia progressiva. Por suspeita de glicogenose iniciou alimentagdo
polifraccionada com suplemento de amido cru e alimentagdo continua noctur-
na por sonda nasogdstrica, com bom controlo de hipoglicemia. No estudo
mutacional foi detectada heterozigotia para glicogenose la. A bidpsia hepética
cirdrgica revelou “fibrose portal e peri-portal, algumas células com nicleo
glicogenado” no exame anatomo-patoldgico e o doseamento enzimatico reve-
lou diminui¢do acentuada da amilo-1,6-glicosidase. Confirmou-se assim o
diagnéstico de glicogenose tipo III aos 15 meses, aguardando estudo muta-
cional. Mantém seguimento nas consultas de Neonatologia e Cardiologia
Pedidtrica do C.H.B.A. e de Doencas Metabdlicas no Hospital de Santa Ma-
ria. Conclusdes: Atraso estatural, hepatomegalia e hipoglicemia devem fazer
suspeitar de glicogenose. Enquanto se aguarda a confirmacgdo diagndstica,
por vezes demorada, € importante iniciar logo a terapéutica dietética com o
objectivo de limitar as alteragdes metabdlicas secunddrias. O progndstico
depende do controlo da glicemia e da possivel evolucdo para cirrose hepatica,
cardiomiopatia e miopatia esquelética.

Palavras-chave: Glicogenose tipo III, amilo-1,6-glicosidase, hipoglicemia,
hepatomegalia, atraso estatural.

POS170- Sindrome de Parry Romberg. Um caso clinico

C Ribeiro', A Torres', H Rodrigues', S Martins', C Correia', I Martinho', A
Mesquita®. 1- Servico de Pediatria do Centro Hospitalar do Alto Minho
(CHAM), EPE, Viana do Castelo; 2- Servi¢o de Cirurgia Pldstica do Hospital
Maria Pia, Porto.

Introducio: A sindrome de Parry Romberg é uma doenga rara, de etiologia
desconhecida, com inicio mais frequente entre os 5 e os 15 anos. Caracteriza-
se por atrofia lenta, progressiva e autolimitada de uma das hemifaces
podendo atingir a pele, tecido subcuténeo, tecido muscular e estruturas dsteo-
cartilaginosas. Anomalias neuroldgicas, oftalmoldgicas ou estomatoldgicas
podem estar associadas. O estudo imagioldgico € ttil quando hd suspeita de
envolvimento dsseo. Geralmente progride durante 2-10 anos. Ndo hd cura
nem tratamentos que impegam a sua progressdo, podendo a cirurgia recons-
trutiva ser necessdria. Caso clinico: LFBS, sexo masculino, 10 anos, sem
antecedentes relevantes. Trazido ao Servigo de Urgéncia por apresentar assi-
metria da face com 1 semana de evolucdo. Efectuado diagndstico de paralisia
facial periférica direita. Teve alta medicado com metilprednisolona e fisio-
terapia. Trés semanas depois, por persisténcia da assimetria, foi reobservado.
Ao exame fisico apresentava hemiatrofia facial esquerda e desvio da comis-
sura labial para a esquerda. Sem outras alteracdes, nomeadamente oculares.
Realizou estudo analitico que foi normal; EMG “sequelas de lesdo incom-
pleta tipo periférico do nervo facial direito com sinais de recuperac@o axonal
completa; sem alteracdes a esquerda”; e RMN encefdlica sem alteracdes. Trés
meses depois, por persisténcia do quadro, decidido efectuar TAC dos 0ssos
da face, que excluiu envolvimento 6sseo e orientar para Neuropediatria. Man-
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tinha atrofia facial a esquerda, com progressiva recuperacdo clinica da
paralisia facial direita. Restante exame, nomeadamente neuroldgico, sem
alteracdes. O quadro mantinha-se sobreponivel e onze meses apds inicio da
sintomatologia repetiu EMG “sequelas de paralisia facial a direita e auséncia
de sinais de lesdo neuromuscular a esquerda”. Pedida colaboracéo de Cirurgia
Plastica; foi diagnosticado Sindrome de Parry Romberg & esquerda em fase
de estabilizagdo. Actualmente mantém atrofia facial das partes moles a
esquerda, com ligeira inclinacdo do plano de oclusdo dentdrio, sem com-
promisso 6sseo, neuroldgico ou oftamolégico. Mantém vigilancia e prevé-se
a necessidade de cirurgia reconstrutiva numa fase mais tardia. Conclusdes:
Alerta-se para o facto de perante uma assimetria facial lenta e progressiva se
deva pensar nesta doenga rara. Nao estdo descritos na literatura casos asso-
ciados a paralisia facial periférica contralateral. Neste caso a sua presenga
pode ter dificultado o estabelecimento do diagnéstico.

Palavras-chave: Parry Romberg, atrofia facial.

POS172- Argininemia: diagnéstico terapéutica e evolucao clinica de 4
casos

C Cardoso', E Santos Silva’, ML Cardoso’, C Barbot’, M Medina’, L
Vilarinho’, E Martins®. 1- Servico de Pediatria, Hospital Central do Funchal;
2-Hospital de Criangas Maria Pia, Porto; 3- Unidade de Biologia Clinica,
Instituto de Genética Médica, Porto; 4- Neuropediatria, Hospital de Criangas
Maria Pia, Porto; 5- Servico de Pediatria, Hospital Santo Anténio, Porto.

Introducdo: A argininemia (OMIM 207800), ¢ uma doenca do ciclo da ureia,
por deficit de arginase I, enzima que cataliza a conversdo de arginina em ureia
e ornitina. Contrdriamente 4s outras doengas do ciclo da ureia, a hiperargini-
nemia ndo estd associada a encefalopatia hiperamonémica no periodo
neonatal. A apresentacdo é mais tardia (2 aos 4 anos de vida) e caracteriza-se
por paraparésia espastica progressiva e atraso mental. Material e Métodos:
Estudo retrospectivo de 4 casos de argininemia. Foram avaliados o sexo, a
idade e forma clinica de apresentacao, alteracdes bioquimicas e moleculares,
a terapéutica e a evolucdo. Resultados: Dois doentes eram do sexo masculino
e dois do sexo feminino. A idade de apresentac@o variou entre o 1° més de
vida e os 4 anos. O diagndstico foi efectuado na sequéncia do estudo de dis-
fun¢@o hepdtica em 2 criangas e de alteragdes neurolégicas nas outras duas
(desiquilibrio numa delas e convulsdes na outra). Todos os doentes apresen-
tavam valores elevados de arginina plasmadtica e 2 deles tinham hiperamo-
némia. Todos eram portadores da mutagdo R21X (2 em homozigotia). Logo
apos o diagndstico foi instituida dieta hipoproteica, suplementos com amino-
dcidos essenciais e benzoato de sédio. Apesar da terapéutica, todos os doen-
tes, com excep¢do da doente diagnosticada ao més de vida, apresentaram
progressdo da doenca com instalagdo de um quadro de paraparésia espdstica.
Duas doentes foram submetidas a transplante hepdtico, uma delas por insufi-
ciéncia hepdtica terminal e outra por impossibilidade de controlar a doenca
com tratamento médico. Algumas horas apés o transplante os valores de
arginina e da aménia eram normais. A primeira doente nunca apresentou
sinais neurolégicos e na segunda verificou-se estabiliza¢do e melhoria da cli-
nica neuroldgica. Estes doentes tém actualmente idades compreendidas entre
14 e 23 anos. Conclusoes: Salienta-se a importancia da instituicdo da tera-
péutica o mais precocemente possivel (a tinica doente que ndo apresentou sin-
tomas neuroldgicos iniciou tratamento ao més de idade). O transplante hepa-
tico € uma alternativa a falta de resposta ao tratamento médico convencional,
sobretudo nos casos portadores de mutacdes associadas a actividade enzi-
matica nula, como sdo os nossos doentes.

Palavra-chave: Arginina.

POS177- Colestase Neonatal, uma etiologia a considerar. A propésito de
2 casos clinicos

Cldudia Constantino, Diana Pignatelli, Ana Sofia Simdes, Patricia Ferreira,
Florbela Cunha. Servico de Pediatria do Hospital Reynaldo dos Santos
(Director: Dr. Mario Paiva) Vila Franca de Xira.

Introducdo: A colestase no periodo neonatal constitui um desafio diagnds-
tico, sendo de considerar as causas intra-hepéticas, como as infecciosas e
genéticas, e as extra-hepdticas, particularmente a atrésia das vias biliares. A
celeridade na abordagem diagndstica € importante, porque a institui¢do
precoce da terapéutica pode ser decisiva para o progndstico. Casos clinicos:
Apresentam-se 2 doentes do sexo masculino, um de 24 e outro de 40 dias de
vida, ambos internados por deficiente progressao ponderal. O 1° com recusa
alimentar e irritabilidade e o 2° associado a ictericia prolongada, fezes hipo-
colicas e febre baixa. Da observacdo destacava-se em ambos os doentes o



aspecto emagrecido, palpando-se 2 cm de figado de consisténcia aumentada.
Analiticamente apresentavam alteracdes das provas hepdticas com um padrio
colestdtico sem insuficiéncia hepdtica, sem pardmetros de infeccdo bacte-
riana. Foram excluidas as infec¢des congénitas e adquiridas, bem como a
atrésia das vias biliares. O estudo metabdlico foi normal, exceptuando niveis
baixos de alfal-antitripsina, associados no 1° caso ao fenétipo PiSZ (mae
PiMS, pai e irmao PiMZ), e no 2° caso ao fendtipo PiZZ (mae e irmdo PiMZ,
pai PiZZ). Ambos foram medicados com sais biliares e vitamina K. Actual-
mente o 1° doente tem 9 anos de idade e 0 2° 18 meses, ambos com boa evolu-
¢do global, com controle analitico e ecografico hepatico normal. O 2° caso
tem pieira recorrente. Conclusdes: A deficiéncia de alfal-antitripsina é a
causa genética mais comum de doenca hepatica neonatal, sendo responsével
por cerca de 5 a 10% dos casos. Existem vdrios fendtipos, correspondendo o
normal ao PIMM e o mais grave ao PiZZ. Estima-se que 1,5 a 3% da popu-
lacdo seja portadora da mutagio (PiMZ), sendo a prevaléncia da homozigotia
PiZZ de 1 /1500-3500. Das criancas com o fenétipo PiZZ menos de 20% de-
senvolvem colestase neonatal e o curso da doenga hepdtica € muito varidvel,
mas € habitualmente benigno. O fenotipo PiSZ habitualmente tem melhor
prognéstico. Em ambos os fenotipos existe um maior risco de asma na infan-
cia e enfisema pulmonar na idade adulta.

Palavras-chave: colestase neonatal, deficiente progressdo ponderal, alfa
1-antitripsina.

POS180- Tumor abdominal como forma de apresentacio da sindrome de
Mayer-Rokitansky

Claidia Monteiro', Maria do Bom Sucesso', Norberto Estevinho?, Ana Maia
Ferreira', Armando Pinto', Alexandra Sequeira, Paulo Ribas, Anabela Ferrao,
Lucilia Norton'. 1- Servico Pediatria, IPO-FG Porto; 2- Servigo Cirurgia
Pediatrica, IPO-FG Porto.

Introducio: A sindrome de Mayer-Rokitansky é definida como um espectro
de anomalias mullerianas, incluindo agenesia vaginal, com ou sem anomalias
renais, em doentes com fenotipo e genotipo do sexo feminino e avaliagdo
endocrinoldgica normal. A incidéncia € 0.1% a 3,8%. Estas alteracdes impe-
dem o fluxo menstrual normal e podem apresentar-se apds a menarca com dor
pélvica progressiva e massa abdominal. Caso clinico: Trata-se de uma ado-
lescente de 13 anos, sem antecedentes patoldgicos conhecidos, com menarca
aos 12 anos, cataménios regulares e sem actividade sexual. Por dismenorreia
intensa, polaquidria e obstipacdo com 2 meses de evolucdo realiza ecografia
pélvica que mostrou volumosa tumefac¢do ocupando toda a cavidade pélvica,
(18 cm). O TAC pélvico confirmou critérios imagiolégicos de quisto com-
plexo anexial direito.O estudo analitico, nomeadamente, hemograma, fungdo
renal e hepdtica, estudo da coagulacdo, avaliagdo endocrinoldgica era normal.
O Cal25 estava elevado, pelo que foi enviada ao Servico de Pediatria IPO
Porto. Ao exame fisico apresentava tumor ocupando toda a regido infra-umbi-
lical/hipogastro (17 x 8 cm), pouco mével e duro. O estddio pubertdrio de
Tanner era M5 P5. Realiza Cintilograma 6sseo que ndo mostrou focos de
fixacdo mas o rim esquerdo ndo foi visualizado. A RMN confirmou agenesia
renal esquerda e evidenciou a presenca de 2 tteros separados entre si com
hematometrocolpos 4 esquerda, com compressdo sobre o colo e hemivagina
direitas. Foi submetida a cirurgia com laparotomia e ressec¢do do tumor ova-
rico, vaginostomia, drenagem de hematocolpos e anexectomia esquerda. O
exame histolégico revelou tratar-se de um endometrioma. O cariétipo de
sangue periférico era 46,XX e a radiografia das vértebras normal. O diagnés-
tico final € de ttero didelfos e agenesia parcial da vagina, com hematocolpos
e agenesia renal esquerdos e endometrioma esquerdo. Actualmente a doente
encontra-se assintomdtica e tem planeada revisdo da vaginostomia. Conclu-
soes: As anomalias Mullerianas obstrutivas sdo raras e apresentam-se mais
frequentemente na infancia e adolescéncia. Todos os médicos que cuidam de
adolescentes devem estar alerta para o diagndstico diferencial de hemorragia
anormal, amenorreia ou dor pélvica ciclica. Os objectivos do tratamento sdo
o alivio dos sintomas obstrutivos, com menstrua¢do normal e a preservagao
da vida sexual e da capacidade reprodutiva.

Palavras-chave: Mayer-Rokitansky, tumor abdominal.

POS181- Rastreio neonatal alargado. Experiéncia do primeiro ano da
Unidade de Doencas Metabélicas do Hospital de Santa Maria

J Appleton Figueira', M Lobo Antunes', A Gaspar', I.T Almeida’, L Vila-
rinho’, F Eusébio'. 1- Unidade de Doengas Metabdlicas, Clinica Universitdria
de Pediatria, Departamento da Crianca e da Familia, Hospital de Santa Maria,
Lisboa; 2- Unidade de Biologia Molecular e Biopatologia Experimental,
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Centro de Patogénese Molecular, Faculdade de Farmacia da Universidade de
Lisboa; 3- Laboratério Nacional de Rastreios, Instituto Genética Médica
Jacinto de Magalhdes, Porto.

Introducdo: O rastreio neonatal em Portugal teve inicio em 1979 com o
rastreio da fenilcetondria. Em 2005, o Laboratério Nacional de Rastreios
(LNR) implementou o rastreio neonatal alargado por Tandem Mass (MS/MS)
para o Norte e Centro do pafs e em Junho de 2006 para o Sul e Ilhas. Esta
técnica permite realizar o rastreio de mais de 20 erros inatos do metabolismo.
A Unidade de Doengas Metabdlicas do Hospital de Santa Maria (HSM) é uma
unidade de referéncia para a regiao Sul e Ilhas. Material e Métodos: Estudo
retrospectivo analisando os doentes referenciados para a Unidade de Doengas
Metabdlicas do HSM pelo LNR no periodo de Junho de 2006 a Maio de 2007.
Resultados: Neste perfodo foram referenciados 21 recém-nascidos por sus-
peita de doenga metabdlica, 12 do sexo masculino. O rastreio foi efectuado
entre 0 4° e 0 11° dia de vida. Foi confirmada doeng¢a metabdlica em 19 casos,
18 dos quais confirmaram o diagndstico sugerido pelo rastreio. Num recém-
nascido com o diagndstico inicial de 3-metil-crotonilgliciniria foi confirmado
um défice miltiplo das carboxilases. As patologias que predominaram foram
défice da acil-coA desidrogenase de cadeia média (MCAD) cinco casos e trés
casos de fenilcetontria. Nos dois casos em que foi excluido doenca metabdlica,
foi diagnosticado patologia metabdlica materna, nomeadamente, acidiria glu-
tdrica tipo I e 3-metil-crotonilglicindria. Em trés casos houve sintomatologia
ou alteracdes laboratoriais que precederam a informacdo do rastreio. No pri-
meiro caso, de tirosinemia tipo I, na primeira observagio constatou-se hepato-
megalia, alteracdo da fungdo hepdtica e elevacdo da alfa-fetoproteina. No
segundo caso, um défice da carnitina palmitoil transferase tipo 1, estavam
descritas hipoglicemias sintomdticas nos primeiros dias de vida. No terceiro
caso, uma aciddria arginino-succinica, a apresentac@o clinica foi de convul-
sdes, coma e hiperamoniémia grave. O estudo familiar dos recém-nascidos
identificados com doenca metabdlica permitiu diagnosticar doenga metabdlica
num pai, défice de metionina adenosiltransferase e de uma mae e irma com
défice MCAD. Conclusdes: O rastreio alargado permitiu identificar recém-
nascidos com doenca metabdlica e a instituicdo de uma terapéutica precoce
fundamental para o progndstico destas situa¢des. Foi também possivel detectar
novos casos pelo rastreio familiar.

Palavras-chave: Rastreio neonatal alargado, doenca metabdlica.

POS183- Columba palumbus

Cristina Henriques, Jdlia Galhardo, Raquel Ferreira, José Cavaco, Ana Leca.
Nicleo de Apoio a Familia e Crianca (Coordenadora: Dra. Deolinda Barata),
Hospital Dona Estefania, Lisboa.

Introducio: Os maus-tratos infantis sdo uma realidade da prética clinica didria,
sendo necessdrio um elevado indice de suspeita para o diagnéstico dos casos que
nao se traduzem por sinais fisicos, mas que podem representar situagdes poten-
cialmente graves, em que é urgente intervir. Caso Clinico: D.C.A., sexo
feminino, raga negra, evacuada de Cabo Verde para o Hospital D* Estefania aos
cinco anos por hemoptise recorrente. A investigagdo etioldgica inicial revelou
sequestro pulmonar extra-lobar a direita, pelo que foi submetida a intervengdo
cirtirgica. Permaneceu assintomatica durante aproximadamente dois anos, altu-
ra em que reiniciou episédios de emissdo de sangue vivo pela boca, pelo que é
internada. Efectuou miuiltiplos estudos (TAC e RMN tordcicas, endoscopia
digestiva alta, broncoscopia, nasofaringolaringoscopia, gamagrafia de ventila-
cdo-perfusdo, colheita de suco géstrico para pesquisa de BK, avalia¢do hemato-
16gica e bioquimica) tendo repetido alguns deles. Apesar da normalidade destes
exames, era frequente a referéncia a emissao de sangue vivo pela boca, que ocor-
riam habitualmente na companhia da Mae, tendo-se colocado entéo a hipStese
de indug¢@o do sintoma. Foi possivel colher amostra do sangue emitido cujo exa-
me morfolégico revelou tratar-se de sangue ndo-humano, que o Servigo de Toxi-
cologia Forense do Instituto de Medicina Legal revelou ser sangue de pombo. A
resolucdo deste caso implicou, para protec¢do da crianga, uma ac¢do consertada
do Niicleo de Apoio & Familia e Crianga do Hospital, da Comissdo de Proteccdo
de Criancas e Jovens, da Embaixada de Cabo Verde, e apoio pedopsiquidtrico,
sendo que o processo crime foi desencadeado simultaneamente. Conclusdes:
Esta crianga foi vitima de maus-tratos fisicos, ja que era for¢ada a ingerir sangue
de pombo, e emocionais, sendo obrigada a guardar um segredo que a angustiava
¢ a lesava directamente. E de destacar toda a agressio iatrogénica decorrente dos
multiplos exames efectuados. Este caso ndo configura uma sindrome Mun-
chausen por procurag@o, ja que tinha por objectivo protelar o regresso ao pais de
origem, simulando os sintomas que originaram a vinda para Portugal.

Palavras-chave: maus-tratos infantis, indu¢do de sintomas, hemoptises,
iatrogenia.
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POS185- Shaken baby. Um caso clinico
Isabel Mendes, Arnaldo Cerqueira, Eunice Soares, Raul Coelho. Servico de
Pediatria do Hospital Distrital de Faro.

Introdugio: Sindrome do shaken baby é uma forma grave de maus-tratos
infantis, envolvendo mais frequentemente crian¢as com menos de um ano de
idade. Corresponde a uma combinac¢do de lesdes que ocorrem quando um
bebé € violentamente agitado, causada pelo embate do cérebro contra o cranio
provocado pelas forcas de aceleracdo/desaceleracdo. A triade caracteristica é
constituida por hematoma sub-dural, hemorragia retiniana e lesdo axonal
difusa. E frequente a auséncia de lesGes exteriores visiveis. Caso clinico:
Lactente de 4 meses, do sexo masculino, caucasiano, trazido a Urgéncia de
Pediatria do HDF por prostracdo e gemido. Aparentemente sauddvel até ao
dia do internamento, altura em que iniciou quadro de prostragdo, gemido,
febre, vomitos e recusa alimentar, com ma perfusao periférica, fontanela ante-
rior hipertensa e petéquias no membro superior e tronco adjacente a0 membro
superior. Analiticamente verificou-se leucocitose (20.500) com neutrofilia
(85,4%) e PCR negativa. Fez pun¢do lombar e iniciou antibioterapia com
Ceftriaxone por hipétese de meningite. Resultados: Posteriormente, os
exames bacterioldgicos do liquor e sangue revelaram-se estéreis. Verificou-se
ligeira melhoria clinica em D2 com apirexia e melhor vitalidade, mas man-
tendo aparentes alteracdes visuais, com movimentos sacddicos na vertical e
sem fixar o olhar. Observacdo oftalmolégica com hemorragias retinianas bila-
terais ocupando a quase totalidade do pdlo posterior. Efectuadas TAC-CE e
RMN-CE que demonstraram focos de hemorragia sub-aracnoideia e sub-
dural e higroma frontal. No 21° dia de internamento, por aumento do peri-
metro cefdlico e persisténcia da hemorragia sub-dural, foi realizada drenagem
cirdrgica. Por apresentar hematdcrito, provas da coagulacdo e estudo dos
4cidos organicos normais, e dada a extensdo da hemorragia retiniana asso-
ciada a hemorragia intracraniana, a hipétese mais provével seria corresponder
a sindrome do shaken baby, tendo sido pedida a intervencio da Comissdo de
Protec¢do de Menores. Conclusdes: O médico necessita de elevado nivel de
suspei¢do e estar familiarizado com as alteragdes clinicas e radiol6gicas
sugestivas desta sindrome para poder sinalizar estas situagdes e assegurar a
protecgdo das criangas. E necessdrio investir na divulgagio dos potenciais
riscos de “sacudir o bebé” junto dos pais e cuidadores.

Palavras-chave: Shaken baby, hemorragia retiniana, hematoma subdural.

POS186- Organizacdo de uma Rede de Cuidados Paliativos em
Oncologia Pediatrica

Ana F Lacerda, MJ Ribeiro, E Pedroso, S Andrade, C Costa, J Silvestre, S
Figueiras, M Paiva, MJ Moura, M Chagas. Servi¢o de Pediatria do Instituto
Portugués de Oncologia de Lisboa.

Introducio: O Servigo de Pediatria do Instituto Portugués de Oncologia de
Lisboa (IPOL) admite cerca de 150 novos casos/ano (idade <15 anos). Apesar
dos avancos na terapéutica e nos cuidados de suporte, continua a ndo ser
possivel curar cerca de 25% dos doentes. Até ao inicio deste projecto ndo
disptinhamos de um apoio estruturado a estas criangas e as suas familias, no
sentido de melhorar a sua qualidade de vida durante a prestacdo de cuidados
paliativos (CP). Em Outubro de 2005, recebemos da Fundagdo Calouste Gul-
benkian uma bolsa destinada ao desenvolvimento de uma rede de cuidados
paliativos, baseada numa interac¢do com os Servicos de Satde da drea de
residéncia. Material e Métodos: Na 1* fase (Outubro 2005-Margo 2006),
envidmos um questiondrio multidisciplinar (Medicina, Enfermagem, Servico
Social e Psicologia) a todos os 25 Hospitais (H) e 128 Centros de Satide (CS)
da nossa drea (zona Sul do Continente e Regides Auténomas), no sentido de
avaliar as suas necessidades e competéncias estruturais, técnicas e humanas.
Prepardmos dois Manuais: um destinado a profissionais de satde e outro des-
tinado aos cuidadores. Prepardmos um dia de formacdo no IPOL, focando
especialmente a vertente psico-social dos CP e a apresentacdo dos Manuais.
Na 2%*fase (Abril 2006-Setembro 2007), temos elaborado planos individuais
de CP para cada crianca nesta situac@o, desenvolvidos numa (ou mais) reu-
nides multidisciplinares com os cuidadores. No final aplicamos um segundo
questiondrio aos cuidadores e profissionais envolvidos. Resultados:
Recebemos resposta de 92% dos H e de 70% dos CS. Médicos e enfermeiros
nos H deram mais importancia aos CP do que nos CS. A motivagdo e a expe-
riéncia com luto foram semelhantes; a experiéncia com procedimentos e
avaliac@o e tratamento da dor sdo superiores nos H. Todos os H possuem
assistente social (apenas 66% dos CS); a sua motivagdo € elevada mas a
experiéncia em CP ¢ baixa. 86% dos H tém apoio de psic6logos, muitos com
experiéncia em Psico-Oncologia. Apenas 48% dos CS contam com
psicdlogos, praticamente sem experiéncia em Psico-Oncologia. Conclusdes:
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Os profissionais de satide reconhecem a importancia da prestacdo estruturada
de CP e estdo motivados para apoiar localmente as familias, com base num
plano multidisciplinar e num didlogo interactivo com os especialistas do
IPOL.

Palavras-chave: Cuidados paliativos, oncologia, qualidade de vida, psico-
-social.
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POS132- “Alerta para um problema submerso”: Afogamento em
criancas

H Sousa, JM Salgado, S Martins, T Bernardo. Centro Hospitalar do Alto
Minho (CHAM), Viana do Castelo.

Introducdo: O afogamento nas criangas € uma “arma silenciosa”, causa de
importante morbilidade e mortalidade numa populacdo previamente sauda-
vel. A 2% causa de morte acidental infantil (500.000 mortes/ano - OMS),
ultrapassada apenas pelos acidentes rodovidrios. A falta de uniformizagdo da
sua terminologia dificulta a colheita e comparag¢do de dados. O Congresso
Mundial do Afogamento (2002) definiu-o como “processo que resulta em
insuficiéncia respiratdria causada pela submersao/imersao num liquido” inde-
pendentemente da sobrevida. Portugal possui registos de dados deficientes
quanto ao nimero, circunstincias e progndstico destes acidentes, o que difi-
culta a percepcdo da realidade. Para prevenir € necessdrio conhecer os nime-
ros e identificar as causas. Causa de aproximadamente 30 mortes/ano, o afo-
gamento ocorre na maioria das vezes em casa; no Norte (Porto) os locais mais
frequentes sdo os tanques e sistemas de rega, enquanto no Sul (Faro) sdo as
piscinas (APSI). De referir a nivel nacional a inexisténcia de legislagdo apli-
cével arios, praias fluviais ou a particulares. O principal factor de risco asso-
ciado ao afogamento infantil é a falta de vigilancia por adulto; outros des-
critos: menor de 5 anos, sexo o, classes pobres, zonas rurais. Em relacdo ao
progndstico o factor preditivo major € a reanimacao no local. Sendo Viana do
Castelo um distrito litoral e rural, a sua populagdo infantil poderd estar em
risco. Material e Métodos: Estudo retrospectivo das criangas com menos de
12 anos internadas por afogamento/quase afogamento entre 01/01/1997 a
31/12/2006. Andlise dos processos clinicos dos pardmetros: sexo, idade, resi-
déncia, data e local do acidente, acompanhamento, tempo submersio, reani-
magcdo no local e sequelas graves. Resultados: Total de 10 criancas (9 &),
(média 1 caso/ano); idade média de 2,5 anos; residéncia rural (10/10); aciden-
tes no Verdo (6/10) em tanques (5/10), piscinas (4/10), canal de irrigacdo
(1/10); sem vigilancia por adulto (10/10); submersdo inferior a 15 minutos
(10/10); reanimagdo (7/10); sequelas (1/10). Conclusdes: Os resultados sdo
compativeis com estudos prévios. Confirmou-se o risco de graves e perma-
nentes sequelas em idades muito jovens. A amostra limita-se aos casos inter-
nados, desconhecendo-se o desfecho de todos os outros possiveis casos neste
periodo. Sdo necessarios mais estudos e revisao da legislagdo para prevenir
este tipo de acidentes.

Palavras-chave: Afogamento, quase afogamento, criancas, infantil.

POS137- Intoxicacdo paralizante por marisco. Caso clinico
Cristina Pereira, Luisa Mendes, Nuno Figueiredo. Hospital Distrital da
Figueira da Foz.

Conclusdes: Os mariscos sdo conhecidos por poderem conter contaminantes
bioldgicos causadores de intoxicagdes alimentares. Os mariscos sao contami-
nados quando microalgas produtoras de biotoxinas se encontram nos mares
em concentragdes anormalmente elevadas. Os mariscos mais frequentemente
implicados sdo os bivalves. Os buzios enquanto predadores de bivalves tam-
bém podem ser vectores. As queixas gastrointestinais sdo as mais tipicamente
associadas a intoxica¢do por mariscos mas quadros neuroldgicos podem
ocorrer quando neurotoxinas estdo envolvidas. Caso clinico: Crianca de 10
anos e sexo feminino que meia hora depois de ingerir buizios iniciou visao tur-
va, nduseas, parestesias da boca e lingua, tonturas e cefaleias. Recorreu ao
servico de urgéncia apresentando bom estado geral, sem sinais de desidra-



tacdo mas marcha atdxica. Forca muscular e restante exame neuroldgico sem
alteracdes. Mae e avo materna que ingeriram os mesmos bivalves apresen-
taram os mesmos sintomas associados a fraqueza muscular. Ficou internada
para vigilancia com perfusdo endovenosa e analgesia. Nao houve progressiao
dos sintomas neurolégicos mantendo no entanto tonturas e cefaleias durante
dois dias. O delegado de satide publica foi informado dos referidos casos. A
intoxicagdo paralizante por marisco € causada pelas saxitoxinas que em Por-
tugal sdo maioritariamente produzidas por microalgas do género Gymnodi-
nium catenatum. O quadro clinico é caracterizado por sintomas neurolégicos
motores, cerebelares e sensitivos. Os mais comuns sdo parestesias da boca e
lingua, tonturas e disartria. Estes sintomas ocorrem 30 minutos a 2 horas
depois da ingestdo do marisco, dependendo da quantidade de toxina ingerida.
Em casos severos, ataxia, fraqueza muscular, dificuldade respiratdria e morte
podem ocorrer. Nao hd andlises laboratoriais de rotina para estas toxinas. O
diagnéstico baseia-se na apresentagdo clinica e na histéria alimentar. Nao
existe antidoto para nenhuma toxina marinha. O tratamento € de suporte. A
notificagdo para as autoridades de satide publica € essencial porque
investigagdo atempada pode identificar a fonte de contaminagio e prevenir
doenca adicional.

Palavras-chave: Intoxica¢do paralizante, marisco, neurotoxina, intoxicagao
alimentar.

POS140- Readmissoes no SU

Marcia Azevedo, Catarina Ferraz, Sandra Silva, Rute Vaz, Irene Carvalho,
Almeida Santos. UAG da Mulher e da Crianca, HS Jodo, EPE, Porto; Facul-
dade de Medicina da Universidade do Porto.

Introducao: O Servico de Urgéncia Pedidtrico, devido ao seu fécil acesso e
ao funcionamento 24 horas, € frequentemente utilizado “abusivamente” como
primeiro local em caso de doenga. No H. S. Jodo apenas os doentes referen-
ciados por carta sdo admitidos directamente, os restantes observados na pré-
triagem e autorizados ou ndo dependendo da gravidade do quadro clinico.
Material e Métodos: Revisao dos doentes que foram reencaminhados para o
médico assistente directamente da pré-triagem, com a finalidade de avaliar o
nimero de readmissdes nas 48 horas seguintes. Resultados: Foram analisa-
dos todos os registos de pré-triagem e seleccionados os doentes readmitidos
nas 48 horas seguintes, foram estudadas as seguintes varidveis: sexo, idade,
residéncia, existéncia de patologia crénica, motivo de reentrada, o intervalo
entre vindas ao SUP e orientagdo dos doentes. O estudo decorreu entre
1/1/2005 e 31/8/2006, foram readmitidos no total 1549 doentes, apenas 10
voltaram a ter alta e novamente recorreram ao SU. Do total destes doentes
apenas 72 foram hospitalizados. O motivo principal do novo recurso a urgén-
cia foi a persisténcia dos sintomas. Conclusdes: Este estudo pretende de-
monstrar a utilidade do sistema de pré-triagem, evidenciando que muito pou-
cos doentes regressam e destes ainda menos com justificacdo para um novo
recurso ao SU.

Palavras-chave: Servico de urgéncia, readmissoes, pré-triagem, internamentos.

POS147- Urgéncia Pediatrica do Hospital Sao Teotdnio: realidade actual
Sara Santos, Filipa Leite, Isabel Soro, Joana Pereira, Helder Ferreira, Nuno
Andrade, Cristina Faria, José Castanheira. Servico de Pediatria, Hospital Sdo
Teoténio, EPE, Viseu.

Objectivos: Caracterizar a populagdo pedidtrica que recorre ao Servico de
Urgéncia (SU) Pedidtrica do Hospital Sdo Teoténio. Avaliar o modo de
actuacdo na Urgéncia. Material e Métodos: Estudo retrospectivo das
criangas com menos de 16 anos de idade admitidos no SU pedidtrico nos dias
23 e 24 de Janeiro e 22 e 23 de Maio de 2006, analisando o motivo e as carac-
teristicas da sua utiliza¢@o. Revisdo das fichas de admissao a urgéncia e ana-
lise de diferentes varidveis (idade, sexo, forma de referenciagdo, exames
auxiliares efectuados, diagnéstico, terapéuticas aplicadas e orientacdo).
Resultados: De um total de 487 criancas admitidas foram analisadas 482
fichas de urgéncia. A média de admissoes foi de 122 por dia, com dois picos
de afluéncia (15-17h e 19-21h). Cerca de 66% das criangas tinha uma idade
inferior a 6 anos e 22% eram adolescentes, sem predominéncia de qualquer
um dos sexos. Cento e vinte e oito criancas (26,6%) foram referenciados por
centro de saide, pediatra assistente ou outra forma. Os diagndsticos mais fre-
quentes foram a infec¢do das vias aéreas superiores (18,7%), os traumatismos
(17,4%) e a sindrome febril (12,9%). Cerca de 46% das criancas realizou
algum tipo de exame complementar de diagndstico (radiografia na maioria
dos casos) e 31% algum tipo de tratamento (aerossolterapia, antipiréticos e
hidratac@o oral fraccionada por ordem decrescente). Cerca de 34% ndo reali-
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zou qualquer tipo de exame complementar ou tratamento. Em 90 casos
(18,7%) foi pedida a colaboracdo de outras especialidades, com destaque para
a Ortopedia e Cirurgia. Trinta criancas (6,2%) ficaram internadas. Conclu-
soes: A patologia encontrada nao difere da verificada em outras séries. A
maioria das criangas que recorreu a Urgéncia Pedidtrica fé-lo por iniciativa
prépria (73.4%), sendo importante melhorar a sua referenciacdo (verificada
em apenas 26,6% dos casos). Nota-se um grande niimero de situagdes de
“procura inadequada”. E urgente garantir a acessibilidade de cuidados con-
tinuados a nivel dos Cuidados Primdrios/Pediatra Assistente de modo a dei-
xar apenas as situacdes realmente urgentes a cargo da Urgéncia Pedidtrica; €
necessdrio, ainda, envolver as populacdes em campanhas de educagdo para a
saude, tentando contrariar a atitude cada vez mais consumista do utente relati-
vamente a satde.

Palavras-chave: Urgéncia pedidtrica, adequagdo, referenciag@o.

POS149- Um ano na Urgéncia de Pediatria do Hospital de Santa Maria
Jodo Niincio Crispim, Leonor Reis Boto, Rosdrio Ferreira, Gabriela Aratjo e
S4. Urgéncia de Pediatria, Departamento da Crianga e da Familia, Hospital de
Santa Maria, Lisboa.

Introducdo: A Urgéncia de Pediatria (UP) do Hospital de Santa Maria
(HSM) presta assisténcia a criangas até aos 16 anos, da sua drea de influéncia
e como referéncia da patologia pedidtrica do sul do pais e ilhas. Possui um
Servigo de Observacdo (SO) com seis camas. Em Junho de 2006 foi imple-
mentado o registo clinico electrénico através do programa ALERT®, facili-
tando o acesso aos processos clinicos. Objectivo: Caracterizar a UP no ulti-
mo ano quanto aos motivos de admissdo, percurso na urgéncia e posterior
orientacdo. Material e Métodos: Estudo retrospectivo através da consulta
dos episddios de urgéncia entre 1 de Junho de 2006 e 31 de Maio de 2007,
utilizando o software acessério do ALERT®, o ADW®, que permite a andlise
dos dados. Resultados: Foram admitidos na UP 48325 doentes, dos quais
53,2% do sexo masculino, e tendo 54,2% menos de 48 meses. O grupo de
diagnésticos mais frequente foi o das doencas respiratdrias (20,9%), sendo
destes 31,3% amigdalite aguda. Seguem-se as patologias do ouvido (13,2%,
dos quais 89,9% otite média aguda), os “sintomas e estados mérbidos mal
definidos” (11,8%), doencas do aparelho digestivo (7,7%, dos quais 71,2%
gastroenterite aguda), doengas infecciosas (6,1%) e traumatismos (4.4%).
Foram em média realizados 0,2 exames de imagem e 0,8 andlises labora-
toriais por doente. 5,3% dos doentes foram internados (59,.8% em SO e 40,2%
em enfermaria), 88,0% orientados para o médico assistente, 3,4% para con-
sulta externa e 2,3% abandonaram a UP. Diagnésticos em SO: 16,8% doengas
do aparelho digestivo (72,0% gastroenterite aguda), 15,9% doencas do
aparelho respiratério (bronquiolite, pneumonia e asma os mais frequentes),
11,5% traumatismos e 10,8% “sintomas ou estados mérbidos mal definidos”
(na maioria vémitos). Em SO realizaram-se 0,3 exames de imagem e 6,0
andlises laboratoriais por doente. Dos internados em SO, 44,0% foram
internados em enfermaria e 51,9% tiveram alta, permanecendo em média
18,6 horas. Conclusdes: A afluéncia a UP é maior na infincia e idade pré-
escolar, a patologia respiratdria predomina e € baixa a necessidade de realiza-
¢do de exames complementares e internamento. A avaliacdo retrospectiva
sistematizada do trabalho desempenhado na UP permitird definir estratégias
mais eficazes de actuacdo.

Palavras-chave: Urgéncia; registos médicos computorizados; diagndsticos

POS152- Sindroma de Sotos. A propésito de um caso clinico
Cldudia Calado, Andreia Pereira, Margarida Silva, José Maio. Hospital
Distrital de Faro.

Introducdo: A sindroma de Sotos é uma entidade clinica de etiologia
desconhecida. A maior parte dos casos € esporadica; mais raramente pode ser
estabelecido um padrdo de hereditariedade autossomico dominante ou
autossomico recessivo. Caracteriza-se por um crescimento acelerado até aos
cinco anos, com parametros somatométricos aumentados, por um facies parti-
cular, mdos e pés grandes e hiperlaxidao ligamentar. Na grande parte dos
casos hd défice cognitivo, sendo também frequentes outras alteracdes neuro-
l6gicas. A patologia cardiaca € prevalente, embora geralmente assintomadtica.
O risco de vdrias neoplasias estd aumentado. Caso clinico: Crianca do sexo
feminino, de oito anos. Mde com parametros somatométricos >p95, facies
sindromatico, défice cognitivo e patologia cardiaca. A crianga nasceu macros-
somica e teve uma evolugdo estaturoponderal sempre acima do p95. Desen-
volvimento cognitivo com aquisi¢des tardias e com dificuldades de aprendi-
zagem. Epis6dios recorrentes de sincope, com caracteristicas vaso-vagais. A
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observacio tem peso e altura >p95, com méos e pés desproporcionadamente
grandes; tem fécies grosseiro, largo, bossa frontal, hipertelorismo, nariz
pequeno e pavimentos auriculares grandes. Avaliagdo analitica, incluindo
estudo endocrinoldgico, normal. Electroencefalograma revelou electrogénese
lenta mas sem actividade focal ou paroxistica. Ressondncia magnética
cerebral, electrocardiograma e Holter 24 horas sem alteracdes. Idade Gssea
coincidente com idade estatural, correspondente a 10 anos. Conclusdes: A
sindroma de Sotos ¢ uma doenca rara, que deve ser colocada como hipétese
diagnéstica em criangas macrossomicas e com facies caracteristico. A impor-
tancia do diagndstico deve-se sobretudo a associagdo com doengas potencial-
mente graves, sobretudo dos foros neuroldgico, cardiovascular e oncolégico.

Palavras-chave: Sotos, macrossomico.

POS164- Febre no Servico de Urgéncia
Nddia Brito', Sandra Ferreira’, Anténio Cruz’, Bilhota Xavier’. 1- Hospital
Pedidatrico de Coimbra; 2- Hospital de Santo André, Lisboa.

Introducdo: A febre constitui um dos motivos mais frequentes de vinda ao
Servigo de Urgéncia (SU), sendo fonte de diversos mitos e angustias por parte
dos prestadores de cuidados. Objectivos: Conhecer conceitos e preocupagdes
dos pais de criangas com febre e também perceber as atitudes e esquemas
terapéuticos utilizados nesta situacdo. Material e Métodos: Foram efectua-
dos inquéritos aos pais de criancas observadas no SU, que tinham sido
trazidas a este por febre. Este era constituido por 12 perguntas sobre: duragdo
da febre, tipo de termémetro, local de medicdo, temperatura que consideram
febre, atitudes perante febre, antipiréticos utilizados, habito de alternar anti-
piréticos, entre outras questdes. Resultados: Foram realizados 100 inqué-
ritos, entre Abril e Setembro de 2005. As criancas observadas tinham uma
média de idade de 2,7 anos (5 meses e 13 anos), 70% tinham idade igual ou
menor a 3 anos. Cerca de 40 % dos pais trazem as criangas ao SU no 1° dia
de febre, em 70% dos inquiridos, o hospital € o primeiro local onde levam
crianga. A grande maioria (80%) mede temperatura axilar e usa termémetro
digital, 40 % considera febre a temperatura axilar a partir de 38°C. Em termos
de terapéutica 65% usa paracetamol e 30% alterna paracetamol e ibuprofeno,
em 25% casos era usada uma dose incorrecta (quer sobredosagem e doses
infraterapéuticas). Em 36% dos casos a principal preocupagdo dos pais, era o
risco de convulsdes com a febre. Conclusées: Existe um recurso precoce ao
SU por febre, uma elevada percentagem recorre em primeiro lugar ao SU, a
maioria mede temperatura no local e com termdémetro adequados, num
elevado nimero de casos o paracetamol € a primeira e tnica escolha, a
alternancia de antipiréticos € usada numa percentagem ainda significativa.

Palavras-chave: Febre, antipiréticos.

POS179- Acidentes na idade pediatrica: A experiéncia de 1 ano no Ser-
vigco de Urgéncia
Nuno Carvalho, Teresa Barracha, Aldina Lopes. Hospital de Santarém.

Introducao: Os acidentes sdo uma causa relevante de mortalidade na idade
pedidtrica e a sua prevengdo assume particular importancia. Por isso, é funda-
mental conhecer as circunstiancias em que ocorrem e avaliar as diferencas de
acordo com as faixas etdrias. Objectivo: Caracterizar os acidentes na idade
pedidtrica que motivam admissdo no Servico de Urgéncia (SU) de Pediatria
do Hospital de Santarém (HDS), durante 12 meses. Material ¢ Métodos:
Inquérito a todas as criangas, jovens ou respectivos acompanhantes, cujo
motivo de admissao na urgéncia € acidente. Este inquérito caracteriza o tipo
de acidente, as circunstancias em que ocorre e o destino da crianga ou jovem.
Resultados: De 1 de Abril de 2005 a 31 de Margo de 2006 foram admitidos
no SU do HDS um total de 3101 acidentes, sendo 58,4% do sexo masculino
e 41,5% feminino. Verificou-se aumento da incidéncia de acidentes em Abril
e Maio (>10%/més), e diminui¢do em Agosto (5,7%). Durante o dia, verifi-
cou-se um pico de incidéncia entre as 14 e as 16h e entre as 18h e 22h
(>7%/h). Salienta-se a baixa incidéncia entre as Oh e as 9h (<1,0%/h). Quanto
ao local: 40,4% no domicilio, 27,7% na escola, 20,2% na rua e 3,7% no infan-
tario. O traumatismo foi a causa mais frequente de acidente (93,8%). Nos
primeiros 6 meses de vida, o traumatismo correspondeu a 95,7%. Dos 7 aos
12 meses de idade verificou-se um aumento da ingestao de corpos estranhos
ou substancias toxicas (11,2%) e queimaduras (2,7%), registando-se valores
semelhantes no 2° ano de vida. No terceiro ano de vida destaca-se um aumen-
to dos acidentes por mordedura (2,1%) e introducéo de corpos estranhos no
nariz ou ouvido (3.4%). Entre os 3 anos e os 6 anos a ingestdo de substincias
toxicas ou corpos estranhos é menos frequente (3,7%). A partir dos 6 anos
salientam-se 2 casos de pré-afogamento e, nos traumatismos, os acidentes de
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bicicleta, atropelamentos e 3 casos por arma de fogo. Conclusdes: Os aci-
dentes sdo uma causa importante de morbilidade. A caracterizagdo dos
acidentes em cada uma das faixas etdrias permite uma prevencao mais eficaz,
tendo a realcar a preponderancia de acidentes no domicilio.

Palavras-chave: Acidentes, idade pedidtrica, urgéncia.

POS184- Caracterizacao dos motivos de recurso a Urgéncia Pediatrica
do Hospital Reynaldo dos Santos

Jodo Farela Neves, Isabel Esteves, Claudia Constantino, Florbela Cunha, Ana
Casimiro. Servigo de Pediatria do Hospital Reynaldo dos Santos, Vila Franca
de Xira.

Introducdo: Nas Urgéncias Hospitalares de Pediatria (UHP) devem ser
atendidas todas as emergéncias e qualquer crianca que necessite de meios
diagnésticos indisponiveis nos Cuidados de Satde Primdrios. Apesar destas
recomendagdes, na maioria das UHP continuam a ser prestados cuidados de
satde a todas as criangas, independentemente do motivo de recurso ao Ser-
vigo de Urgéncia (SU). Material e Métodos: Seleccionaram-se aleatoria-
mente sete dias de Outubro a Dezembro de 2006 de modo a obter uma amos-
tra considerada representativa do acesso ao SU de Pediatria do Hospital
Reynaldo dos Santos. Por cada inscricdo no SU entre as O8h e 24h, foi
preenchido um inquérito que visava caracterizar a populagdo, os motivos de
recurso ao SU, a orientacdo do doente e a classificacdo do episédio de urgén-
cia. Resultados: Houve 686 inscricdes no SU (98/dia) e analisados 530
inquéritos. Predominou o sexo masculino (52%), 13% eram imigrantes e 80%
tinha médico de familia. Em 20% dos casos foi feita auto-medicagio, correcta
em 70% das vezes. Neste episddio de doenca, ja tinha sido contactado um
médico em 25% dos casos e ndo era a primeira vinda ao SU em 15%. A
maioria das criancas (51%) foi atendida no SU no primeiro dia de doenga e
apenas 11,9% foram referenciadas do exterior (64% pelo Centro de Satde).
Em 13,4% dos casos o recurso ao SU deveu-se a traumatismos (42% cranea-
nos). A infecgdo respiratéria alta foi o diagnéstico mais frequente no grupo
dos diagndsticos ndo traumdticos. Nestes, 37% das criangas fizeram algum
exame ou tratamento no SU (7% fizeram analises séricas) e 1,7% foram inter-
nados. Apenas 8% dos episddios foram considerados Urgéncias Hospitalares
e predominaram nas criangcas menores que 6 meses (p=0,03) e forma
independentes do sexo, raca, ser imigrante, ter contactado algum médico ou
ser referenciado. Conclusdes: A maior parte das criancas tem Médico de
Familia e ndo o contactou antes de recorrer ao SU. O acesso ao SU é pouco
criterioso e mesmo a maioria das referenciagdes ndo foram consideradas
Urgéncias Hospitalares. E necessério unir esforcos no sentido de educar a
populagdo para a Sadde e promover um contacto mais préximo entre dife-
rentes Unidades de Satde.

Palavras-chave: Urgéncia Pedidtrica, referenciagdo, motivos recurso
urgéncia.
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POS130- Neutropenia grave persistente num lactente

J Rebelo', T Almeida Campos', P Soares', I Azevedo'?, N Farinha', A Maia',
A Bonito Vitor'. 1-Servico de Pediatria, UAG-MC, Hospital de S. Jodo,
E.PE., Porto; 2- Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.

Introducdo: A neutropenia é caracterizada por diminuicdo absoluta dos
neutrofilos circulantes e cursa geralmente com aumento da susceptibilidade a
infecgdes; pode ter origem congénita ou adquirida (infec¢des, farmacos, imu-
nodeficiéncias primdrias ou secunddrias). A neutropenia autoimune primdria
da infancia € uma doenca rara, que se manifesta no lactente, e estd associada
a presenca de anticorpos anti-neutr6filos. Tem um curso geralmente benigno,
com infecgdes de gravidade ligeira a moderada, e apresenta, frequentemente,
remissdo espontanea. Apresenta-se o caso de um lactente com vdrios inter-
namentos em contexto de neutropenia grave. Caso clinico: Lactente do sexo
masculino, sem antecedentes pessoais ou familiares de relevo, com varios
internamentos dos trés aos cinco meses de idade por febre, adenomegalias



cervicais e infec¢des de repeticdo, nomeadamente bacteriémia por Staphylo-
coccus coagulase negativo e otite média aguda por Pseudomonas aeruginosa.
Apresentava sempre neutropenia grave (100 a 300 neutréfilos/uL), sem
outras alteragdes no hemograma. Na avaliacdo diagndstica, realizou-se pes-
quisa de serologias viricas (CMV, EBV, Parvovirus, HSV, HBV, HCV e HIV)
e estudo imunoldgico (imunoglobulinas, complemento e subpopulacdes
linfocitdrias) que ndo apresentaram alteracdes relevantes. Esfregaco san-
guineo de morfologia normal. Realizou-se bidpsia aspirativa ganglionar das
adenomegalias cervicais e mielograma que mostrou medula reactiva, sem
alteracdes da linha granulocitica. As mieloculturas e a pesquisa de CMV na
medula foram negativas. O resultado da pesquisa de anticorpos anti-neutr6-
filos foi discretamente positivo por método directo, dada a escassez de neu-
tréfilos em circulagdo. Este quadro de miiltiplas infeccdes de gravidade
ligeira a moderada, iniciadas aos trés meses de idade, neutropenia persistente,
exclusdo de doencas hematoldgicas e infecciosas e positividade discreta para
os anticorpos anti-neutréfilos, é compativel com neutropenia autoimune
primdria da infancia. A neutropenia autoimune primadria da infincia, embora
rara, deve ser considerada na avaliacdo diagnéstica de um lactente com mul-
tiplas infecgdes. Os autores pretendem alertar para o facto de esta doenga ser,
possivelmente, muitas vezes subdiagnosticada.

Palavras-chave: neutropenia, autoimune, primdria, anticorpos anti-neutréfilos.

POS134- Sera possivel?
Nelea Afanas, Helder Ferreira, Graga Carvalho, Cristina Baptista. Servigo de
Pediatria, Hospital Sdo Teoténio, Viseu (Director: Dr. José Castanheira).

Introducdo: Os distirbios paroxisticos ndo-epilépticos sdo eventos que
facilmente se confundem com episédios convulsivos. A distin¢do pode ser
feita com base numa boa histéria clinica. A maior parte nd3o necessita de
exames auxiliares de diagndstico e/ou tratamento. Entre 1 a 6 anos de idade
distinguimos disttirbios: com perda de consciéncia (sincope pdlida, espasmo
do choro), sem perda de consciéncia (vertigem paroxistica benigna, vomitos
ciclicos, masturbagdo, mioclonias da febre) e durante o sono (terrores noctur-
nos, sonambulismo, parasonias complexas). A masturbacdo € facilmente per-
cebida em rapazes. Nas raparigas confunde-se com convulsdes parciais (mo-
vimentos de friccdo dos membros inferiores em extensdo, sem manipulagdo
genital, associados ao rubor da face e taquipneia, que podem durar 15 a 20
minutos) e ocorre entre as idades de 2 meses e 3 anos. E frequentemente asso-
ciada a negligéncia paternal. O Unico tratamento € a tranquilizagdo dos pais.
Caso clinico: Lactente com 9 meses de idade, sexo feminino que € internada
no Servigo de Pediatria do Hospital de Viseu por episédios sugestivos de con-
vulsdo, com um més de evolugdo. O desenvolvimento psicomotor é adequado
a idade e ha histéria familiar de epilepsia. O exame clinico ndo revela altera-
¢oes. A normalidade do EEG e do estido metabdlico, assim como a visuali-
zacdo (video) dos episddios, permitiram excluir epilepsia ou doenca meta-
bdlica e concluir que se tratava de um distirbio paroxistico ndo-epiléptico.
Conclusdes: Os distirbios paroxisticos ndo-epilepticos sdo um conjunto
vasto de episédios seizure-like que raramente sdo presenciados pelo Pediatra
e a grande parte das situacdes ndo necessita de E.A.D. ou tratamento farma-
coldgico. Ideia-chave: Colheita da Hx Clinica.

Palavra-chave: masturbac@o.

POS142- Hipocalémia e alcalose metabélica: Caso clinico de Sindrome
de Gitelman

Paulo Soares, Tiago Prazeres, Carla Laranjeira, Liicia Cardoso, Susana Peres.
Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar do Alto Ave, Guimardes.

Introducio: A sindrome de Gitelman € uma doenga autossémica recessiva
caracterizada por uma reabsor¢do anormal de cloreto de sédio no tibulo
contornado distal, conduzindo a alcalose metabdlica, associada a hipoca-
Iémia, hipomagnesémia e hipocalcitiria. Perante estas alteragdes o diagnds-
tico € fortemente sugerido, uma vez que o estudo genético (gene: SLC12A3)
pode ndo ser conclusivo, ja que existem mais de 100 mutagdes descritas.
Caso Clinico: Crianga actualmente com 9 anos de idade, sem antecedentes
patoldgicos de relevo, com uma evolug@o estaturo-ponderal normal e um bom
aproveitamento escolar. Pais consanguineos em primeiro grau (primos); sem
doencas heredo-familiares de relevo. Num primeiro internamento em Outu-
bro de 2005, por pneumonia associada a vomitos e recusa alimentar parcial,
foi notada hipocalémia que se agravou apds inicio de antibioterapia com
ampicilina (minimo 2,7 mEq/L), com recuperacdo parcial posterior. Novo
internamento em Fevereiro de 2006, por vomitos persistentes e desidratagdo
ligeira em contexto de amigdalite aguda. Na admiss3o com hipocalémia
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(2,7mEq/L), e alcalose metabdlica (pH 7.48; HCO3- 31,Immol/L; BE
+7.2mmol/L). Apds administracdo de penicilina benzatinica verificou-se
agravamento da hipocalémia mesmo com correc¢io (2,5 mEq/L). Perante o
quadro de alcalose metabdlica hipocalémica foi efectuado um estudo mais
alargado que revelou tendéncia a hipomagnesémia (1,7 mg/dL), clearence da
creatinina normal (93ml/min/1,73m2), politria (3,2ml/kg/hora), excregdo de
cdlcio de 6,6mg/24horas e relacdo cdlcio/creatinina urindrias 0,015 (ambas
consideradas como hipocalcitria na presenca de uma dieta com quantidades
médias de cdlcio). Os doseamentos de renina e aldosterona foram normais.
Foi avaliada no Instituto de Genética Médica, mas o diagndstico genético nao
¢é efectuado em Portugal. Mantém seguimento em consulta de Pediatria Geral
do Centro Hospitalar do Alto Ave — Guimardes. Conclusdes A persisténcia de
alcalose metabdlica e hipocalémia permitiu suspeitar de Sindrome de Gitel-
man vs Bartter. Este tltimo caracteriza-se por uma normo ou hipercalcitria e
tem habitualmente manifestagdes mais precoces e graves. No Sindrome de
Gitelman pode ser necessdria a suplementacdo com potdssio e magnésio, mas
muitas vezes o tratamento é desnecessdrio e o progndstico muito favoravel.

Palavras-chave: Sindrome de Gitelman, alcalose metabdlica, hipocalémia.

POS150- Hipoglicemia hipocetética

E Rodrigues', J Cunha‘, C Correia’, C Vasconcelos', ML Cardoso’, E Ledo
Teles'. 1- U.Doencas Metabdlicas, Serv. Pediatria, UAG-MC, H. S.Jodo,
Porto; 2- U. Endocrinologia, Serv. Pediatria, UAG-MC, H. S .Jodo, Porto; 3-
Instituto de Genética Médica, Porto; 4- Serv. Pediatria, H. Padre Américo,
Penafiel.

Introducdo: As hipoglicemias hipocetdticas na crianga sdo situacdes graves
que habitualmente se devem a alteracdo da oxidacdo dos dcidos gordos e/ou
hiperinsulinismo. Dentro dos defeitos da 3 oxidagdo mitocondrial, a deficién-
cia de SCHAD (Short-Chain-HydroxyAcyl-CoA Dehydrogenase) apresenta-
se frequentemente com um quadro de hiperinsulinismo, sendo o diagndstico
final essencial para a adequada orientacdo do doente/familia. O fracciona-
mento de refeicdes, a eviccdo de jejum e a dieta adequada associada ao trata-
mento farmacolégico, sdo fundamentais para uma evolucdo positiva. Caso
clinico: Lactente do sexo masculino, com antecedentes familiares irrele-
vantes, orientado desde o perfodo neonatal em consulta de cirurgia por diag-
ndstico de hemangioendotelioma hepdtico Aos 7 meses de idade apds episé-
dio convulsivo foi identificada hipoglicemia hipocetdtica grave e de dificil
controlo pelo que foi transferido para o nosso hospital para esclarecimento.
Ao exame fisico apresentava crescimento e desenvolvimento psicomotor ade-
quados 4 idade, sinais dismorficos minor e ligeira hepatomegalia. Durante o
internamento necessitou de elevadas cargas de glicose por via endovenosa,
para além do aporte oral. Foi efectuado estudo complementar em fase de
hipoglicemia aguda que revelou elevacdo de insulina (66,4 U/mL) e aumento
de peptideo C (6,94 ng/mL), com restante estudo hormonal normal.O estudo
metabdlico efectuado revelou perfil de acilcarnitinas com aumento
persistente de 3 hidroxi butirilcarnitina e perfil de dcidos organicos sugestivo
de deficiéncia de SCHAD. O diagnéstico foi confirmado por estudo molecu-
lar. Apds instituicdo de terap&utica com diazoxido e medidas nutricionais
adequadas, o doente apresentou uma boa evolugdo clinica. Com este caso cli-
nico os autores pretendem focar a importincia da abordagem etioldgica da
crianga com hipoglicemia hipocetdtica.

Palavras-chave: Hipoglicemia hipocetotica, Beta- oxidacdo mitocondrial,
hiperinsulinismo.

POS153- Midriase unilateral episédica. Um caso clinico
Cldudia Calado, Andreia Pereira, Carla Moco, Margarida Silva, José Maio.
Hospital Distrital de Faro.

Introducfo: A midriase é um sinal alarmante para o clinico, uma vez que
pode ser a apresentacdo de um grande nimero de doengas potencialmente
graves. No entanto, quando isolada, deve-se mais frequentemente a doengas
benignas, como bloqueio colinérgico do esfincter da iris ou midriase episo-
dica benigna. Uma variedade de plantas, muitas delas ornamentais e frequen-
tes em locais recreativos, contém alcaléides na sua composi¢do, podendo, por
contaminagdo ocular acidental, ser causa de midriase. A prova diagndstica
com pilocarpina ocular permite orientar o diagnéstico, de entre as vdrias
etiologias possiveis, e dispensar a realizacdo de exames complementares de
diagnéstico. Caso clinico: Crianca do sexo feminino, cinco anos, sem ante-
cedentes familiares ou pessoais patoldgicos. Recorreu ao Servigo de Urgéncia
por midriase unilateral de instalag@o stibita, com visdo enevoada e fotofobia.
A observagio detectou-se midriase unilateral acentuada, com reflexos pupi-
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lares a luz e a acomodac@o muito diminuidos. O restante exame fisico era
normal. Foi feita tomografia computorizada cranio-encefdlica, que foi nor-
mal. Quando aprofundada a anamnese houve referéncia a contacto prévio
com vdrias plantas, uma das quais posteriormente identificada como perten-
cendo ao género Brugmansia. A midriase teve resolucdo gradual ao longo de
15 dias. Conclusdes: A apresentacdo de midriase fixa numa crianca saudavel,
com restante exame normal, deve levantar a hipétese diagndstica de conta-
minac@o ocular com antagonistas muscarinicos, nomeadamente alcaldides
presentes em plantas. Uma anamnese cuidada e prova diagndstica com pilo-
carpina podem orientar o diagnéstico. As plantas do género Brugmansia sio
frequentes em jardins e contém uma concentracdo elevada de atropina e
escopolamina.

Palavras-chave: Midriase, Brugmansia, planta.

POS156- Hipertensao arterial em idade pediatrica: um desafio
diagnostico

Sofia Ferreira, M* Céu Espinheira, Tania Sotto Maior, Ricardo Aradjo.
Servigo de Pediatria, Hospital Sdo Sebastido, St* M* da Feira (Director de
Servigo: Prof. Dr. MRG Carrapato).

Introducido: Embora a hipertensdo arterial (HTA) essencial, muitas vezes
associada a obesidade infantil e a sindrome metabdlica, constitua uma preo-
cupacdo crescente em pediatria, a HTA secunddria continua a ser a mais pre-
valente em criangas. A patologia renal (parenquimatosa/renovascular) é
responsdvel pela maioria dos casos, sendo as patologias cardiovascular e
enddcrina menos frequentes. Caso clinico: Crianga do sexo feminino, com 9
anos de idade, observada na consulta externa de pediatria por suspeita de
HTA. Sem antecedentes patoldgicos relevantes. Histéria familiar de HTA e
dislipidemia. Apresentava-se sem alteracdes ao exame fisico, com IMC no
percentil 75-85 e tensdo arterial (TA) sistdlica e diastélica ocasionalmente
acima do percentil 95. A medicdo do diferencial de TA nos 4 membros foi
inconclusiva. O MAPA revelou HTA de perfil nocturno. O estudo comple-
mentar inicial ndo mostrou alteracdes do ionograma, funcdo renal, hepdtica e
tiredidea. Realizou ecografia renovesical, suprarrenal e abdominal, eco-
Doppler renal e DMSA, que foram normais. Fez-se ainda radiografia de
térax, ecocardiograma e ecodoppler cardiaco também sem alteracdes. O
doseamento de catecolaminas e seus metabolitos na urina, e o doseamento
sérico de renina, angiotensina, aldosterona e enzima de conversdo da angio-
tensina foram normais. Cerca de um ano depois, a HTA tornou-se sinto-
mdtica, com valores superiores ao percentil 99, sendo medicada com propra-
nolol, e posteriormente captopril em associa¢do. Repensando os diagndsticos
diferenciais, repetiu exames complementares, incluindo ecocardiograma que
mostrou coarctagdo da aorta, proximal a artéria subcldvia esquerda, com
ligeira hipertrofia do ventriculo esquerdo. Submetida a correc¢do cirtirgica
com resolucdo da HTA. Conclusoes: A coarctacdo da aorta, constitui a causa
cardiovascular de HTA mais comum. A gravidade desta patologia e a possi-
bilidade de correccdo tornam premente a sua detec¢do precoce. De apresen-
tacdo clinica habitual no periodo neonatal, pode, no entanto, manifestar-se
noutras faixas etdrias, de forma subtil e sem grandes repercussdes hemodi-
namicas/clinicas. Dado o seu cardcter varidvel e progressivo, a suspeita cli-
nica torna-se fundamental para o diagnéstico.

Palavras-chave: Hipertensdo arterial primdria; hipertensdo arterial secun-
ddria; coarctag@o da aorta.

POS158- Malformacao arteriovenosa medular: causa rara de ataxia
Barbara Pereira', Susana Carvalho', Jaime Rocha?, Rui Almeida’, Carlos
Alegria’, Helena Silva'. 1- Servico de Pediatria; 2- Servico de
Neurorradiologia; 3- Servico de Neurocirurgia. Hospital de Sdo Marcos,
Braga.

Introduc¢io: Malformagdes arteriovenosas (MAV) correspondem a novelos
de vasos sanguineos anormais, podendo ocorrer em qualquer 6rgdo. Sdo
patologias raras, que podem causar deteriora¢do neuroldgica, quando locali-
zadas no cérebro ou medula espinal. A etiologia € desconhecida, provavel-
mente desenvolvem-se no periodo embriondrio. Diagndstico precoce e
tratamento apropriado sdo fundamentais para um bom progndstico, estando
directamente relacionado com a fun¢@o neuroldgica, na altura da intervengdo
terapéutica. Caso clinico: Crianga, sexo masculino, quatro anos de idade,
natural de Guimardes, seguido em Consulta de Neuropediatria do Hospital
Maria Pia, desde os 16 meses, por ataxia. Realizou RMN cerebral e estudo
genético que foram descritos como normais. Uma semana antes do
internamento, inicia dor abdominal stbita, continua, em cinturdo, seguida,
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dois dias depois, de recusa da marcha, posicdo supina, retencdo urindria e
obstipacdo. Ao exame fisico apresentava paraplegia, espasticidade dos mem-
bros inferiores, clonus a esquerda, Babinski positivo bilateralmente, reflexos
osteotendinosos aumentados e alteracdes esfinterianas. Restante exame
normal. Foi observado por Neurocirurgia e internado na Pediatria para estu-
do. Na urocultura isolou-se E. Coli. Iniciou antibioterapia, completando dez
dias. A RMN raqui-medular revelou malformagdo vascular espinal D7-9 e
sinais de hemorragia medular. A angiografia medular confirmou a MAV
intramedular descrita, alimentada pela artéria espinal anterior, ramo da artéria
intercostal D10 esquerda; aneurisma de fluxo no ponto da fistula e drenagem
venosa perimedular até a fossa posterior/buraco magno — MAV medular tipo
11, tipo glémico. Durante o internamento, foi medicado com dexametasona.
No Hospital de Bicétre (Paris), foi submetido a embolizacdo, de modo a
impedir a progressao da lesdo. Apds embolizagdo, mantinha paraplegia espds-
tica. Teve acto miccional voluntdrio, com residuo pds-miccional. Realizou
angiografia de controlo que revelou fistula encerrada. Foi orientado para a
Consulta Externa de Pediatria, Neurocirurgia e Fisioterapia. Actualmente,
encontra-se clinicamente bem, mantendo bexiga neurogénica, com algaliacdo
intermitente e apresenta marcha em bicos dos pés. Nao se verificou progres-
sdo da lesdo. Mantém seguimento em Consulta Externa. Conclusdes: Os
autores apresentam este caso clinico, por a MAV localizada na medula espinal
ser uma patologia rara, de dificil diagndstico, que pode levar a deterioracao
neuroldgica, com sequelas graves e permanentes.

Palavras-chave: MAV medular, ataxia.

POS166- Osteomielite aguda hematogénea: um diagndstico a suspeitar
Andreia Mascarenhas, Joana Fermeiro, Ménica Marcal, Madalena Fialho,
Anabela Brito. Centro Hospitalar de Cascais, Servico de Pediatria Médica
(Director: Dr.Nuno Lynce).

Introducdo: A osteomielite ¢ uma infec¢do Gssea, usualmente piogénica,
podendo ser classificada em trés categorias: osteomielite por contiguidade,
osteomielite crénica e osteomielite aguda hematogénea. Esta dltima € a mais
frequente, surge na sequéncia de bacteriémia sintomdtica ou assintomatica,
sendo o Staphylococcus aureus o agente mais prevalente. A apresentacdo
clinica é varidvel, muitas vezes insidiosa, sendo o diagndstico confirmado
pelos exames analiticos e imagioldgicos. Estd indicada a antibioterapia empi-
rica prolongada de largo espectro. Em caso de faléncia da terapéutica médica,
formac@o de abcesso ou sequestro recorre-se a terapéutica cirdrgica. Casos
clinicos: Dois rapazes, com 8 e 14 anos de idade respectivamente, sem ante-
cedentes familiares ou pessoais relevantes, nomeadamente sem histdria de
infec¢do recente, antecedentes prévios de traumatismo ou lesdo cutanea local.
A febre e os sinais inflamatérios locais foram comuns nos dois casos. Labora-
torialmente apresentavam parametros de infeccdo bacteriana. A radiografia
inicial ndo apresentava alteracdes. Foram ambos medicados empiricamente
com flucloxacilina EV. Radiografias posteriores apresentavam sinais suges-
tivos de lesdo osteolitica e a RMN revelava osteomielite. A crianga de 8 anos,
por agravamento dos sinais inflamatdrios, € submetida a intervengdo cirtr-
gica de limpeza do foco de osteomielite e efectuada drenagem do abcesso.
Neste caso o exame bacteriolégico directo do exsudado purulento foi suges-
tivo de infeccdo estafilocdcica, ndo confirmada culturalmente, sendo a
hemocultura igualmente negativa. No segundo caso descrito, a hemocultura
revelou Staphylococcus aureus sensivel a antibioterapia prescrita. Tém alta,
com melhoria clinica ao 15° e 23° dia de internamento respectivamente. Co-
mentarios: Alerta-se para a necessidade de um alto nivel de suspeic@o clinica
no diagndstico desta entidade, dada a variabilidade da apresentacdo clinica,
associada por vezes a auséncia de sinais imagiol6gicos iniciais

Palavras-chave: Infeccdo dssea; osteomielite hematogénea.

POS171- Hipoglicemia neonatal prolongada: papel da diabetes materna
numa perspectiva multifactorial

Alexandra N. Sequeira, Diana Gonzaga, Sofia Sousa, Rui Almeida,
Margarida Guedes, Fernanda Manuela Costa. Servico de Pediatria, H. Geral
de S. Anténio, EPE, Porto.

Introducfo: A hipoglicemia neonatal € um distirbio relativamente comum
no periodo neonatal, particularmente em prematuros, recém-nascidos leves
para a idade gestacional, filhos de maes diabéticas ou em situacdes de asfixia
perinatal. Nestes casos € habitualmente transitdria, diferenciando-se assim
das formas persistentes evocadoras de erros inatos do metabolismo ou endo-
crinopatias. Material e Métodos: Apresentam-se trés recém-nascidos filhos
de maes diabéticas com hipoglicemias neonatais prolongadas, discutindo-se



o papel dos multiplos factores de risco que cada um deles apresentava no
desenrolar desta situacdo e a abordagem escolhida para cada um, com base na
revisdo dos processos clinicos. Casos clinicos: Caso 1: recém-nascido fruto
de gestacdo ndo vigiada, com mae diabética (Diabetes mellitus tipo 2)
medicada com antidiabéticos orais (glicazida) até a 37 semana de gestagéo.
Ao nascimento apresentava macrossomia associada a sindrome dismdrfico
(fenda facial, orelhas malformadas, pescogo curto com bolsa de tecido adi-
poso cervical bilateral, hipertricose do dorso e bracos e mamilos hipoplasi-
cos) e hipoglicemias necessitando de suplementacdo de glicose endovenosa
até ao 17° dia de vida. Estudos metabdlicos e endocrinologicos nio diagnds-
ticos, verificando-se posteriormente resolucdo espontinea das hipoglicemias.
Aos 33 meses de idade € uma crianca obesa, com desenvolvimento psicomo-
tor adequado. Caso 2: recém-nascido fruto de gestagcdo de risco por diabetes
gestacional diagnosticada uma semana antes do parto. Prematuridade de 33
semanas, com recém-nascido macrossémico, também com algumas dismor-
fias (pavilhdes auriculares baixos, retrognatia, mamilos afastados de implan-
tacdo baixa, membros inferiores curtos) e insuficiéncia mitral ligeira. Hipo-
glicemias desde o nascimento com necessidade de suplemento de glicose
endovenosa até ao 22° dia de vida. Seguido até 15 meses com desenvol-
vimento psicomotor normal, tendo abandonado posteriormente a consulta.
Caso 3: recém-nascido fruto de gestagdo de risco por mae com Diabetes
mellitus tipo 1 mal controlada. Parto prétermo (36+4 semanas) complicado
por sofrimento fetal agudo. Recém-nascido macrossémico, sem dismorfias
aparentes. Episddios de hipoglicemia persistentes, tendo sido demonstrado
um hiperinsulinismo transitério controlado com diazéxido. Aos 22 meses
apresenta evolucdo estaturo-ponderal e desenvolvimento psicomotor
adequados. Conclusoes: A diabetes materna é um factor de risco sobejamente
conhecido para hipoglicemia neonatal transitéria. Contudo, os seus efeitos no
recém-nascido poderdo ser potenciados por outros factores resultando num
distirbio do controlo glicemico mais prolongado e condicionando uma
abordagem diagndstica e eventualmente terapéutica que importa conhecer.

Palavras-chave: Hipoglicemia, recém-nascido, diabetes, hiperinsulinismo.

POS175- Prader Willi. Experiéncia da consulta de Endocrinologia

Guida Gama', Dora Gomes®, Laura Oliveira’, Lurdes Lopes®, Rosa Pina’, José
Pedro Vieira®’, Mdrio Coelho*, Guilhermina Fonseca’. 1- Servigo de Pediatria, Hos-
pital Distrital de Faro; 2- Unidade de Endocrinologia Pedidtrica, Servico 2 de
Pediatria do Hospital Dona Estefania; 3- Servico de Neuropediatria, Hospital
Dona Estefénia; 4- Ncleo de Patologia do Sono, Hospital Dona Estefania, Lisboa.

Introducio: A sindrome de Prader-Willi (SPW) é uma doenga genética do
cromossoma 15, cuja incidéncia € estimada em 1:15000 nascimentos. As
caracteristicas mais comuns sdo a hipotonia, atraso de desenvolvimento, baixa
estatura, alteracdes de comportamento, obesidade, hipogonadismo hipogo-
nadotréfico e dismorfias. E a forma mais frequente de obesidade sindrémica.
Objectivo: Caracterizar as criangas referenciadas a Consulta de Endocrino-
logia por SPW, realcando a necessidade de um acompanhamento multidisci-
plinar. Material e Métodos: Estudo retrospectivo dos processos das criangas
referenciadas para a Consulta de Endocrinologia no periodo de Janeiro/94 a
Abril/2007 por SPW. Resultados: Foram identificados nove casos de SPW:
seis do sexo feminino e trés do sexo masculino, cuja média de idades foi 4
anos. Os motivos de referenciacdo foram: avalia¢@o de indicacdo de hormona
de crescimento (4), obesidade (3), obesidade e baixa estatura (1) e baixa
estatura (1). Com base nos critérios clinicos propostos por Holm et al todas as
criancas apresentaram estudo molecular compativel com SPW, hipotonia,
dificuldades alimentares e dismorfias. Houve oito criangas com atraso de
desenvolvimento, hipopigmentacdo e maos e pés pequenos, sete criancas com
perturbacdes de comportamento e seis com hipogonadismo e hiperfagia. A
hipomotilidade fetal ocorreu em cinco e quatro apresentaram obesidade, per-
turbacdes do sono e escoliose. A patologia oftalmoldgica e escoriacdes regis-
taram-se em trés e dois apresentaram baixa estatura. De entre os casos clinicos
referenciados destaca-se um de obesidade mérbida acompanhado de sindrome
de apneia obstrutiva do sono, um de baixa estatura sob terapéutica com hor-
mona de crescimento (HC), posteriormente suspensa por agravamento de
escoliose e um caso de puberdade precoce. Todas as criangas receberam plano
alimentar personalizado e oito receberam intervencdo precoce. O restante
plano terapéutico foi individualizado caso a caso. Conclusdes: As manifes-
tacdes clinicas do SPW podem ser muito varidveis, facto que a nossa amostra
demonstra bem. A intervenc@o precoce, o plano alimentar personalizado e a
HC sdo pontos fulcrais na terapéutica; urge, contudo, identificar farmacos
dotados de uma maior especificidade para controlo desta patologia.

Palavras-chave: Prader-Willi, hipotonia, obesidade, hipogonadismo.
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POS178- Desidratacio hipernatrémica na infincia. Revisio de 8 anos
num Servico de Pediatria Geral

Isabel Esteves, Jodo Neves, Florbela Cunha. Servigo de Pediatria, Hospital
Reynaldo dos Santos, Vila Franca de Xira.

Introducdo: A desidratacdo é uma patologia frequente da 1* infancia, sendo
a forma hipernatrémica (natrémia superior a 150meq/L) a mais rara mas
também a que se manifesta mais frequentemente com complicagdes neuro-
logicas. Objectivo: Rever a abordagem das desidratagdes hipernatrémicas no
seu hospital. Material e Métodos: Revisdo retrospectiva dos processos
clinicos das criangas internadas por desidrata¢do hipernatrémica no Hospital
Reynaldo Santos, de Janeiro/1999 a Abril/2007. Recolheram-se dados da
demografia, clinica, laboratério, terapéutica e evolucdo. Resultados: Nesse
periodo 814 criancas foram hospitalizadas por desidratagdo, 33 (4%) das
quais com desidratacdo hipernatrémica, a maioria com o diagndstico de gas-
troenterite aguda (n=25). O sexo masculino foi predominante (67%) e a
mediana de idades foi de 8 meses (31% com menos de 6 meses), com apenas
um dos lactentes em aleitamento materno. A incidéncia anual foi semelhante,
ocorrendo 55% dos casos no primeiro trimestre. Vinte e oito criangas apre-
sentaram-se com desidrata¢cdo moderada a grave, apesar de mais de metade
apresentar sintomas com 48 horas de evoluc@o. Ocorreu hipernatrémia ligeira
(inferior a 160meq/L) em 80% dos casos, sendo a distribui¢do mais elevada
no sexo masculino. Os sintomas mais frequentes foram vémitos e dejecgdes
diarreicas (n=27). A irritabilidade e a avidez por liquidos foram descritas
apenas em 30% e 17% dos doentes. Surgiram manifestacdes neuroldgicas
apenas num doente (convulsdo generalizada, natrémia=182meq/L). Oito
doentes apresentaram-se com outras complicagdes: insuficiéncia pré-renal
(n=7), pré-choque (n=2) e choque hipovolémico (n=2). Em 13 doentes reali-
zou-se pesquisa de Rotavirus (10 positivas) e coprocultura (5 isolamentos de
E.colie 1 de Salmonella). Em todos os casos a desidratagao foi corrigida com
soro NaCl a 0,33-045% e a diminuicio média da natrémia foi de
Vu=0,7meq/L/hora. Conclusdes: A desidratacao hipernatrémica foi a menos
frequente mas cursou em geral com défice hidrico grave. O sexo masculino e
o aleitamento artificial foram factores associados na nossa série. Em
discordancia com outras séries publicadas, encontramos uma baixa incidéncia
de manifestagdes neurolégicas ou complicagdes evolutivas. Explica-se este
facto salientando a importancia da actuacd@o terapéutica protocolada com uso
de soros menos hipotdnicos e correc¢des mais lentas, bem como da recor-
réncia precoce a Urgéncia.

Palavras-chave: Desidratacdo, hipernatrémia, gastroenterite.

POS182- Abordagem dos traumatismos cranio-encefalicos: o papel da
TC-CE

Isabel Esteves', Jodo Crispim?, Jodo Neves', Florbela Cunha'. 1- Servigo de
Pediatria do Hospital Reynaldo dos Santos, Vila Franca de Xira; 2- Servico
de Pediatria do Hospital de Santa Maria, Lisboa.

Introducdo: Os traumatismos cranio-encefdlicos (TCE) sdo motivo fre-
quente de recorréncia a Urgéncia e exigem a avaliacdo do risco de lesdo
intracraniana (LIC). Ndo s@o consensuais os critérios a valorizar para a rea-
lizagdo de um exame de neuro-imagem. Os autores propuseram-se rever a
abordagem dos TCE transferidos de um hospital distrital para um centro de
referéncia de Neurotrauma. Material e Métodos: Revisdo retrospectiva dos
processos clinicos das criancas observadas na Urgéncia do Hospital Reynaldo
Santos por TCE e transferidas para o Hospital de Santa Maria (HSM) para
avaliacdo e eventual realizacdo de tomografia computorizada cranio-
encefdlica (TC-CE) durante 2006. Na andlise, utilizou-se o programa
SPSS®14.0. Resultados: Nesse periodo transferiram-se 104 criancas com
TCE, 71 com mais de 2A e 33 com menos de 2A de idade. As principais
causas foram as quedas da altura da crianga ou até Im de altura (43%). Os
sintomas mais frequentes foram vomitos (n=58), sonoléncia (n=46), perda de
consciéncia (n=15, u=1,5min), amnésia para o acontecimento (n=13),
desorientacdo (n=2) e alteracdes visuais (n=2). Cerca de 100 doentes reali-
zaram radiografia de cranio. Em 17 casos surgiu suspeita de fractura
confirmada posteriormente em 6 doentes, dois deles com LIC (sensibilidade:
66%, especificidade: 81% na presuncdo de LIC). Utilizando critérios de
Schultzman et al (Pediatrics, 2001) e da Academia Americana de Pediatria
(Guidelines 1999), cerca de 88% (<2A) e 94% (=2A) das criancas trans-
feridas apresentavam risco intermédio ou alto para LIC. No HSM, 85 doentes
realizaram TC-CE. Surgiram alteracdes em 10 casos: fractura craniana (n=9,
parietal em 5) e hematoma extra-axial (n=3). Todos os doentes com LIC
tinham idade <2A, um estava assintomdtico e nenhum teve perda de cons-
ciéncia. Todos evoluiram bem. Conclusées: A incidéncia encontrada de LIC
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p6s-TCE nos doentes de risco intermédio ou elevado foi de 3%, semelhante
a outras séries publicadas. Os principais factores de risco associados foram a
idade inferior a 2A e traumatismo parietal (Teste de Fisher, p<0,03 e
p<0,004). Uma abordagem protocolada segundo as guidelines referidas com
realizacdo de TC-CE no risco elevado e vigilancia por 6h no risco intermédio
teria sido eficaz na identificacdo de todos os casos de LIC e diminuiria em
53% as TC-CE realizadas.

Palavras-chave: Traumatismo, TC-CE, lesdo intracraniana, fractura
craniana.

Arga — Endocrinologia

POS48- Complicacdes gastrointestinais em contexto de Diabetes mellitus
tipo I descompensada

Silvia Saraiva, Ana Aguiar, Sérgia Soares, Filipa Espada, Marcelo da
Fonseca. Departamento de Pediatria, Consulta de Endocrinologia Pedidtrica,
Hospital Pedro Hispano, Matosinhos.

Introducio: O quadro de cetoacidose diabética (CAD) pode acompanhar-se
por sintomas abdominais (vémitos e abdominalgias), bem como por aumento
sérico de amilase e lipase, habitualmente sem lesdo pancredtica. Na literatura
tem sido também descrito hepatomegalia no decurso de CAD, como uma
manifestagdo clinica ainda pouco compreendida. O aparecimento desta pode
ser tdo abrupto, que desencadeia distensdo da cdpsula hepdtica e dor abdomi-
nal, assim como aumento das enzimas hepdticas (AST/ALT), com alteragdes
histoldgicas de esteatose. Material e Métodos: Consulta de processos
clinicos Resultados: Apresentamos trés casos de pacientes diabéticos em
idade pedidtrica com complicagdes gastrointestinais no decurso de cetoaci-
dose diabética. 1° caso: Adolescente de 11 anos, com Diabetes mellitus diag-
nosticada desde os 3 anos de idade, com maus controlos glicémicos, que
durante internamento por CAD, desenvolve pancreatite com hipertrigliceri-
demia ligeira. 2° caso: Adolescente de 14 anos, com Diabetes mellitus tipo 1
desde os 8 anos de idade, que desenvolve pancreatite aguda com hipertri-
gliceridemia marcada no decurso de uma CAD. 3° caso: Crianga de 5 anos,
com Diabetes mellitus tipo 1 diagnosticada desde os 2 anos de idade, caso
social, com mau controlo metabdlico, com sucessivos internamentos por des-
compensagdes diabéticas e elevacdo das transaminases aquando de CAD.
Os trés casos tiveram resolugdo com tratamento conservador da CAD. Con-
clusdes: A elevacdo das enzimas pancredticas € frequente na CAD, mas o seu
significado ndo estd completamente esclarecido. A pancreatite pode ser causa
ou complica¢do da diabetes, embora existam poucos casos descritos neste
grupo etdrio. A hipertrigliceridemia pode também ser causa de pancreatite, no
entanto os dois adolescentes tiveram antes e depois do episédio de pancrea-
tite, valores normais de colesterol e triglicerideos. Assim sdo necessdrios
mais estudos para esclarecer a sequéncia causa-efeito. Esteatose aguda recor-
rente ¢ uma causa possivel de dor abdominal aguda e hipertransaminasemia
em criangas diabéticas e deve ser incluida no diagnéstico diferencial de dor
abdominal recorrente, em criancas com Diabetes mellitus insulino-depen-
dentes, com maus controlos metabdlicos.

Palavras-chave: Diabetes mellitus tipo I, cetoacidose diabética, complica-
¢oes gastrointestinais.

POS49- Hiperplasia congénita da supra-Renal e cloaca: Associacio rara
ou pura coincidéncia?

A Barros, F Silva, C Camacho, C Pilar, F Alves, R Gongalves. Servigo de
Pediatria e Cirurgia Pedidtrica (Directora de Servigo: Dra. Amélia Cavaco),
Hospital Central do Funchal.

Introducdo: A hiperplasia congénita da supra-renal (HCSR) engloba um
conjunto de perturbagdes autossomicas recessivas envolvendo a sintese de
esterdides pelas glandulas suprarrenais, resultando na hipersecre¢do de
ACTH e hiperplasia glandular. Dependendo da enzima em défice, surgem os
sinais, sintomas e alteragdes laboratoriais causadas pela falta ou excesso de
diferentes hormonas esterdides e seus percursores. Cerca de 90% dos casos
de HCSR sdo causados por défice da 21-hidroxilase, tendo a forma cldssica
da doenga (virilizagdo e crises ‘perdedores de sal’) uma incidéncia aproxi-
mada de 1-15.000. A terapéutica consiste na substitui¢do hormonal e correc-
¢do cirdrgica das anomalias genitais. Caso clinico: Lactente, 3 meses, sexo
feminino, antecedentes de gestac@o vigiada, GIPI, com alteracdes ecogréficas
pré-natais compativeis com ocluséo intestinal, displasia renal direita e hidro-
nefrose a esquerda. Cesariana electiva as 39 semanas. Apresentou ao nascer
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IA: 9/10, peso: 2725¢g e liquido amnidtico com mecénio. De relevante, ao
exame objectivo, apresentava abdomen globoso, hipertrofia clitoriana e orifi-
cio perineal tnico (cloaca). A ecografia abdominal realizada nas primeiras
horas de vida confirmou os achados ecograficos renais anteriores e detectou
massa abdominal quistica e septada de grandes dimensdes. Foi submetida a
laparotomia exploradora aos dois dias de vida, verificando-se a existéncia de
hidrocolpos septado, dois hemititeros e megabexiga. Procedeu-se a drenagem
de hidrocolpos e colostomia do célon descendente. Do estudo laboratorial e
imagioldgico efectuado, diagnosticaram-se: (1) hiperplasia congénita da
supra-renal; (2) displasia renal direita e hidronefrose do rim esquerdo condi-
cionando insuficiéncia renal crénica e (3) malformagdo ano-rectal complexa.
Iniciou terapéutica substitutiva com hidrocortisona e fludrocortisona, com
melhoria dos doseamentos hormonais inicialmente observados. Foi subme-
tida a: (1) drenagem de hidrocolpos e resseccdo parcial de septo vaginal, aos
2 meses e (2) Anorectoplastia sagital posterior, abaixamento do seio
urogenital e plastia dos genitais externos, aos 3 meses. Tem mantido funcio
renal estaciondria, com um DFG: 15-20 mL/min/m2. E seguida pelas especia-
lidades de Endocrinologia, Nefrologia e Cirurgia Pedidtricas. Discussao:
Coloca-se a discussdo a variabilidade de manifestacdes clinicas presentes
neste caso clinico. A existéncia simultanea de HCSR e malformacdo ano-
rectal tipo cloaca ndo se encontra descrita na bibliografia pesquisada, pelo
que se reporta.

Palavras-chave: Hiperplasia congénita suprarrenal; cloaca.

POS50- Baixa estatura familiar?

L Macedo', C Magalhdes', D Coelho', T Borges’, S Peres'. 1- Servico de
Pediatria, Centro Hospitalar do Alto Ave, EPE; 2- Servico de Pediatria,
Hospital Geral Santo Anténio, Porto.

Introducdo: A sindrome de Turner (ST) € uma combinacdo de aspectos
fenotipicos caracteristicos, acompanhados por uma auséncia completa ou par-
cial do segundo cromossoma X, com ou sem mosaicismo. Muitos casos sao
diagnosticados ao nascer ou na infancia. No entanto, muitas raparigas com ST
tém apenas baixa estatura e faléncia ovdrica, ndo estando presentes outras
manifestagdes clinicas. Cerca de metade dos casos de ST apresenta o carié-
tipo 45X. Menos frequentemente se encontram os mosaicismos com isocro-
mossoma 45X/46Xi (Xq). Caso clinico: Crianga com atraso estaturo-pon-
deral, presente desde o nascimento, e que havia sido estudada até aos dois
anos. De referir os seus antecedentes de ACIU, estrabismo e altura alvo
152cm (p4). Esta situacdo foi na altura interpretada como baixa estatura fami-
liar. Aos nove anos, apds observacao no servi¢co de urgéncia por uma inter-
corréncia infecciosa, foi orientada para consulta externa de Pediatria Geral.
Apresentava estatura no p<0,1 SDS —4,03. Do estudo efectuado, o cariétipo
revelou um cromossoma X normal e outro estruturalmente anémalo — isocro-
mossoma do braco longo do X, em todas as células analisadas. Procedeu-se a
avaliacdo de outros 6rgdos e sistemas, que ndo revelaram alteracdes com
excepcdo de ndo se identificarem inequivocamente os ovdrios na ecografia
ovdrica e orientou-se para a consulta de Genética e Endocrinologia, na qual
iniciou terapéutica com hormona de crescimento. Conclusdes: Este caso cli-
nico alerta para a necessidade de efectuar sempre o cariétipo na investigacao
de uma crianga do sexo feminino e com baixa estatura.

Palavras-chave: Baixa estatura, Sindrome de Turner, hormona de cres-
cimento.

POS51- A prova da clonidina e a sua importancia na avaliacio da crianca
com atraso crescimento. Estudo retrospectivo

Carla Costa, Susana Carvalho, Carla Novais, Cintia C-Correia, Irene Carva-
1ho, Manuel Fontoura. Unidade de Endocrinologia e Diabetologia Pedidtrica,
Servigo de Pediatria, Unidade Auténoma de Gestdo da Mulher e da Crianca,
Hospital de Sdo Jodo, EPE, Faculdade de Medicina do Porto, Porto.

Introducao: O diagndstico da deficiéncia de hormona de crescimento (DGH)
é complexo, incluindo aspectos clinicos e auxoldgicos, associados a testes
bioquimicos e exames imagioldgicos. A prova da clonidina, representa um
método de rastreio ttil para identificar criancas com insuficiéncia de secrec¢@o
de GH, sendo regular sua utilizacdo no estudo das criangas com hipocres-
cimento. Material e Métodos: Estudo retrospectivo de avalia¢do da secrecio
da GH em resposta a prova da clonidina, em criangas pré ptiberes, com baixa
estatura (<-2dp em relacdo 4 media da populagdo), no periodo compreendido
entre Janeiro de 2002 a Dezembro de 2006. Foi considerado normal, o
aumento sérico de GH para valores >7ng/ml. Resultados: Todas as crian-
cas/adolescentes na altura da prova, tinham estatura <-2dp e velocidade de



crescimento 7ng/ml em 46 criangas, (30M/16F) com média de idade de 11A.
Em 29 doentes, foi efectuado o diagndstico de atraso constitucional do cres-
cimento. Diagnosticado hipotiroidismo (n=1); obesidade (n=1), S.Silver
Russell (n=1) e astrocitoma (n=1). Niveis de IgF1 <17,2. 41%> Conclusoes:
Os testes farmacoldgicos para avaliacdo de secrecao de GH em criangas e
adolescentes com hipocrescimento nio sio discriminativos quanto ao even-
tual beneficio do uso de GH para aumentar a estatura final. Sao arbitraria-
mente restritivos como indicador de utilizagdo comparticipada de GH. Algu-
mas criancas e adolescentes com caracteristicas clinicas, auxoldgicas e bio-
quimicas idénticas as com DGH, devem ser avaliadas no contexto geral e
estes dados devem servir de base para a utilizacao criteriosa da GH mesmo
com testes farmacoldgicos com valores de GH>7ng/ml.

Palavras-chave: hipocrescimento, DGH, prova da clonidina.

POS52- O olfacto: a chave do diagnéstico

Ana Garrido', Alexandra Fernandes®, Maria Purificacdo Tavares®, Jorge Sales
Marques'. 1 - Servico de Pediatria do Centro Hospitalar de Vila Nova de
Gaia; 2 - CGC - Centro Genética Clinica.

Introducdo: A sindrome de Kallman consiste na associa¢do de hipogona-
dismo hipogonadotréfico e anosmia. A hereditariedade pode ser: recessiva
ligada ao X, KAL~1, localizado no cromossoma Xp22.3 e € responsdvel por
10% dos casos. O gene encoda a anosmina que tem um papel importante na
migracdo dos neurénios GnRH e nervos olfactivos para o hipotdlamo. A outra
forma, dominante, KAL-2 (FGFR1), localizada no cromossoma 8p12, é tam-
bém responsdvel por outros 10% dos casos. As restantes sdo classificadas
como esporadicas. Caso clinico: Adolescente de 15 anos de idade que
recorreu a0 médico por auséncia de esperma durante o acto de masturbagdo.
Antecedentes pessoais e familiares irrelevantes. Apresentava um fendétipo
normal, com testiculos rudimentares para a idade (2 ml) , micropénis e escas-
sos pélos pubicos — P2 , segundo a classificagdo de Tanner. Clinicamente
apontava para um quadro de hipogonadismo tipico. Foi efectuada, de seguida,
a pergunta chave para o diagndstico: se tinha ou ndo olfacto. Apds ter res-
pondido que ndo, foi confirmado com a colocacdo de algodao embebido com
dlcool junto das narinas. Face ao quadro de anosmia e hipogonadismo, a favor
de sindrome de Kallman, foram realizados: prova de LHRH que revelou um
LH basal < 0,1 mUI/mL , com resposta maxima de 0,9 mUI/mL aos 120 mi-
nutos; a FSH basal foi de 0,1 mUI/mL com resposta médxima de 2,0 mUI/mL
aos 120 minutos; a testosterona basal foi de 315 ng/dL com resposta aos 120
minutos de 223 ng/dL; a ecografia pélvica evidenciou uma prdstata pequena
de 4-5 gramas. A ressonancia magnética cerebral destacou a auséncia dos
bolbos olfactivos e auséncia do sulco olfactivo de ambos os lados, dados
radiolégicos que confirmam a sindrome de Kallman. O estudo molecular foi
negativo para o KAL 1 e KAL 2. Este caso clinico provavelmente serd de ori-
gem esporddica, como a maioria dos casos. Iniciou tratamento com enantato
de testosterona com boa resposta. Conclusdes: E importante salientar, mais
uma vez, que a histéria clinica € fundamental para o diagndstico, e a pergunta
sobre o olfacto pode ser a chave para o diagndstico da sindrome de Kallman.

Palavras-chave: Sindrome de Kallman, hipogonadismo, anosmia.

POS53- Pan-hipopituitarismo. Caso clinico

Susana Fonte-Santa', Patricia Rodrigues?®, Isabel Dinis®, Rosa Pina*, Guilher-
mina Fonseca®. 1- Servico de Pediatria, Centro Hospitalar de Settibal, EPE; 2-
Interna de Pediatria, Hospital Vila Franca de Xira; 3- Servi¢o de Pediatria,
Hospital Dona Estefania, EPE, Lisboa; 4- Unidade Endocrinologia Pedia-
trica, Hospital Dona Estefania, EPE, Lisboa.

Introducdo: O pan-hipopituarismo € definido pela auséncia ou inadequada
producdo de hormonas pela adenohipéfise. E uma condi¢do rara particu-
larmente no recém-nascido, ocorrendo na maioria dos casos na sequéncia de
asfixia perinatal grave. Caso clinico: Lactente de 1 més de idade, sem
antecedentes familiares relevantes. Nos antecedentes pessoais a referir
gravidez de termo sem intercorréncias, parto por cesariana, por sofrimento
fetal. Indice de apgar 4/8. Internado na UCEN, até ao 10 dia de vida, por risco
infeccioso, asfixia perinatal e ictericia generalizada, tendo sido medicado
com ampicilina e gentamicina ev e realizado fototerapia. E reinternado ao
més de idade por ictericia generalizada, hipotonia axial e dificuldade alimen-
tar com md progressao ponderal. No exame objectivo salientava-se facies de
boneca, micropénis e fontanelas anterior e posterior abertas com respectiva-
mente 3 cm e 1,5 cm. Dos exames analiticos efectuados destacava-se hipogli-
cémia (50 mg/dl), hiperbilirrubinémia (bilirrubina total 22,6 mg/dl; bilirru-
bina directa 1,1 mg/dl), hipotiroidismo central (TSH 0,0 xUI/ml, Ft4 04
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ng/dl), déficit de hormona de crescimento (hGH <0,005 ng/ml) e valores de
ACTH e cortisol sérico no limite inferior da normalidade (ACTH 26,5pg/ml;
cortisol 5,13 pg/dl). ARMN-CE mostrou apoplexia da adenohipéfise, de pro-
vével etiologia isquémica. Durante o internamento iniciou terapéutica com L-
-tiroxina, hidrocortisona e hormona de crescimento, com franca melhoria
clinica e laboratorial. Conclusdes: Este caso raro de pan-hipopituitarismo
neonatal adquirido alerta para o reconhecimento precoce e tratamento atem-
pado desta situagdo, evitando as sequelas, particularmente as neuroldgicas.

Palavras-chave: Hipopituitarismo, adenohipofise, hipotiroidismo, hipogli-
cémia, déficite de hormona do crescimento.

Area - Medicina do Adolescente

POS54- Dor no adolescente... A histéria de Pedro e do lobo!

M Fonte', J Calvifio', E Gaspar', N Ferreira', M Coxo’. 1- Servico de
Pediatria; 2- Servigo de Ortopedia; Centro Hospitalar de Trds-os-Montes/Alto
Douro.

Introducdo: Os sintomas psicossomadticos, definidos como sintomas clinicos
sem patologia organica subjacente, sdo frequentes na adolescéncia, atingindo,
segundo alguns autores, uma prevaléncia de 10-25%. Geralmente sdo atribui-
dos a uma resposta psicofisiolégica a eventos negativos de vida (stress,
ansiedade e depressdo). A dor € o sintoma psicossomdtico mais prevalente.
Na adolescéncia manifesta-se por dor tordcica, abdominal, nos membros ou
cefaleias. Etiologias organicas para este sintoma devem ser excluidas. Mate-
rial e Métodos: A propdsito, apresenta-se o caso de um adolescente de 14
anos que recorre ao servico de urgéncia (SU) por dor em repouso no terco
proximal da perna direita e claudicacdo. Nos seus antecedentes pessoais
real¢ava o facto de ser um adolescente ja seguido na consulta externa por mau
rendimento escolar, com vdrios recursos ao SU por queixas de cefaleias,
dores tordcicas e nos membros inferiores, sem causa organica aparente. No
episddio actual, as queixas tinham uma evolu¢do de aproximadamente 15
dias. Ndo havia histéria de traumatismo, febre ou doenca recente. Uma pri-
meira observag@o no médico assistente ndo havia sido esclarecedora. Ao exa-
me objectivo apresentava ligeira tumefac¢do e dor a palpacdo local, sem
sinais inflamatdrios externos evidentes, sem limitacdo da mobilidade activa
ou passiva. Os exames analiticos (hemograma, bioquimica, PCR) ndo mostra-
ram alteracdes. A radiografia da perna direita evidenciou lesdo litica com
cerca de 4 x 2 cm de didmetro. A TAC e a RMN da perna direita apontaram
para o diagnéstico de displasia fibrosa. O doente foi enviado para centro
especializado de ortopedia infantil para orientacdo terapéutica. Conclusoes:
Apesar da forte componente psicossomdtica da dor na adolescéncia, a inves-
tigagdo de possiveis causas organicas € fundamental, como se demonstra
neste caso clinico.

Palavras-chave: Dor, adolescente, disturbios psicossomaticos.

POS55- Consulta de gravidez na Adolescéncia. Casuistica
C Urzal, J Batista, M Santos. Nicleo de Adolescéncia, Servico de Obstetricia,
Hospital Sdo Teot6nio, EPE.

Introducdo: A gravidez na adolescéncia associa-se classicamente a reper-
cussoes médicas, cujos condicionalismos bioldgicos e factores de risco sécio-
familiares t€m sido equacionados para a contextualizar. Mais recentemente,
alguns autores defendem que as adolescentes possuem ndo s6 a maturidade
fisica e psiquica para a experiéncia da maternidade, como ainda menor risco
de complica¢des obstétricas e malformagdes congénitas. Material e Méto-
dos: Estudo retrospectivo, da populag@o de gravidas com idade inferior a 18
anos, aquando da concepgdo, que frequentou a consulta do Hospital Sao Teo-
ténio entre Maio de 1997 e Dezembro de 2006. N= 528. Total de partos= 524.
Caracterizagdo sob o ponto de vista médico e social, e apresentagdo dos resul-
tados obstétricos e perinatais. Resultados: 932% das adolescentes tinha
idade superior a 14 anos e apenas 11,7% havia completado a escolaridade
obrigatéria. A idade média de inicio das relacdes sexuais foi 15,7 anos e em
5,7% tratava-se de uma segunda gravidez. Apenas 14,6% das gestacoes foram
programadas, mas 67,8% foram aceites. A primeira consulta ocorreu apés as
20 semanas em 49,2% dos casos. Verificaram-se intercorréncias gestacionais
patoldgicas em 34,5% das adolescentes, destacando-se a infeccdo génito-
urindria, a HTA, a APPT, os quadros hemorrdgicos e a anemia. 6,3% dos par-
tos foram instrumentados, e 13,9% abdominais. 6,3% dos partos foram pre-
maturos. Registou-se morbilidade neonatal em 16,7%, com sindrome de difi-
culdade respiratdria transitdria, risco infeccioso, prematuridade e baixo peso
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para a idade gestacional como principais factores. Ocorreu mortalidade peri-
natal em 9,5%0. Conclusoes: Verifica-se uma tendéncia crescente no ndmero
de consultas de gravidas adolescentes, ao longo do periodo de estudo. Os par-
tos em adolescentes representam 1,9% do total. Relativamente a populagdo
geral da maternidade, regista-se uma taxa inferior de cesarianas (13,9 vs
25,3%). No entanto, a morbilidade neonatal (16,7 vs 10,0%) e mortalidade
perinatal (9,5 vs 5,5%o) sdo superiores. Este sector etdrio continua a justificar
uma interven¢do multidisciplinar adequada as suas particularidades.

Palavras-chave: Gravidez na adolescéncia

POS56- Sexualidade e Gravidez na Adolescéncia — Estudo retrospectivo
e caso clinico

Dora Fontes', Maria José Galo', Carla Cruz', Rosario Correia®, Isabel
Campido® 1- Servi¢o de Pediatria, Hospital Espirito Santo de Evora (HESE)
- EPE; 2- Psicéloga do Servigo de Pediatria do HESE; 3- Servico de Gineco-
logia/Obstetricia do HESE (Director de Servigo de Pediatria: Dr. Helder Go-
calves; Director de Servigo de Ginecologia/Obstetricia: Dr. Victor Caeiro).

Introducio: A adolescéncia € por defini¢do um periodo de grandes transfor-
macdes fisicas, psiquicas e sociais, que propicia prdticas sexuais de risco e
comportamentos de experimentacdo diversos, condicionando um risco
acrescido de gravidez indesejada e doencas sexualmente transmissiveis.
Objectivo: Caracterizar a gravidez na adolescéncia no Distrito de Evora num
periodo de 18 meses e apresentar um caso clinico de aborto espontdneo numa
adolescente com condilomas vulvo-vaginais. Discutem-se ainda alguns
aspectos legais envolvidos nesta problemdtica. Material e Métodos: Foram
consideradas todas as adolescentes que engravidaram com idade igual ou
inferior a 18 anos e cujo parto ocorreu no HESE entre Setembro 2005 a Feve-
reiro 2007. A caracterizacdo socio-econdmica e cultural foi realizada através
de inquéritos preenchidos durante a consulta de gravidas adolescentes. Proce-
deu-se ainda a andlise do processo clinico do caso apresentado. Resultados:
Foram identificadas 112 gravidas adolescentes no Distrito de Evora (5% do
total de gravidezes no referido periodo), das quais 12,5% tinham idade igual
ou inferior a 15 anos. Dos inquéritos obtidos (41), verificou-se que 70,7% das
adolescentes tinham iniciado a actividade sexual antes dos 15 anos. A maioria
ndo pensou interromper a gravidez. Apenas 31,7% residiam em meio urbano.
A maioria tinha como habilitacdes literdrias o 2° ou 3° ciclo e apenas 21,9%
frequentaram o ensino secunddrio. Cerca de 83% dos companheiros tinham
idades superiores a 19 anos. A maioria das familias situava-se no nivel IV da
escala de Graffar. Em cerca de 58% dos casos conhecidos, as adolescentes jd
tinham sido filhas de maes adolescentes. Apresenta-se o caso clinico de uma
adolescente de 14 anos de idade, referenciada ao Servico de Urgéncia de
Pediatria do HESE por dor abdominal e hemorragia uterina. A observagdo
permitiu o diagndstico de aborto em evolucdo e condilomas vulvo-vaginais
exuberantes. Conclusdes: Este estudo revela-nos a necessidade de imple-
mentar medidas de prevencdo e formacdo na drea da sexualidade, facultar
gratuitamente métodos contraceptivos de barreira e vacinas que previnam
doencas sexualmente transmissiveis. A andlise dos resultados e a avaliagdo do
caso clinico alerta-nos para a precocidade do inicio da actividade sexual e o
risco de doencas de transmissdo sexual, a par de questdes legais inerentes a
maioridade dos companheiros.

Palavra-chaves: gravidez, adolescéncia, sexualidade, problemas sociais.

POS57- Unidade de Adolescentes do Hospital Dona Estefania

Raquel Maia, Leonor Sassetti, Cristina Pedrosa, Maria Carmo Pinto, Gongalo
Cordeiro Ferreira. Unidade de Adolescentes, Servigo 1 de Pediatria (Director:
Dr. Gongalo Cordeiro Ferreira); Hospital Dona Estefania.

Introducfo: As caracteristicas tnicas da populacio adolescente e o prolon-
gamento da idade pedidtrica conduziram, nas tdltimas décadas, a necessidade
de criar Unidades Hospitalares especializadas. A Unidade de Adolescentes do
Hospital Dona Estefania (HDE), criada em Julho de 2005, é uma das pri-
meiras no nosso pais. Objectivos: Caracterizar o internamento na Unidade de
Adolescentes do HDE Material e Métodos: Consulta dos processos clinicos,
no periodo de Julho de 2005 a Dezembro de 2006. Avaliou-se: idade, sexo,
proveniéncia, diagndsticos (3 primeiros registados, segundo o CID 9), tempo
de internamento, internamentos noutras unidades e intervengdes cirtrgicas.
Resultados: Registaram-se 538 internamentos, sendo 12,4% reinternamen-
tos. Apurou-se ligeiro predominio do sexo feminino (53%), idade média de
12 anos (min-4; max-25), 17,1% menores de 10 anos e 92,1 % menores de 16.
A maioria foi internada através da urgéncia. A duragdo média do interna-
mento foi de 6 dias (min-0; max-111; mediana-3), inferior a 3 em 51% e
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superior a 8 em 21%. Averiguou-se que 19,1% dos adolescentes estiveram
também internados noutras unidades do Hospital durante o0 mesmo episédio
de internamento. Contabilizaram-se 1013 diagndsticos, sendo os grupos diag-
nodsticos mais frequentes: “doencas do aparelho digestivo” (12%), “doengas
infecciosas” (8,68%), “doencas mentais” (8,39%), “doengas do aparelho res-
piratério” (8,09%), “doencgas do sistema nervoso central” (7,7%), “doengas
do aparelho genitourindrio” (7,6%), “doencas enddcrinas e outras” (7,1%) e
“anomalias congénitas” (6,42%). O diagnéstico mais frequente foi a pneu-
monia (32 casos). Destacou-se um nimero importante de intoxicagdes (21),
complicacdes de cdries dentdrias (21), sindromes depressivos (17) e
perturbagdes do comportamento alimentar (13). Foram efectuadas interven-
¢oes cirtrgicas em 40,8% (62,3% electivas). Conclusées: O elevado nimero
de casos fora do grupo etdrio dos adolescentes reflecte a sobrecarga das
outras unidades. A heterogeneidade dos diagnésticos e a importancia da pato-
logia cirdrgica, evidenciam o cardcter multidisciplinar desta unidade. O facto
de muitos pacientes terem estado também internados noutras enfermarias
alerta para que formacdo em medicina de adolescentes ndo pode ficar cingida
as unidades especializadas. A elevada frequéncia de patologia dentdria, evi-
dencia uma deficiente satide oral nesta populagdo. Posteriormente, serd
necessario analisar os factores determinantes no prolongamento dos inter-
namentos e reinternamentos.

Palavras-chave: Adolescentes, internamento.

POS58- Quando o emagrecimento oculta uma causa pouco comum. Caso
Clinico

Alexandra N. Sequeira, Fernanda Carvalho, Sénia Carvalho, Paula Fonseca.
Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar do Médio Ave, Unidade de Famalicao
(Director: JM Gongalves Oliveira).

Introducdo: Os sintomas constitucionais sd3o comuns no adolescente e
frequentemente de etiologia benigna. Caso Clinico: Adolescente de 16 anos,
previamente sauddvel, enviado ao SU por emagrecimento acentuado de 20
Kg em 3 meses e enfartamento pés-prandial precoce, sem outra sintomatolo-
gia acompanhante. Exame fisico sem alteracdes, excepto aspecto emagrecido.
Analiticamente apresentava hemograma sem alteracdes, aumento das
enzimas hepdticas, elevacdo marcada da velocidade de sedimentacdo, Rx
térax sem alteracoes. Efectuou-se endoscopia digestiva alta, que ndo mostrou
alteracdes; a ecografia abdominal que revelou a presenca de multiplas lesdes
intra-hepdticas de variadas dimensdes; lesdes confirmadas, posteriormente,
por TC. Marcadores tumorais revelaram aumento evidente do CEA. Prosse-
guiu-se estudo com colonoscopia que foi normal e bidpsia hepdtica direccio-
nada que revelou lesdo neopldsica maligna com caracteristicas de adenocar-
cinoma. Foi transferido para o IPO do Porto. Neste hospital efectuou Tomo-
grafia por Emiss@o de Positrdes (PET) que revelou hiperfixag¢do ao nivel do
pancreas e intensa fixacdo hepdtica. Foi avaliado em Consulta de Grupo de
Digestivos e iniciou esquema de quimioterapia por provavel adenocarcinoma
pancredtico com metastizacdo hepdtica / adenocarcinoma metastitico com
primario desconhecido. Conentarios: Os carcinomas do pancreas sao extre-
mamente raros em idade pedidtrica manifestando-se clinicamente através de
sintomas gerais ou sintomas locais, como dor epigdstrica ou massa abdomi-
nal. Os adenocarcinomas gastro-intestinais sdo também raros na crianga e
adolescente, sendo o célon transverso e o rectossigmoide, os locais mais
frequentemente afectados. A baixa taxa de sobrevida, aos 5 anos de segui-
mento, estd relacionada com a forma de apresentac@o pouco especifica, assim
como, com a maior percentagem de tumores indiferenciados. Os autores
apresentam o caso clinico descrito ndo s6 pela sua raridade, mas principal-
mente para sublinhar a extrema importancia do Pediatra Geral na valorizacdo
de sintomas inespecificos que podem traduzir situagdes, nomeadamente as
neopldsicas, que sendo raras, implicam esclarecimento e orientacdo
atempada.

Palavras-chave: Adolescente, emagrecimento, CEA, adenocarcinoma.

POS59- Sexo, jovens, comportamentos
A Pereira, S Ferreira, O Mendes, R Passadouro, P Moleiro.

Introducdo: Muitos sdo os estudos realizados com o objectivo de avaliar os
conhecimentos dos jovens sobre a sexualidade. No entanto, para que as
intervengdes nesta drea e neste grupo etdrio sejam eficazes e bem sucedidas,
é necessdrio, entre outros, conhecer o que fazem. Material e Métodos: Estu-
do transversal descritivo com vertente exploratoria, realizado no periodo de 1
a 15/06/06. Recolha de dados por aplicagdo de um questiondrio validado e
autorizado, anénimo e confidencial, a alunos dos 10°, 11° e 12° anos de trés



escolas do concelho de Leiria. Analisaram-se varidveis relacionadas com
aspectos demograficos, praticas sexuais, uso do preservativo/contracepg¢do,
gravidez e doencas sexualmente transmissiveis (DST). Andlise estatistica dos
dados no programa Epilnfo 3.3.2. Resultados: Incluiram-se no estudo 248
jovens, com uma média etdria de 17 anos (16-23 anos). Eram do sexo
feminino 73%. A propor¢do nos vérios anos escolares foi semelhante (cerca
de 33%). Quanto as suas préticas sexuais, 42% admitiu ja se ter masturbado.
Destes, 28% referiu fazé-lo vérias vezes por semana, 33% a ver filmes ou
sites pornograficos. Dos que negaram ter tido relagdes sexuais (RS), 5%
admitiu ter feito sexo oral ou anal. Na globalidade, praticaram sexo oral, anal
e em grupo, 28%, 8% e 04% respectivamente. Tiveram RS 43%, sem
diferenca entre género (p=0,01) e com 37% até a idade de 18 anos. A 1* RS
foi acidental em 43%, com 74% a ocorrer com o namorado(a) e em 96%
porque ambos quiseram. A data da 1* RS, 89% utilizou o preservativo. Nos
jovens sexualmente activos, 85% referiu usar regularmente preservativo e/ou
pilula, 41% admitindo ter usado a pilula do dia seguinte (destes, 21% mais do
que uma vez). Houve um caso de interrup¢do voluntdria gravidez e um caso
de DST. Conclusées: Com as devidas limitacdes, este estudo veio revelar que
menos de metade dos inquiridos iniciou a sua vida sexual e fé-lo sobretudo a
partir dos 16 anos, sem diferencas de género. Mesmo a ocorrer de modo nio
planeado, a RS ¢ protegida na maioria das vezes quer na 1* vez quer nas
seguintes. Embora se tenham registado poucos casos de gravidez ou DST, a
percentagem de pilula do dia seguinte foi elevada. Em relacdo as restantes
praticas sexuais inquiridas, os filmes e os sites pornograficos assumiram
especial importincia na masturbagdo, com o sexo oral e anal a ndo serem
considerados formas de sexo (com os eventuais perigos de nio proteccao).

Palavras-chave: Jovens, prdticas sexuais, preservativo.

Arga - Gastrenterologia e Nutricdo

POS60- Obesidade infantil: Dois anos de experiéncia num Hospital
Distrital

Catarina Monteiro, Inés Pires, Sixto Martinez, Carmen Gan. Servico de
Pediatria do Hospital Sousa Martins (HDSM), Guarda.

Introducao: Portugal é o segundo pafs europeu com maior prevaléncia de
criangas com obesidade infantil/excesso de peso (31,5%). A obesidade nesta
idade associa-se a persisténcia da obesidade em adulto, implicando aumento
da morbilidade e mortalidade. O Servico de Pediatria do Hospital Distrital
Sousa Martins (HDSM) iniciou em Maio de 2005 consulta de Obesidade inte-
grando equipa multidisciplinar (médico pediatra, enfermeira, nutricionista,
psicdloga e assistente social) com objectivo de tratar e prevenir a obesidade,
através de intervencdo nutricional e comportamental. Objectivo: Avaliar
resultados obtidos na Consulta de Obesidade, HDSM, em criangas com obe-
sidade e excesso de peso, apds dois anos de seguimento. Material e
Meétodos: Analisaram-se, retrospectivamente, processos clinicos das criangas
com excesso de peso/obesidade exdgena seguidas na Consulta de Obesidade,
HDSM, apés dois anos de seguimento. Varidveis estudadas: idade, sexo, resi-
déncia, indice de massa corporal (IMC), parametros laboratoriais (colesterol-
total, HDL, LDL, insulinémia), TA, patologias associadas e evolugdo. Defi-
ni¢do de Excesso de peso/Obesidade segundo a International Obesity Task
Force: excesso de peso, IMC>p85 e p95, para o sexo e para a idade. Para
valores de TA utilizaram-se tabelas de percentis de pediatria. Perfil lipidico,
considerou-se: colesterol-total elevado se >150 mg/dl; LDL elevado se >100
mg/dl; HDL baixo se <40-50 mg/dl. A insulinémia foi considerada elevada se
>17 mUU/I. Resultados: No periodo referido referenciaram-se a consulta 81
criangas. Destas, 44 eram do sexo feminino (54%), 37 do sexo masculino
(45%). As idades estavam compreendidas entre os 5 e os 18 anos, sendo a ida-
de de 14 anos a mais prevalente (21%). Residiam numa zona rural 31 das
criangas (38%) e 50 numa zona urbana (62%). Apresentavam excesso de peso
15 criancas (18,5%) e obesidade 66 (81,5%). No estudo lipidico, encontrou-
se hipercolesterolémia com colesterol-total elevado em 26 (32%), hiper LDL
-colesterol em 14 (17%) e hipo HDL-colesterol em 20 (25%). Verificaram-se
valores elevados de insulinémia em 15 (19%). Quanto aos valores de TA, 14
criangas (17%) apresentavam valores considerados elevados para a idade e
para o sexo. Em 6 (43%) verificou-se normalizacdo dos valores com a dimi-
nuicdo do valor de IMC. Quanto as patologias associadas: asma/alergias em
9 criancas (11%), problemas osteoarticulares em 20 (25%), problemas psicos-
sociais em 22 (27%), apneia do sono em 2 (2%), ovdrios poliquisticos em 2
(2%), caries em 6 (7%) e sobreinfeccdo flingica axilar em 1 (1%). Houve uma
diminui¢do do IMC em 38 criancas (47%), em que destas, 14 (37%) passaram
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da classificagdo de obeso para excesso de peso, e 2 (5%) passaram de excesso
de peso para peso normal. Abandonaram a consulta 24 criangas (30%). Con-
clusdes: A adesdo das criancas ao tratamento da obesidade infantil é dificil,
devendo os pais e a escola ser parte obrigatéria do tratamento. Devido as
multiplas complicacdes que a obesidade infantil acarreta, realgamos: o papel
que os cuidados de satde primdrios poderdo ter na prevencdo da obesidade,
e que, embora o tempo de seguimento destas criancas seja ainda relativa-
mente curto, os resultados sdo positivos justificando-se a criac@o e incentivo
de consultas deste género.

Palavras-chave: Obesidade, infantil, complicacdes, tratamento, prevenc¢ao.

POS61- Os anos passam mas a obesidade fica... Casuistica de uma escola
do 1° ciclo do Ensino Basico

Dina Eiras', Sachondel Gouveia', Alexandra Gavino', Manuela Graga®, Joa-
quim G Marques®. 1- Servico de Pediatria, Hospital de Santarém; 2- Centro
de Sadde de Santarém.

Introducdo: A obesidade ¢ uma das epidemias do séc. XXI. H4 cada vez
mais individuos obesos e comegcam a sé-lo precocemente. Na idade pedid-
trica, o indice de massa corporal (IMC) deve ser relacionado com a idade e
sexo da crianga, através de tabelas de percentis (p): magreza IMC=<p5, peso
normal IMC>p5 e < IMC=p95. Objectivo: 1) determinar a prevaléncia de
excesso de peso e obesidade numa populac@o do primeiro ciclo e 2) comparar
resultados actuais com os obtidos na mesma escola anos antes. Material e
Meétodos: Estudo descritivo, transversal. Determinou-se o peso e estatura da
populacdo estudantil da Escola dos Combatentes, do primeiro ciclo do ensino
bésico, na cidade de Santarém, durante Maio de 2007. O processamento de
dados foi realizado com recurso ao programa SPSS 14.0. Resultados: Das
105 criangas da escola, 100 foram incluidas. 54% sdo do sexo feminino e
46% do sexo feminino. A média das idades (anos) é 7,98, minimo 6, maximo
12 e desvio padrdo (DP) 1,537. Tém nacionalidade portuguesa 82% das crian-
cas. A média de estaturas (cm) ¢ 133,97 minimo 112, mdximo 162 e DP
10,17. A média de peso (Kg) € 31,23, minimo 17, mdximo 57 e DP 8,259 (mé-
dia 30,81 no sexo feminino e 31,72 no sexo masculino). 2% das criancas sdo
magras, 72% tém peso normal, 14% excesso de peso (16% em 2003) e 12%
530 obesas (9% em 2003). No sexo feminino hd 11,1% de excesso de peso e
5,6% de obesidade (contra 18,8% e 4,16%, respectivamente, em 2003). No
sexo masculino hd 17,4% de excesso de peso e 19,6% de obesidade (contra
13,9% tanto de excesso de peso como de obesidade em 2003). Em quatro
anos a percentagem de criancas com excesso de peso nesta escola diminuiu
2% (em nimeros absolutos de 15 para 14 criangas) mas a obesidade aumen-
tou 3% (de 8 para 12 criangas). Conclusdes: Mais de um quarto (26%, n=26)
das criangas estudadas apresentam peso superior ao normal. Em 2003 eram
25,3%,n=23. Urge a aplicacdo de medidas efectivas no controle e preven¢io
desta epidemia.

Palavras-chave: Obesidade, excesso de peso, indice de massa corporal.

POS62- Uma causa rara de dor abdominal recorrente

Vania Martins', Miguel Fonte', Cristina Candido', Anténio Trindade', Berta
Bonet?, Carlos Enes’, JA Cidade-Rodrigues’, Fatima Dias'. 1- Servigo de
Pediatria do Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto Douro, EPE, Uni-
dade de Vila Real; 2- Servico de Cirurgia Pedidtrica do Hospital de Criangas
Maria Pia, Porto.

Introducdo: A dor abdominal recorrente € definida como trés ou mais
episddios de dor nos dltimos 3 meses, suficientemente intensa para interrom-
per a actividade quotidiana, em criangas acima dos 4 anos de idade. Ocorre
em 10% das criangas, com predominio no sexo feminino, sendo possivel
identificar uma causa organica apenas em 10% dos casos. A descoberta de
uma entidade orgénica rara, levou os autores a apresentar o caso que se segue.
Material e Métodos: Consulta de processo clinico e revisdo bibliografica.
Caso clinico: Crianca de 10 anos, do sexo feminino, sem antecedentes pato-
16gicos relevantes, com histéria de vérios episddios de dor abdominal hipo-
gastrica, por vezes associados a vémitos. Por se verificar, num deles, quadro
compativel com sub-oclusdo intestinal, € internada para investigacdo. O estu-
do radioldgico apontou para uma causa organica, motivo pelo qual foi sub-
metida a laparotomia que veio a revelar a presenca de uma duplicagdo intes-
tinal. Comentarios: As duplicacdes intestinais sdo anomalias congénitas
raras, habitualmente diagnosticadas durante os primeiros 2 anos de vida e,
muitas vezes, como achados intra-operatorios.

Palavras-chave: Dor abdominal recorrente, duplica¢io intestinal.
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POS63- Uma causa rara de enteropatia perdedora de proteinas
Margarida Figueiredo, Emilia Costa, Elizabete Coelho, Rosa Lima, Fernando
Pereira, Herculano Rocha. Unidade de Gastroenterologia, Hospital Central e
Especializado de Criangas Maria Pia, Porto.

Introducdo: Linfangiectasia é um distirbio linfitico raro que pode ser
primdrio ou secunddrio. A etiologia da linfangiectasia primdria € desconhecida
e nesta condi¢do varios 6rgdos podem ser afectados, desde o sistema gastro-
intestinal ao respiratdrio entre outros. Caracteriza-se por ectasia dos vasos lin-
faticos do sistema digestivo que podem levar inclusivamente a sua ruptura.
A apresentacdo € varidvel e os sintomas relacionam-se com o déficit de
proteinas, linfécitos, imunoglobulinas e md-absor¢do de lipidos. O quadro cli-
nico resulta em edema (que pode ser assimétrico), md evolugdo estaturo-pon-
deral e variados sintomas do foro gastro-intestinal. Caso clinico: Crianca do
sexo masculino referenciado a consulta externa aos 18 meses por hipertrofia do
membro inferior esquerdo. Antecedentes pessoais e familiares irrelevantes. Ao
exame objectivo foi constatada assimetria dos membros inferiores. Referéncia
a episdédios de distensdo abdominal e dejec¢des de caracteristicas diarreicas
(fezes semi-liquidas gordurosas) que se tornaram mais frequentes. Analitica-
mente, aos trés anos, apresentava hipoalbuminemia, hipogamaglobulinemia
com restante estudo analitico sem alteracdes (hemograma, enzimas hepdticas e
funcdo renal). Efectuada endoscopia digestiva alta com bidpsia que revelou
alteragdes da mucosa duodenal compativel com linfangiectasia intestinal.
Iniciou dieta hiperproteica com baixo teor de dcidos gordos de cadeia-longa e
suplementac@o com triglicerideos de cadeia média. Até aos 6 anos manteve
episodios de diarreia e distensdo abdominal; teve também necessidade de
perfusdes regulares de albumina. Desde entdo assintomdtico e sem registo de
alteragdes clelectroliticas ou proteicas significativas apesar de ter cometido
alguns erros dietéticos. A densitometria dssea ¢ normal para a idade. Conclu-
soes: O diagndstico foi feito com base na clinica, endoscopia digestiva alta e
imagens histolégicas da bidpsia. Apesar do envolvimento da mucosa intestinal
a crianga teve boa resposta a dieta hiperproteica. Actualmente ¢ um adolescente
de 16 anos com um QI normal, frequenta o 11" ano com aproveitamento esco-
lar razodvel. Apesar de manter edema assimético da face e membros tem um
estilo de vida semelhante aos adolescentes sauddveis da sua idade.

Palavras-chave: Enteropatia, linfangiectasia intestinal primaria.

POS64- Hipertensdo portal secundaria a trombose da veia porta: a
importéancia do diagnostico precoce

M?® Céu Espinheira', Catarina Ferraz', Ana Maia', Susana Pissarra’, Miguel
Campos’, Jean de Ville de Goyet*, Jorge Amil Dias’, Eunice Trindade’. 1-
Servigo de Pediatria Médica, UAG-MC, Hospital S. Jodo, Porto; 2- Servico
de Cirurgia Pedidtrica, UAG-MC, Hospital S. Jodo, Porto; 3- Unidade de
Gastroenterologia Pedidtrica, UAG-MC, Hospital S. Jodo, Porto; 4- Cliniques
Universitaires Saint Luc, Bruxelas.

Introducio: A hipertensdo portal secunddria a trombose da veia porta, apesar
de pouco frequente, constitui uma causa importante de morbilidade em idade
pedidtrica. O diagndstico e a referenciacdo precoces sdo imperativos dada a
possibilidade de terapéutica cirtirgica curativa, com a realizacdo de shunt
meso-Rex. Caso clinico: Lactente, sem antecedentes pessoais relevantes,
com esplenomegalia observada aos 5 meses de idade em contexto febril com
24 horas de evolugdo e cuja persisténcia conduziu a investigacdo etioldgica.
O estudo analitico ndo revelou alteragdo do hemograma nem dos marcadores
bioquimicos de citdlise nem de colestase, estando a funcdo sintética hepatica
normal. A ecografia com estudo doppler confirmou a existéncia de espleno-
megalia homogénea, hepatomegalia com ecoestrutura ligeiramente hetero-
génea, circulagdo colateral no territdrio gdstrico e trombose da veia porta. A
endoscopia alta mostrou varizes esofdgicas grau I/II. No sentido de avaliar a
possibilidade de tratamento cirdrgico efectuou-se estudo de trombofilia
(normal), bidpsia hepatica (alteracdes inflamatérias inespecificas e fibrose
portal ligeira) e angio TAC que demonstrou recesso de REX patente. A crian-
¢a foi submetida a intervencao cirtirgica com realizacdo de shunt meso-Rex
(mesentérico portal) aos 12 meses de idade. Um ano apds a cirurgia observou-
se regressao da esplenomegalia, encontrando-se o shunt permedvel.
Conclusdes: A esplenomegalia na idade pediatrica pode constituir a forma de
apresentacdo de multiplas entidades nosoldgicas com implicagdes prognds-
ticas diversas. A sua persisténcia obriga a um criterioso diagndstico diferen-
cial. A reconstitui¢do atempada do fluxo hepdtico normal através da realiza-
¢do do shunt meso-Rex tem impacto no progndstico, permitindo a regressao
de alteracdes estabelecidas e evitando complicagdes resultantes da hiperten-
sdo portal de longa durac@o (hiperesplenismo, hemorragia digestiva e altera-
¢oes do parénquima hepdtico).
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Palavras-chave: Esplenomegalia; hipertensdo portal; trombose da veia
porta; shunt meso-Rex.

POSG65- Quisto do colédoco: experiéncia de 10 anos

Andrea Dias, Susana Loureiro, M* Francelina Lopes, Aurélio Reis, Isabel
Gongalves. Consulta de Hepatologia e de Cirurgia Pedidtrica, Hospital Pedid-
trico de Coimbra (HPC).

Introducdo: O quisto do colédoco (QC) é uma anomalia congénita rara da
via biliar. A triade cldssica de apresentac@o consiste em ictericia, dor e massa
abdominal. Recomenda-se a excisdo completa do quisto, dado o risco de
colangiocarcinoma na idade adulta. Caracterizac@o dos casos de QC diagnos-
ticados na nossa instituicdo. Material e Métodos: Andlise retrospectiva dos
processos clinicos das criangas com diagnostico de QC, entre Janeiro de 1997
e Dezembro de 2006, relativamente a clinica de apresentacdo, diagndstico,
terapéutica e seguimento. Resultados: Nos tltimos 10 anos (A) foram
seguidos no HPC 8 casos de QC (7 raparigas, 1 rapaz). A idade média de
diagnéstico foi de 4A e 5 meses (M) (minimo=13M; médximo=9A). Os princi-
pais sintomas de apresentac¢do foram ictericia (n=3), nas crian¢as mais novas,
e dor abdominal (n=4), nas mais velhas. Um caso foi diagnosticado inciden-
talmente, por ecografia, no seguimento pds-cirtrgico de um diafragma
duodenal e outro apresentou-se com quadro de peritonite por rotura da via
biliar. Desde a apresentacdo até ao diagndstico decorreu em média 1A (mini-
mo=2 semanas, maximo=7A). O diagndstico foi evocado em todas as
criangas por ecografia. O tipo anatémico referido nos 8 casos foi o tipo I.
Todas as criangas foram submetidas a excisdo do QC com hepaticojejunos-
tomia em Y-de-Roux. Em 5 dos casos havia sinais de colecistite (sub-agu-
da/crénica) na peca operatéria. Num dos casos havia sinais histolégicos de
cirrose biliar secunddria e em 2 fibrose portal. O tempo de seguimento variou
entre 1A e 10A (média=5A). Duas criancas abandonaram a consulta 2A apés
a cirurgia. Das restantes, 5 estdo sem queixas e sem alteracdes ecogréficas.
Uma crianga iniciou dor abdominal recorrente 4A apds a cirurgia. Foi re-ope-
rada por litiase biliar (8A apés 1* cirurgia), com boa evolugao posterior. Con-
clusdes: O QC constitui uma patologia rara, mais frequente no sexo femi-
nino. Os sintomas de apresentacdo dependem da idade: a ictericia prevalece
nas idades mais jovens e a dor abdominal nas mais velhas. A trfade cldssica
nao foi observada em nenhum dos casos. A ecografia é fundamental para afir-
mar/excluir o diagndstico. Outros exames imagioldgicos sé raramente tém
indicacdo.

Palavras-chave: Quisto do colédoco, dor abdominal, ictericia, ecografia.

POS66- Distensdo abdominal de causa inesperada
Sofia Fernandes, Ricardo Ferreira, Susana Almeida, Miguel Félix, Francelina
Lopes. Hospital Pedidtrico de Coimbra.

Introducio: A distensdo abdominal é um sinal acompanhante de vdrias pato-
logias do foro gastrointestinal, nomeadamente sindromes de ma absorcéo,
como € o caso da doenga celiaca. Por outro lado, os anticorpos anti-gliadina
tém baixa especificidade, originando falsos positivos, no diagndstico desta
doenca. Apresenta-se um caso de distensdo abdominal marcada, com anticor-
pos anti-gliadina positivos, no qual foi excluida a doenca celiaca e foi diag-
nosticada uma etiologia inesperada. Caso clinico: Menino de 16 meses
de idade, enviado a consulta de Gastrenterologia do Hospital Pedidtrico de
Coimbra por suspeita de doenga celiaca, com base em distensdo abdominal
importante e anticorpos anti-gliadina positivos. Internamento aos 16 dias de
vida por suspeita de sépsis, sem pneumonia e com hemoculturas negativas.
Por vémitos, fez transito esofagogastroduodenal que revelou refluxo gastro-
esofdgico. Antecedentes de vdrias bronquiolites (n=6), com necessidade de
internamento em apenas um dos episodios. Até a data tinha sido efectuada
investigacdo alargada, que se revelou negativa (clister opaco, ecografia
abdominal, estudo alergolégico). Na consulta de Gastrenterologia, constatou-
se que a distensdo abdominal era notada desde o periodo neonatal, sem res-
posta a evic¢do da lactose e de proteinas do leite de vaca. A distens@o abdo-
minal apresentava flutuacdes ao longo do dia, sendo muito menor ao acordar,
sugerindo aerofagia. Apresentava dificuldades alimentares (engasgamentos)
que tinham motivado miltiplas mudangas de biberdes e de tetinas. O cres-
cimento era normal. Ao exame objectivo salientava-se marcada distensao
abdominal, por aparente aerocolia, sem visceromegdlias, nem sinais de
hipertensdo portal ou ascite. Foi evocado o diagndstico de fistula traqueo-
esofdgica em H, confirmada por broncofibroscopia e transito gastro-esofa-
gico. Foi excluida doenga celiaca com base em anticorpos antitransglutami-
nase tecidular e anti endomisio negativos. Foi submetido a cirurgia para cor-



reccdo da fistula, que decorreu sem intercorréncias. Melhoria franca da dis-
tensdo abdominal e das dificuldades alimentares.

Palavras-chave: Distensdo abdominal, anticorpos anti-gliadina, fistula
traqueo-esofagica.

POS67- Doenca de Wilson: a propésito de dois casos clinicos
A Vasconcelos, PS Lemos, M L Torre.

Introducio: A Doenca de Wilson é uma entidade clinica rara, autossémica
recessiva, em que a diminuicdo da sintese de ceruloplasmina origina a acu-
mulagdo secunddria de cobre no figado, olhos, SNC e rins. A apresentagdo
clinica ocorre entre os 5 e os 20 anos com sintomatologia diversa, desde a
elevacdo assintomdtica das transaminases até a insuficiéncia hepdtica e/ou
com manifestagdes neurolégicas. Apresentam-se duas criangas referenciadas
a consulta de gastrenterologia por elevacdo persistente dos valores das transa-
minases em andlises de rotina. Caso 1: Menino de 7 anos, raca caucasiana,
antecedentes familiares irrelevantes, € referenciado por elevacdo persistente
das transaminases registadas em diversas andlises nos 18 meses prévios a
consulta (AST: 134 UI/L, ALT:353 UI/L e GGT:61 UI/L). Ao exame objec-
tivo apresentava discreta hepatomegadlia, confirmando-se esteatose hepdtica
ecograficamente. Os estudos seroldgicos e de doenca hepdtica autoimune
foram negativos. Da restante investigacdo salienta-se baixa ceruloplasmina
sérica: 2 mg/dL (normal:20mg/dL); elevada excrec@o urindria de cobre:182
mcg/24h (normal:<20mcg/24h); cobre no tecido hepdtico de 1771 mcgCu/g
com exame histolgico de biopsia hepdtica revelando fibrose porta-porta e
esteatose severa de predominio macrovacuolar e ligeiro infiltrado
inflamatdrio crénico compativeis com Doenga de Wilson. Caso 2: Menina de
7 anos, raca caucasiana, antecedentes familiares irrelevantes, com elevagdo
mantida das transaminases nos 10 meses prévios a referenciacdo (AST: 99
UI/L, ALT:213 UI/L, GGT:122) e esteatose hepdtica. Assintomdtica e com
hepatomegdlia discreta ao exame objectivo apresentou estudo seroldgico e de
doencas hepdticas autoimunes negativo e baixa ceruloplasmina sérica:7
mg/dL. A restante investigacdo revelou inicialmente normal excre¢@o urindria
de cobre 8 mcg/24h (normal:<20mcg/24h) com elevagdo posterior para 66
mcg/24h. O diagndstico foi confirmado com cobre no tecido hepético de 950
mcgCu/g e exame histolégico revelando fibrose dos espacgos porta e esteatose
mista de grau marcado. Conclusoes: Estes dois casos ilustram a importancia
da investigagdo complementar da elevagdo persistente das transaminases em
criangas assintomdticas ja que o diagnéstico precoce da doenca de Wilson e
a rapida instituicdo terapéutica sdo fundamentais a fim de evitar a progressao
da doenca e suas complicacdes.

Palavra-chave: Doenca de Wilson; ceruloplasmina; cobre; transaminases

POS68- Videocapsula endoscépica: Novo papel no diagnéstico de
diverticulo de Meckel

Miguel Costa', Henedina Antunes', Manuela Alves', Artur Machado?, Susana
Lopes?, Raquel Gongalves?, Nisalda Rosa’, Mesquita Rodrigues®, Guilherme
Macedo®. 1- Consulta de Gastrenterologia e Unidade de Adolescentes, Servi-
¢o de Pediatria, Hospital de Sdo Marcos; 2- Servi¢o de Gastrenterologia, Hos-
pital de Sdo Marcos; 3- Servico de Cirurgia, Hospital de Sdo Marcos. Braga.

Introducdo: O diverticulo de Meckel (DM) resulta de um encerramento
incompleto do canal onfalo-mesentérico. E a anomalia congénita do tracto gas-
trointestinal mais frequentemente detectada. Tem uma incidéncia de aproxi-
madamente 2%, com uma razao sexo masculino: feminino de 2:1. Localiza-se,
quase invariavelmente, no bordo anti-mesentérico do ileo. Habitualmente é
assintomadtico, no entanto, 2-5% dos casos desenvolvem uma complicac@o ao
longo da vida. As complica¢cdes mais frequentes sdo: a hemorragia, a oclusdo
intestinal, a inflamacao (diverticulite) e a perfuracdo. A hemorragia, em parti-
cular, ¢ uma complicacdo comum. Geralmente € indolor e resulta de uma ulce-
racdo da mucosa ileal adjacente a mucosa géstrica ectdpica, produtora de
4cido. A videocdpsula endoscdpica (VE) é um meio complementar de diagnds-
tico recente que permite de forma pouco invasiva, e mesmo na auséncia de
hemorragia activa, visualizar o DM. O objectivo deste trabalho €, através do
relato de dois casos clinicos, demonstrar a aplicabilidade, eficicia e seguranca
da V.E. no diagnéstico de DM. Casos clinicos: Dois adolescentes do sexo
masculino, com 14 anos, previamente sauddveis, com DM, cuja apresentacdo
clinica, evolugio e orientacao terapéutica foram similares. Em ambos os casos
a apresentacdo foi de hemorragia digestiva baixa (hematoquézia), com anemia
e repercussdo no estado geral. Foram realizadas endoscopia digestiva alta e
baixa, sem identificacdo do ponto de partida hemorrdgico mas com visua-
lizagdo de sangue digerido ao nivel do célon, fazendo suspeitar de possivel
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origem no intestino delgado. Posteriormente, efectuou-se estudo com VE
(video disponivel) tendo-se identificado, em ambos os casos, imagem compat-
ivel com DM ao nivel do ileo. Procedeu-se, entdo, a enterectomia segmentar
com exérese do diverticulo e resolucdo do quadro. Conclusdes: A realizagdo
de VE urgente nestes doentes permitiu, de forma rdpida, diagnosticar a
patologia em causa. Assim, foi possivel instituir precocemente o tratamento
cirdrgico definitivo, com estabilizacdo clinica e ndo foi necessdrio recorrer a
outros meios auxiliares de diagndstico com sensibilidades e especificidades
menores e que requerem hemorragia activa para o diagndstico. A VE € um
meio complementar de diagndstico seguro, bem tolerado e com alta sensi-
bilidade no diagndstico de patologia do intestino delgado. A sua utilizagdo em
idade pedidtrica ¢ recente, com seguranca e eficdcia demonstradas, particular-
mente, na adolescéncia.

Palavras-chave: Diverticulo de Meckel; videocdpsula endoscépica; adoles-
centes; hematoquézia.

POS69- Gastroenterite eosinofilica
Nuno Ferreira, Vania Machado, Helena Silva, Henedina Antunes. Hospital
Sdo Marcos, Braga.

Introducio: A gastrenterite eosinofilica ¢ uma entidade clinica rara em idade
pedidtrica, sendo a sua apresenta¢do como enteropatia perdedora de proteinas
ainda menos habitual. Caso Clinico: TAC, sexo feminino, 5 anos com histéria
de dor abdominal peri-umbilical com 1 més e meio de evolugdo, que interfe-
ria com a actividade normal, sem vomitos ou diarreia. Doze dias antes do diag-
ndstico endoscdpico recorreu ao SAP por edemas palpebrais tendo tido alta.
Trés dias depois recorre ao SU do H.S.Marcos por vomitos e edemas palpe-
brais. Hemograma e bioquimica sem altera¢des; teve alta com anti-histami-
nico. Nesse mesmo dia recorreu novamente por vomitos hemdticos. Apresen-
tava discreto edema infra-palpebral, sem proteindria. Foi informada a mée que
ndo seria necessdrio realizar EDA devido aos vomitos hematicos, que seriam
por provdvel protusdo da mucosa gdstrica, mas que seria necessdrio
doseamento de albumina e imunoglobulinas por provdvel enteropatia exsu-
dativa por gastrenterite eosinofilica e, nesse caso, endoscopia para confirma-
¢30. A mae optou por realizar estes exames na consulta do dia seguinte com a
médica assistente que a tinha observado nessa manhd. Por confirmagdo de
hipoproteinémia 3,33 g/dl e hipoalbuminémia 2,03g/dl foi efectuada EDA.
Quando da puncdo venosa para anestesia apresentava 9800 leucécitos com
3,6% de eosindfilos, hipoproteinémia; 3,6 g/dl e hipoalbuminémia 2,0 g/dl,
IgE total 3,76, IgA 23, IgG 247, IgM 75 mg/dl. A endoscopia digestiva alta
revelava edema da mucosa géstrica com zonas despapiladas e tlceras aftides
e proeminéncia da prega do antro por provavel gastroenteropatia eosinofilica.
Teve alta, apds acordar com prednisolona 1 mg/kg/dia e Consulta de GP. O
exame anatomopatolégico confirmou o diagnéstico. Ap6ds 6 dias de terapéu-
tica: sem edemas, proteinas totais 6,0 g/dl e albumina 3,7 g/dl. Conclusdes:
Esta patologia rara na crianca estd associada a eosinofilia do sangue periférico
em até 80% dos casos mas esta ndo € necessdria para o diagndstico como se
verificou. Apesar da raridade da enteropatia perdedora de proteinas esta
hipétese deve ser colocada em crianca com edemas por hipoalbuminemia
quando ndo h4 proteintiria nem insuficiéncia hepdtica. E tipica a hipogamaglo-
bulinemia severa com IgA, de peso molecular superior poupada, traduzindo a
perda pela mucosa de proteinas de mais baixo peso molecular.

Palavras-chave: Gastroenterite eosinofilica, enteropatia exsudativa,
hipoalbuminémia, hipogamaglobulinémia.

POS70- Hepatite auto-imune, alopecia areata e distrofia ungueal: uma
rara associacio

Claudio Alves', Pedro Mendes', Vasco Sousa Coutinho?, Adilia Costa’, Ana
Isabel Lopes'. 1- Unidade de Gastrenterologia Pedidtrica, HS*M?; 2- Servico
de Dermatologia, HS*M?; 3- Servico de Anatomia Patolégica, HS*M®. Lisboa.

Introducdo: As manifestacdes extra-hepaticas do foro dermatoldgico asso-
ciadas a doenca hepética auto-imune, embora reconhecidamente raras, poderdo
assumir alguma relevancia clinica, quer pela possibilidade de precederem as
manifestagdes de doenga hepética, quer pelo potencial de regressdo sob terapéu-
tica imunossupressora. Caso clinico: Adolescente com o diagndstico de hepa-
tite auto-imune de tipo 1 (anticorpos ANA e SMA positivos), estabelecido aos
11 anos de idade, associado a presenca de extensas dreas de alopecia areata e de
distrofia/hipoplasia ungueal, precedendo em vdrios anos o reconhecimento do
envolvimento hepdtico. A doenga hepatica foi detectada na sequéncia de ava-
liag@o analitica por histdria de cansaco fécil com 5 anos de evolucdo (AST/ALT
10xNL). A bidpsia hepdtica evidenciou fibrose portal; necrose hepatocelular
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focal com alteracdes degenerativas dos hepatdcitos, moderada inflamagdo linfo-
plasmocitdria e alguns polimorfonucleados neutrdfilos e eosindfilos; aspectos
regenerativos focais das trabéculas e proliferacdo ductular. Foi instituida tera-
péutica com prednisolona e azatioprina, com subsequente normalizacio
enzimdtica. Ndo se constatou a presenca de outras manifestacoes de foro auto-
imune (pesquisa de outros auto-anticorpos especificos de orgdo, incluindo anti-
tiroideus e anti-transglutaminase negativa). Ao longo do periodo de 4 anos de
seguimento, a doenca hepética manteve-se em remissdo (AST/ALT NL ou <
2xNL), tendo-se constatado paralelamente progressivo crescimento ungueal e
melhoria da alopécia (repovoamento capilar de todas as dreas atingidas).
Recentemente, no entanto, associado a transitdria elevacdo enzimadtica
(AST/ALT) que reverteu com aumento de imunossupressao, assistiu-se a novo
surto de alopécia focal (em regressdo). Conclusoes: Tanto quanto é do nosso
conhecimento, apenas dois casos da associagdo hepatite auto-imune e alopécia
(um dos quais igualmente associado a alteracdes ungueais) foram reportados
recentemente na literatura (1,2). Ambos ocorreram em idade pedidtrica, embora
diferentemente do presente caso, associando-se a presenca de anticorpos anti-
LKM, tendo-se igualmente assistido a uma melhoria da alopecia apds institui-
¢do da terapéutica imunossupressora. Constituindo a alopecia areata uma das
mais frequentes manifestagdes dermatolégicas de auto-imunidade, salienta-se a
importancia do reconhecimento desta associac@o, o que poderd permitir o diag-
nostico e tratamento precoces da doenca hepdtica auto-imune, com potencial
beneficio na evolucao clinica das manifestacoes cutaneas. 1.J Hepatol 1990;10:
364-9; 2. J Pediatr Gastroenterol Nutr1991;12:288-90.

Palavras-chave: Hepatite auto-imune, alopecia areata, distrofia ungueal.

POS71- Colite ulcerosa. Uma evolucao pouco comum

Ana Mariano, Cristina Borges', José Cabral>. 1- Servico de Cirurgia
Pedidtrica; 2- Unidade de Gastrenterologia Pedidtrica. Hospital de Dona
Estefania, Lisboa.

Introducao: A colite ulcerosa (CU) € um processo inflamatdrio crénico recor-
rente, que afecta exclusivamente o c6lon em extensdo varidvel, com predo-
minio distal, cardcter continuo e que se caracteriza histologicamente pela pre-
senca de ulceracdo, hemorragia, edema e regeneracdo epitelial. A inflamacgdo
afecta exclusivamente a mucosa, excepto em determinadas situagdes, como o
megacdlon téxico, em que pode estender-se a camada muscular. A forma mais
comum de extensdo da CU ¢ a pancolite em 60% dos casos, limitando-se ao
c6lon esquerdo em 25% e afectando exclusivamente o recto em 15%. O pico
mdximo de incidéncia na idade pedidtrica ocorre entre os 10 e 14 anos. Caso
clinico: Adolescente, etnia cigana, 16 anos de idade, com o diagndstico de
doenga inflamatéria intestinal (DII) desde os 14 anos, na sequéncia de quadro
de dor abdominal nos quadrantes inferiores, tenesmo e hematoquézias. A
colonoscopia e histologia iniciais foram consistentes com colite ulcerosa (CU).
Ap6s o diagnéstico foi medicada com prednisolona e mesalazina, com
deficiente resposta clinica, sendo internada dois meses depois por agudizacdo
da CU. Trés meses apds o diagndstico, iniciou terapéutica imunossupressora
com azatioprina, mantendo uma mad resposta, sendo reinternada passados
quatro meses, por quadro de sub-oclusdo intestinal. A TAC abdomino-pélvica
e o controlo evolutivo por ultrassonografia, revelaram infiltracdo inflamatéria
transmural extensa e abcessos parietais a nivel do célon transverso e sigmoi-
deu, condicionando estenose parcial. Por manutenc@o de quadro clinico, apesar
de terapéutica médica, foi submetida dois meses depois (nove meses apés o
diagndstico) a colectomia subtotal, com encerramento do coto rectal e monta-
gem de cecostomia. Em Junho de 2007 (dois anos apds o diagnéstico) foi feita
a reconstrugdo do transito intestinal com anastomose ileoanal e montagem de
bolsa em J. Actualmente encontra-se estdvel, com nutri¢do entérica exclusiva
e com transito intestinal estabelecido. Conclusdes: Nesta situacdo, a indica¢do
cirdrgica foi a colite refractdria, sendo a colectomia total com anastomose
ileoanal curativa. Outras indica¢des para cirurgia sdo o megac6lon toxico, a
perfuracdo, a hemorragia massiva e a profilaxia do cancro. Destaca-se a
importancia deste caso pela sua evolugdo pouco comum.

Palavras-chave: Colite ulcerosa, sub-oclusio intestinal, colectomia total.

,

Area - Nefrologia

POS72- Vilvulas da uretra posterior associadas a fistula uretroperineal.
Caso clinico

Sandra Rebimbas', Mdrcia Cordeiro', Céu Rosinha’, Armando Reis®, Graga
Ferreira', Eduarda Marques'. 1- Servico de Pediatria, Centro Hospitalar V.N.
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Gaia; 2- Servico de Cirurgia Pedidtrica, Centro Hospitalar V.N. Gaia; 3-
Servico de Urologia, Hospital Maria Pia, Porto.

Caso clinico: Crianca de 3 anos de idade, fruto de gestacdo vigiada e sem
intercorréncias, a qual foi detectado, no primeiro dia de vida, orificio retroes-
crotal na linha média do perineo com saida de urina. Realizou-se CUMS com
fistulografia aos 13 dias de vida que revelou vdlvulas da uretra posterior com
fistula uretroperineal. Efectuou-se fulguracdo das vélvulas da uretra posterior
por duas vezes, sem resolugdo espontinea da fistula uretroperineal. Aos 2
anos de idade foi submetido a fistulectomia, estando desde entdo assinto-
matico. Verificou-se ao exame histolégico tratar-se de fistula uretroperineal
parcialmente delimitada por epitélio do tipo transicional. A associa¢do das
vélvulas da uretra posterior com fistula uretroperineal € rara, e a fulguracdo
das vdlvulas da uretra posterior pode ndo resolver por si a fistula, como no
caso relatado em que foi necessdrio realizar fistulectomia.

Palavras-chave: Vilvulas da uretra posterior, fistula uretroperineal.

POS73- Avaliacio terapéutica na consulta de enurese
S Saraiva, A Aguiar, G Oliveira, Eduarda Cruz. Departamento de Pediatria,
Hospital Pedro Hispano, Matosinhos.

Introducfo: A enurese nocturna monossintomdtica primdria define-se como
uma mic¢do normal involuntdria durante a noite, sem sinais de instabilidade
vesical associados, apds os cinco anos de idade. O diagnéstico € feito quando
ocorrem perdas urindrias pelo menos cinco noites por més. Material e Méto-
dos: Enquadrado na consulta de nefrologia pedidtrica do HPH, durante 12
meses (Abril 2005 a Abril 2006) foram observadas 84 criancas com enurese
nocturna. O objectivo deste estudo é a avaliacdo da resposta terapéutica
obtida ao fim de um ano de seguimento das criancas referenciadas pela pri-
meira vez por enurese nocturna monossintomatica, através da consulta retros-
pectiva dos processos clinicos. O tratamento realizado assenta na implemen-
tacdo de medidas educacionais, na terapéutica farmacolégica com desmo-
pressina e no uso do alarme sonoro. A resposta foi classificada como cura (<1
noite molhada/més durante 6 meses apds suspensdo do tratamento), melhoria
(redugdo em = 50% do niimero de noites molhadas), mesmo estado (reducdo
em < 50% do nimero de noites molhadas), bem sob tratamento (<1 noite mo-
Ihada/més sob tratamento) e recidiva (recaida apds suspensdo do tratamento).
Resultados: Das 84 criancas referenciadas, 57.14% foram incluidas no
estudo por apresentar enurese nocturna monossintomdtica. A maioria per-
tence ao sexo masculino (70.83%). Apesar de 60.42% ser referenciado preco-
cemente (< 8 anos de idade), 16.66% sio referenciados ja na fase da adoles-
céncia. Obteve-se um caso de cura apenas com medidas educacionais. Os
resultados obtidos foram mais satisfatérios aquando da associagdo da desmo-
pressina com o alarme, comparativamente com a desmopressina isolada: cura
(25vs19.35%), melhoria (25vs22.58%), bem sob tratamento (8.33vs3.23%),
mesmo estado (33.33vs12.90%) e recidiva (0.00vs16.13%). A taxa de aban-
dono foi também significativamente menor na associagdo terapéutica
(8.33vs25.81%). Conclusdes: A terapéutica combinada parece ter melhores
resultados do que a monoterapia. O facto do nosso hospital dispor de 15 alar-
mes, que podem ser fornecidos as nossas criangas parece ser uma mais valia,
atendendo que muitas familias ndo o poderdo adquirir pelo preco considerado
elevado para muitos. Serd importante alargar o periodo de seguimento para
aperfeicoar conclusdes.

Palavras-chave: Enurese nocturna monossintomadtica, desmopressina, alar-
me Sonoro.

POS74- Cistiniiria: Uma causa de nefro/urolitiase

Susana Rocha', Sofia Deuchande’, Carla Simao®, Margarida Almeida’. 1-
Servigo de Pediatria do Hospital Nossa Senhora do Rosario EPE, Barreiro; 2-
Servigo de Pediatria do Hospital Sao Francisco Xavier, Lisboa, 3- Unidade de
Nefrologia Pedidtrica da Clinica Universitaria de Pediatria, Hospital de Santa
Maria, Lisboa.

Introducio: A cistintria é uma causa rara de litfase renal, contribuindo para
6-8% dos casos de nefro/urolitiase na crianca. E uma doenga autossémica
recessiva que consiste num defeito no transporte transepitelial de cistina e
aminodcidos dibdsicos, com expressdo a nivel renal (tubo contornado pro-
ximal) e intestino delgado (jejuno), levando a maior excregdo de cistina na
urina. O diagnéstico faz-se pela quantificacdo do valor de cistina urindria. A
abordagem terapéutica requer hiperhidratagdo, alcalinizacdo da urina,
reducdo do aporte oral de sédio e alimentos ricos em cistina e eventualmente
o recurso a farmacos. Material e Métodos: Populacdo de doentes pedidtricos



com o diagnéstico de nefro/urolitiase e excrecdo urindria aumentada de cis-
tina. Define-se uma excre¢do aumentada quando o valor doseado € superior
a 300 mg/L. Resultados: Apresentam-se trés casos clinicos. O primeiro ¢ um
lactente que aos cinco meses de idade recorre ao hospital por quadro de
hematiria. A ecografia renal e vesical evidenciou a presenca de litiase renal
bilateral. O segundo caso manifestou-se por infec¢dio urindria (cistite) aos 14
anos de idade. A ecografia renal efectuada revelou nefrolitiase bilateral. O
ultimo caso € um rapaz de 14 anos de idade, proveniente de Angola, com his-
téria de infecgdes urindrias de repeticdo e que se apresenta com quadro de
insuficiéncia renal crénica. Na investigacdo etioldgica confirma-se também a
presenca de litfase renal bilateral. Conclusdes: Esta ¢ uma doenga com
expressdo varidvel, cujas manifestagoes clinicas podem ser evidentes desde o
periodo neonatal ou manter-se silenciosa, manifestando-se mais tarde sob a
forma de insuficiéncia renal crénica, tornando-se necessario considerar este
diagnoéstico durante a investigagdo de causas de nefro/urolitiase.

Palavras-chave: Cistinuria, nefrolitiase.

POS75- Sindrome nefrético congénito. Caso clinico
Tiago Correia, Ménica Tavares, Licia Gomes, Guilhermina Reis, Paula
Matos.

Introducao: O sindrome nefrético congénito (SNC) € uma entidade clinica
rara, caracterizada pelo aparecimento de proteintria maciga e edemas nos pri-
meiros trés meses de vida. Pode ser classificado como primdrio ou secun-
dério. O tipo finlandés é a forma primdria mais prevalente, resultando de
mutagdes que envolvem genes codificadores de proteinas de adesdo como a
podocina e a nefrina tendo, geralmente, um padrdo de hereditariedade autos-
somico recessivo. Em relagdo as formas secunddrias, estas podem ser resul-
tantes de patologia infecciosa pré ou pés-natal, nomeadamente pelos agentes
do grupo TORCH ou associadas patologias como o lupus eritematoso sisté-
mico infantil. Caso clinico: Lactente de nove meses, filho de pais jovens,
consanguineos; as serologias do terceiro trimestre eram desconhecidas; ndo
apresentando outros antecedentes familiares ou pessoais relevantes. Foi leva-
do ao Servico de Urgéncia aos dois meses de vida por um quadro de diarreia
e vomitos com 24h de evolucdo, tendo sido constatada a presenca de glicosu-
ria e proteintria que, mais tarde, se demonstrou ser nefrética. Na investigacao
etioldgica realizada, documentou-se uma infec¢do aguda por Citomegalo-
virus (CMV) mas, apesar do tratamento etiol6gico instituido, o quadro clinico
manteve-se. O estudo genético realizado posteriormente permitiu identificar
uma mutacdo no intrdo nove do gene NPHS-1, estabelecendo-se o diagnds-
tico de SNC de tipo finlandés. Ndo existindo tratamento curativo, iniciou
medidas de suporte que foram, até a data, bem sucedidas. Estabeleceu-se um
esquema de reposicdo de albumina e imunoglobulinas com espagamento pro-
gressivo das perfusdes, bem como tratamento farmacoldgico com captopril e
indometacina. Foi ainda necessdrio iniciar tratamento de substituicdo com
hormonas tiroideias e vitamina D activa. Sendo o CMV um agente etiolégico
possivel de SN congénito secunddrio, a descri¢do da sua presenca no contex-
to de uma forma primdria ndo € inédita na literatura. Alerta-se para este poten-
cial factor de atraso no diagnéstico assim como descrever as op¢des terapéu-
ticas e a evolucdo clinica e analitica verificada.

Palavras-chave: Sindrome nefrético congénito tipo finlandés, Citome-
galovirus.

POS76- Pielonefrite focal (nefrénia lobar)

Mafalda Paiva, Isabel Castro, Judite Batista. Unidade de Nefrologia, Servico
2, Hospital Dona Estefania (HDE), Centro Hospitalar de Lisboa Central,
EPE.

Introducao: A nefrénia lobar corresponde a uma infeccdo bem localizada no
parénquima renal sem liquefac¢do. E uma patologia rara e exige uma anti-
bioterapia agressiva pelo risco de evoluir para abcesso. O diagndstico é
radiolégico. Caracterizar os doentes com o diagndstico de nefrénia e avaliar
a evolucdo e o progndstico. Material e Métodos: Andlise retrospectiva dos
processos clinicos dos doentes seguidos pela Unidade de Nefrologia do HDE
entre Fevereiro de 1995 e Fevereiro de 2007 com o diagndstico de nefrénia.
Resultados: Identificados 11 doentes, mediana de idades de 6,3 anos (min -
3 meses; max - 16,7 anos), 7 do sexo feminino, 2/11 com antecedentes pes-
soais de patologia nefro-urolégica. A data do diagndstico todos tinham febre
elevada, 5 dor lombar e 6 véomitos. Analiticamente 9/11 tinham leucocitose,
10/11 PCR aumentada e leucocitiria. A urocultura foi estéril em 3 casos. A
ecografia renal revelou uma imagem hiperecogénica em 9 e hipoecogénica
em 2 dos doentes; o eco-doppler renal realizado em 7/11 mostrou hipovascu-
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larizacdo em 4 e foi normal 3; 2/11 fizeram TAC com confirmacdo do diag-
nostico de nefrénia, sendo uma de focos multiplos. Todos os doentes inicia-
ram antibioterapia endovenosa com uma mediana da duragéo total de 17 dias
e a média de dias de defervescéncia foi de 2,5. Todas as uroculturas de
controlo foram negativas. A data da alta, a ecografia realizada em 10 dos
doentes estava: normal em 3, melhor em 3 e sobreponivel a inicial em 4.
Quanto a evolucdo: a cintigrafia renal com DMSA estava alterada em 4/10
dos doentes (2 hipocaptacao e 2 cicatriz); 100% fez cistouretrografia (5 RVU
e 1 diverticulo de Hutch); 6 doentes tiveram alta da consulta sem sequelas.
Nenhum caso evoluiu para abcesso, nem ocorreu recorréncia da nefrénia.
Conclusées: Os resultados s3o no geral concordantes com os dados
publicados. O diagndstico é imagioldgico, mas néo hd uniformidade quanto a
selec¢do da melhor técnica de imagem: a ecografia associada ao eco-doppler
renal tem elevada sensibilidade. A TAC terd indicacdo quando diagnéstico
diferencial € dificil e ou a evolugdo clinica / ecografica ndo ¢ satisfatéria.

Palavras-chave: nefrénia, pielonefrite focal, casuistica, ecografia.

POS77- Gemelaridade vs Duplicidade

A Lopes', R Rocha', A Maia', JL Barreira'?, A Caldas Afonso'”. 1- Servigo de
Pediatria, UAG-MC, Hospital de S. Jodo, EPE, Porto; 2- Faculdade de Medi-
cina, Porto.

Introducdo: Durante a embriogenese, a cisdo do botdo uretérico pode resul-
tar em pelve renal bifida ou ureter duplo, sendo a frequéncia destas alteragdes
na populacdo geral de cerca de 4,3% e 0,7%, respectivamente. A pelve renal
bifida pode ocorrer de forma assintomadtica ou associar-se a infec¢do do trac-
to urindrio (ITU) ou outras alteracdes como o refluxo vesico-ureteral (RVU).
Casos clinicos: Duas criangas gémeas dizigéticas, de 4 anos de idade, uma
do sexo feminino, outra do sexo masculino, com duplicacdo pielocalicial a
esquerda e RVU. De realcar nos antecedentes familiares, mde e irmdo com
histéria de dilatagdo pielocalicial, RVU e ITU’s de repeti¢do. A gémea teve
ITU aos 4 meses de idade por Escherichia coli, na sequéncia da qual realizou
ecografia renovesical que mostrou dilatagdo pielocalicial esquerda com
dilatacdo do pieldo inferior (8mm). A cintigrafia com DMSA sugeriu uma
hipofungdo discreta do rim direito, ndo identificando lesdes corticais. A cisto-
uretrografia miccional seriada (CUMS) demonstrou bifidez piélica esquerda
mas ureter Unico, e RVU passivo e activo grau Il a esquerda com refluxo tanto
para o pieldo superior como para o inferior. Dada a presenca da duplica¢@o no
sistema urindrio da gémea, o gémeo assintomdtico realizou ecografia renove-
sical que revelou dilatacdo piélica bilateral, maior a esquerda (7mm). Na
cintigrafia com DMSA evidenciou-se atrofia e hipofunc@o renal a esquerda e
existéncia de lesdes corticias. A CUMS mostrou, tal como a irma, duplicac@o
piélica esquerda com ureter tinico e RVU passivo e activo grau III a esquerda
para ambos os pieldes. Conclusdes: As anomalias do tracto urindrio, como a
duplicag@o pielocalicial, parecem ter um componente hereditdrio do tipo
autossémico dominante, e apesar de ainda ndo ter sido identificado o gene ou
genes responsdveis, a avaliacdo imagioldgica de familiares, mesmo que
assintomdticos, pode constituir uma forma de rastrear/prevenir complica¢des
renais futuras. Curioso nestes dois casos de gémeos, apesar de dizigéticos, as
malformagdes uro-nefroldgicas serem idénticas: duplicidade e RVU.

Palavras-chave: Bifidez piélica; refluxo vesico-ureteral; gemelaridade.

POS78- Nephronophtisis em crianca com sindrome de Joubert

Teresa Andrade, Liliana Pereira, Joana Rios, Sameiro Faria, Concei¢cido Mota,
Teresa Costa, El6i Pereira, Clara Barbot, Manuela Santos. Servico de
Nefrologia, Hospital de Criangas Maria Pia, Porto.

Introducdo: A nephronophtisis (NPHP), doenca renal quistica autossémica
recessiva, representa a principal causa genética de insuficiéncia renal crénica
terminal (IRCT) nas primeiras trés décadas de vida. O quadro clinico da
NPHP aparece geralmente antes dos 3 anos de idade e consiste em polidipsia
e politria, por incapacidade de concentra¢@o urindria, anemia, ma evolugdo
ponderal. Os rins apresentam tamanho normal ou diminuido, com quistos na
jungdo cortico-medular, de tamanho varidvel, e fibrose tubulo-intersticial
importante. Invariavelmente ocorre progressao para IRCT. Pode ocorrer asso-
ciada a outros distirbios, nomeadamente a Sindrome de Joubert (SJ), patolo-
gia autossomica recessiva caracterizada por hipoplasia do vérmix cerebeloso
associada a hipotonia, atraso do desenvolvimento psicomotor, dificuldade
respiratria e perturbacdesda motricidade ocular. A base molecular da asso-
ciacdo entre o SJ e a nefronoptisis permanece pouco conhecida, embora este-
jam descritas algumas mutac¢oes genéticas especificas. Caso clinico: Crianga
de 8 anos, seguida em Consulta de Neuropediatria desde os 7 meses por SJ.
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Aos 7 anos, foi detectada a presenca de insuficiéncia renal, pelo que foi orien-
tado para o Servico de Nefrologia do Hospital Maria Pia. A admissio apre-
sentava anemia (Hb-10,7 g/dl), insuficiéncia renal (creatinina-2,0 mg/dl;
ureia-176.,4 mg/dl), hipercaliémia (5,8 mmol/l) e hiponatrémia (131 mmol/l).
A ecografia renovesical mostrou rins de dimensdes no limite superior da nor-
malidade, com perda da diferenciagdo parenquimo-sinusal, e com vdrios
quistos bilaterais. Foi estabelecido o diagndstico provavel de nephronophtisis
juvenil. Iniciou terapéutica conservadora de Insuficiéncia Renal Crénica. Aos
8 anos, por degradacdo progressiva da funcdo renal e instalacdo de quadro de
IRCT iniciou programa regular de hemodidlise. Conclusdes: A nephrono-
phtisis juvenil € uma nefrite tubulointersticial cronica, com progressdo inevi-
tavel para IRC e com possivel associagdo com outros disttirbios. A presenca
de IRC numa crianca com SJ deve levantar a suspeita de Nephronophtisis, e
consequentemente condicionar a orientacdo por Nefrologia Pedidtrica.

Palavras-chave: Nephronophtisis, sindrome Joubert, insuficiéncia renal
cronica.

POS79- Onze anos de experiéncia em transplantacao renal

Susana Correia', Maria Jodo Borges', Rosdrio Stone', José Esteves da Silva',
Carla Simdo', Rui Maio’, Miroslava Gongalves®’, ] Mendes do Vale?,
Margarida Almeida'. 1- Unidade de Nefrologia, Departamento da Crianga e
da Familia, Hospital de Santa Maria; 2- Servico de Transplantacdo, Hospital
de Santa Maria; 3- Servico de Cirtrgia Pediatrica, Hospital de Santa Maria.
Lisboa.

Introducdo: A transplantacdo renal (TR) € a terapéutica de escolha em
criangas com insuficiéncia renal terminal (IRT). A Unidade de Nefrologia
Pedidtrica do Hospital de Santa Maria iniciou o seu programa de TR em 1995
e a transplantacio com dador vivo familiar em 2003. Objectivos: Analisar a
actividade desenvolvida com o intuito de optimizar a qualidade dos cuidados
prestados. Material e Métodos: Revisdo dos processos clinicos dos doentes
da Unidade de Nefrologia Pedidtrica submetidos a TR de Setembro de 1995
a Maio de 2007. Resultados: Incluiram-se 46 doentes. O sexo masculino foi
predominante (57%) e a média de idades na data da transplantacdo foi 12
anos (2 a 18 anos). As uropatias foram a etiologia mais prevalente (43%).
Todos os doentes foram submetidos a didlise pré-transplantacdo, sendo a
média do tempo em didlise 19 meses (1 a 72 meses). A transplantacdo com
dador vivo efectuou-se em 11% dos doentes. Verificou-se fun¢do imediata em
96% dos enxertos. Observaram-se episddios de rejeicdo aguda em 33% dos
casos. Diagnosticou-se infeccdo bacteriana em 46% dos doentes (mais fre-
quentemente pielonefrite aguda) e infec¢do por CMV em 43% dos casos.
Constatou-se um caso de doenca linfoproliferativa e um caso de meningite
tuberculosa. A sobrevida dos enxertos foi: ao ano 95% (36/38), aos 5 anos
84% (16/19) e aos 10 anos 50% (2/4). O incumprimento da terapéutica em
adolescentes foi a principal causa de perda de enxertos, ocorrendo em 71%
(5/7) dos casos. A sobrevida dos doentes foi de 96%. Conclusées: A TR sem
didlise prévia, utilizada em todos os centros pedidtricos, ndo foi efectuada em
nenhum dos doentes, em consequéncia do niimero ainda reduzido de TR a
partir de dador vivo. A prevaléncia de infec¢@o bacteriana foi elevada, mas a
maioria correspondeu a pielonefrite aguda, o que € previsivel, num grupo
com tantos uropatas. A infec¢cdo a CMV foi frequente, mas raramente grave,
o que se deve certamente ao diagnéstico e teraputica precoces. Apesar de os
resultados serem na globalidade encorajadores, esperamos, com a implemen-
tacdo da TR com dador vivo e a optimizac@o dos cuidados aos adolescentes,
melhorar qualidade de vida dos nossos doentes com IRT.

Palavras-chave: Insuficiéncia renal terminal, transplantacdo renal.

POS80- Sindrome de Gitelman: uma causa rara de hipocaliemia e
hipomagnesemia em idade pediatrica

Liliana Carvalho, Ricardo Bianchi, Filipe Oliveira, Fernanda Carvalho, Sénia
Carvalho, Paulo Teixeira. Centro Hospitalar do Médio Ave, Unidade de
Famalicao.

Introducio: A sindrome de Gitelman € uma doenca autossémica recessiva
rara, causada por mutagdes no gene que codifica o co-transportador Na/Cl
sensivel a tiazida no tibulo distal. Caracteriza-se por hipocaliemia, hipomag-
nesemia, alcalose metabdlica, hipocalciuria e excrecio fraccionada aumen-
tada de magnésio. Os doentes geralmente estdo assintomdticos mas podem
apresentar periodos de tetania e fadiga acompanhados, por vezes, de dor
abdominal, vémitos e febre. Na maioria dos casos as manifestacdes clinicas
iniciam-se na crianca mais velha ou mesmo na idade adulta. O tratamento
consiste em suplementos orais com potdssio e magnésio e o progndstico é
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bom. Caso clinico: Adolescente de 14 anos, sexo masculino, que recorreu ao
SU por vomitos, cefaleias e febre desde o dia anterior associados a dor inten-
sa na regido dorso-lombar, que se iniciou cerca de 5 meses antes e de agrava-
mento progressivo. Referiu também desde essa altura episddios de fadiga
generalizada. Como antecedentes pessoais salienta-se enurese nocturna e um
internamento aos 11 anos por gastroenterite aguda e hipocaliemia. Ao exame
objectivo, na admissdo, encontrava-se queixoso, febril, com dor e rigidez na
coluna dorso-lombar. Analiticamente apresentava leucocitose (23410/uL)
com neutrofilia (90.6%), PCR de 1.49 mg/dL, VS de 70 mm e hipocaliemia
(2.1 mEq/L). A radiografia tordcica foi normal e na radiografia da coluna
dorso-lombar havia a suspeita de espondilodiscite vs osteomielite vertebral
pelo que iniciou antibioterapia com ceftriaxone e flucloxacilina. A RMN da
coluna vertebral foi normal e a prova tuberculinica e hemocultura negativas.
Ao 2° dia de internamento ficou apirético e sem vomitos, embora mantendo
a hipocaliemia. O estudo posterior revelou alcalose metabdlica (pH: 7.47,
HCO3-: 28.3), hipomagnesemia (1.6 mg/dL), hipocalciuria (50 mg/24h) e
excregdo fraccionada de magnésio aumentada (6.7%). Suspendeu antibiotera-
pia e iniciou suplementos orais de cloreto de potdssio, com melhoria rapida
das queixas dlgicas e normalizacdo do ionograma sérico. O estudo molecular
confirmou o diagndstico clinico de sindrome de Gitelman. Os autores apre-
sentam este caso clinico pela sua raridade e como possivel diagndstico dife-
rencial de hipocaliemia, especialmente quando acompanhada de alcalose
metabdlica.

Palavras-chave: Sindrome de Gitelman; hipocaliemia; hipomagnesemia;
alcalose metabdlica.

POS81- Micofenolato de mofetil no sindroma nefrético

Ana Peres, Catarina Luis, Rosdrio Stone, Margarida Almeida. Unidade de
Nefrologia Pedidtrica, Servico de Pediatria do Hospital de Santa Maria,
Lisboa.

Introducdo: O sindrome nefrético (SN) é uma doenga crénica frequente,
com uma incidéncia anual de 2-7/100000 criangas. O micofenolato de mofetil
(MMF) é um farmaco imunossupressor, que tem sido progressivamente mais
utilizado no tratamento do SN corticodependente e corticorresistente. Objec-
tivo: Avaliar em que condigdes se iniciou o0 MMF, qual a resposta obtida e
suas complicagdes. Material e Métodos: Efectuou-se um estudo retros-
pectivo das criancas da Unidade de Nefrologia, com o diagndstico de SN, em
que foi iniciada terapéutica com MMF. Avaliaram-se dados demogréficos,
caracteristicas da doenca, biopsia renal, terapéutica prévia, complicacdes, e
resposta ao MMF. Resultados: Identificaram-se 12 criangas, 3 de raca negra
e 1 de etnia cigana. Nao houve predominio de sexo (6:6). A mediana de idade
no primeiro episédio de SN foi 3 anos (20 meses-9 anos). A biopsia renal foi
efectuada 7,8 meses (mediana) ap6s o diagnéstico, sendo a nefropatia a IgM
a lesdo histolégica mais frequente (41,6%). Todos iniciaram terapéutica com
corticdides, revelando-se corticodependentes 7 (58,3%) e corticorresistentes
5 (41,6%). Houve complicacdes do SN em todos: hipertensdo arterial
(83,3%), hipercolesterolémia (41,6%), infecgdes frequentes (41,6%), hipovo-
1émia (16,6%) e fenémenos trombéticos (16,6%). Sete criancas (58,3%) tive-
ram complicacdes da terapéutica com corticdides: obesidade, facies cushin-
goide e intolerancia a glicose. Duas criangas (16,7%) evoluiram para insufi-
ciéncia renal terminal, com necessidade de didlise peritoneal. O MMF foi ini-
ciado aos 7 anos (mediana), em média 5 anos apds o diagndstico inicial de
SN.Sob terapéutica com MMF 4 criangas (33,3%) entraram em remissdo e
outras 4 tiveram uma resposta parcial (manutenc¢do da proteintria, mas com
estabilizagdo dos niveis séricos de albumina). As restantes ndo responderam
ao MMF. Numa crianga ocorreu neutropénia apds o inicio de MMF. Conclu-
soes: O MMF foi util no controlo da maioria destes doentes. A auséncia de
complica¢des graves associada a sua utilizacdo € uma mais-valia quando
comparada com outros farmacos disponiveis, como a ciclosporina ou a ciclo-
fosfamida. A avaliacdo a longo prazo em séries mais alargadas permitird con-
firmar estes resultados.

Palavras-chave: Sindroma nefrético, micofenolato de mofetil.

POS82- Pseudo-hipoaldosteronismo secundério transitério na infancia.
A propésito de dois casos clinicos

Margarida Abranches, Nuno Carvalho, Judite Batista. Unidade de Nefrologia
Pedidtrica, Servigo 2, Departamento de Medicina, Centro Hospitalar de Lis-
boa Central, EPE, Lisboa.

Introducfo: Nas anomalias congénitas do aparelho urindrio existe um risco
aumentado de infec¢do do tracto urindrio (ITU). Na infancia esta associacdo



pode evoluir, em casos raros, com alteragdes electroliticas graves consistentes
com um diagnéstico de pseudo-hipoaldosteronismo (PHA) secundério. Des-
de que Rodriguez-Soriano, em 1983, descreveu esta entidade, diversos casos
de PHA secunddrio estdo publicados na literatura. Material e Métodos:
Descrevem-se dois lactentes com ITU e anomalias urindrias admitidos com
hiponatrémia e hipercaliémia graves associadas a acidose metabdlica. Apre-
senta-se a marcha de investigacdo laboratorial que conduziu ao diagndstico
de PHA. Caso 1: Rapaz, 1,5 meses de idade, que uma semana apds alta hos-
pitalar por ITU surge com vomitos, recusa alimentar e prostracdo intensa. A
investigagdo analitica revelou hiponatrémia (117 mEq/L), hipercaliémia (7,6
mEq/L) e acidose metabdlica (HCO3 17 mEq/L). A situacao clinica estabiliza
com a correc¢do electrolitica mas mantém-se dependente de sédio. Inicia
hidrocortisona e fludrocortisona que suspende quando a investiga¢do endo-
crinoldgica excluiu hiperplasia congénita de supra-renal. A detecgdo de valo-
res elevados de renina e aldosterona confirmam o diagndstico de PHA. Na
investigagdo uroldgica detecta-se refluxo vesico-ureteral (RVU) bilateral
grau II com cintigrafia renal normal. Necessitou de suplementa¢do com clo-
reto de sddio durante cerca de cinco meses. Fez correccdo endoscépica do
RVU aos 2 anos. Caso 2: Rapaz de 4 meses com diagndstico prénatal de ure-
tero-hidronefrose bilateral admitido por hiponatrémia (110 mEq/L), hiper-
caliémia (8 mEq/L) e acidose metabdlica (HCO3 16 mEq/L) num contexto
clinico de vomitos, prostracio e recusa alimentar. Confitma-se ITU. Corri-
gido o desequilibrio mantém-se a necessidade de suplementag@o de cloreto de
s6dio na dieta. Desconhece-se a evolucdo deste caso por abandono apds a alta
hospitalar. Conclusées: As formas secunddrias de PHA na infancia sdo raras
e na maioria dos casos surgem relacionadas com anomalias urindrias, obstru-
tivas ou refluxivas, associadas ou ndo a ITU. A patogénese nio estd bem
esclarecida. Diversos factores parecem estar implicados: aumento da pressao
intra-renal, inflamacg@o e imaturidade da resposta tubular renal a aldosterona.
No desenvolvimento do PHA secunddrio a idade parece ser um factor condi-
cionante enquanto que as anomalias do aparelho urindrio e a ITU surgem
como factores adicionais e concorrentes, sendo necessdria pelo menos a pre-
senca de um destes factores.

Palavras-chave: Hiponatrémia, hipercaliémia, acidose metabdlica.

POS83- Hematiiria microscopica e biopsia renal
S Fernandes', C Afonso'?, H Jardim'?. 1- Servico de Pediatria, Hospital S.
Jodo EPE, Porto; 2- Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.

Introducao: A hematiria microscopica isolada persistente (HMIP) consiste
na presenca de eritrécitos na urina (> 5 GR/ campo ou 5 GR/mm3 em urina
fresca centrifugada) sem nenhum outro achado acompanhante. Na exclusdo
das causas mais frequentes, como a hipercalcitria idiopdtica e a infec¢@o uri-
ndria, persiste a dificuldade do diagndstico etiolgico dividindo-se a comu-
nidade cientifica pela prdtica, ou ndo, da bidpsia renal percutanea (BRP).
Caracterizar clinica e histologicamente a populag¢@o de criangas com HMIP
submetidas a bidpsia renal num periodo de 9 anos. Avaliar os resultados das
bidpsias renais realizadas em criancas com HMIP, ao longo dos tltimos anos,
com o intuito de determinar a eventual contribuicdo da histologia para o diag-
ndstico, tratamento e evolu¢do da HMIP. Material e Métodos: Foram
analisados os registos clinicos de todas as criancas com HMIP, submetidas a
bidpsia renal entre Janeiro de 1997 e Dezembro de 2006. Obtiveram-se dados
referentes ao sexo, idade de diagndstico, sintomas determinantes de indicagdo
para BRP, antecedentes familiares e pessoais, data da realizacdo de BRP e
diagnéstico definitivo. Resultados: O niimero total de criancas estudadas
com BRP foi 21, no periodo de tempo em estudo. Observou-se ligeiro predo-
minio do sexo feminino (52,3%). A idade média de apresentacdo dos
sintomas foi 7.1 anos (2 a 18 anos). Em 28,5 % dos casos havia histéria fami-
liar positiva para patologia renal, sendo a mais frequente a sindroma de
Alport (33,3%). O tempo médio entre o diagndstico de HMI e a realizacdo de
bidpsia renal foi de 3.2 anos. Observou-se patologia glomerular em 85,7%
das criangas, sendo as mais frequentes as Sindroma de Alport (33,3%) e a
nefropatia IgA (33,3%) e, por ordem decrescente de frequéncia, a doenca da
membrana basal fina (22,2%) e a glomerulonefrite membranoproliferativa
(11,1%). Conclusdes: Os autores concluem que em criangas com HMIP a
bidpsia renal tem a vantagem de estabelecer o diagndstico definitivo e iden-
tificar situagdes potencialmente progressivas e graves que beneficiam de
seguimento e tratamento prolongado em Nefrologia Pedidtrica.

Palavras-chave: Hemattria microscépica, bidpsia renal.
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POS84- Cardiomiopatia dilatada: Uma manifestacdo das doencas da
cadeia respiratéria mitocondrial

P Martins', P Garcia', L Vicente’, M Grazina®’, CR Oliveira’, M Ant6nio', T
Dionisio', A Pires', I Santos', G Ramalheiro', L Ribeiro', E Castela', L Diogo'.
1- Hospital Pedidtrico de Coimbra; 2- Servico de Pediatria do Hospital Amato
Lusitano, Castelo Branco; 3- Centro de Neurociéncias e Biologia Celular da
Universidade de Coimbra.

Introdugdo: As cardiomiopatias dilatadas manifestam-se clinicamente nos
dois primeiros anos de vida em 75% dos casos. Tém, na infincia, uma pre-
valéncia de 2,6/100000. A identificagdo da sua etiologia constitui frequente-
mente um desafio para o clinico. Caso clinico: Crianga enviada aos 19 meses
ao Hospital Pedidtrico por sopro cardiaco e cardiomegdlia. Apresentava
polipneia, tiragem e gemido, desnutri¢do com hipotonia e massas musculares
pobres, sopro sistdlico grau II-III/VI no bordo esternal esquerdo, sem
irradiacdo. O ecocardiograma revelou cardiomiopatia dilatada com grave
alargamento das cavidades esquerdas e frac¢do de encurtamento de 15%. No
ECG havia alteragdes difusas da repolarizag@o. Iniciou tratamento com furo-
semido, digoxina e captopril, com resposta favordvel. Era o 2° filho de um
casal ndo consanguineo, com gravidez de risco por pré-eclampsia e ACIU. O
parto ocorrera as 36S por cesariana, com indice de Apgar 5/8, necessidade de
reanimagdo profunda com boa recuperagdo. O peso de nascimento foi de
1800g. Estava a ser seguido por md progressdo ponderal e atraso de desen-
volvimento psico-motor moderado. Mediante a gravidade do quadro clinico,
e a par da exclusdo de causas infecciosas, nomeadamente viricas, foi feita
investigacdo mais alargada, tendo-se constatado elevacdo persistente da lacta-
cidémia, com hiperalaninémia. A carnitina plasmadtica, acilcarnitinas, dcidos
organicos e carnitina urindrios, normais. Foram igualmente demonstrados
picos de lactato cerebrais. Detectou-se um défice do complexo IV da cadeia
respiratdria mitocondrial em musculo (9% da média corrigida para a citrato
sintase). Ndo se identificaram mutagdes no ADN mitocondrial. Resultados:
Segundo os critérios de Walker de doenga da cadeia respiratéria mitocondrial
adaptados a crianga (Thorburn - 2002), este caso cumpre os requisitos de
doenga mitocondrial definida. Conclusdes: O espectro etioldgico da cardio-
miopatia dilatada é largo, englobando as doencas hereditdrias do metabo-
lismo, nomeadamente as da cadeia respiratéria mitocondrial. A presenca de
manifestagdes extracardiacas, como neste caso, pode ajudar a estreitar o diag-
néstico diferencial.

Palavras-chave: Cardiomiopatia dilatada, doenca mitocondrial.

POS85- Qualidade de vida do adolescente com cardiopatia congénita
operada

S Sousa', MC Ribeiro’, MJ Baptista®’, T Vaz’, JC Areias’. 1- Servico de Pedia-
tria, Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto Douro, EPE; 2- Servico de
Pediatria, Hospital de Sdo Jodo, EPE, Porto; 3- Servico de Cardiologia
Pedidtrica, Hospital de Sdo Jodo, EPE, Porto.

Introducdo: Nas ultimas décadas, a sobrevida dos doentes com cardiopatia
congénita aumentou substancialmente. Além da vigilancia médica conti-
nuada, impde-se uma avaliagdo dos problemas psicossociais, educacionais e
comportamentais que possam ter impacto na qualidade de vida. O questio-
ndrio ConQol, desenvolvido pela British Heart Foundation, é um instrumento
de medi¢@o da qualidade de vida, especifico para esta patologia. Objectivo:
Avaliar a qualidade de vida dos adolescentes com cardiopatia congénita sub-
metidos a intervenc@o cirtrgica. Material e Métodos: No periodo entre
Outubro de 2006 e Janeiro de 2007, foram questionados todos os adoles-
centes com idade compreendida entre os 12 e os 16 anos com cardiopatia
congénita operada, seguidos na Consulta de Cardiologia Pedidtrica de um
centro de referéncia. Foram colocadas questdes sobre sintomas, para deter-
minag@o do score sintomdtico, e questdes sobre actividades, relacdes pes-
soais, controlo e mecanismos de coping, para determinagdo do score de qua-
lidade de vida (score ConQol). Resultados: De 180 adolescentes obtivemos
78 questiondrios vdlidos, 42 de adolescentes do sexo masculino, com uma
idade média de 13,9 anos. O score sintomdtico médio foi 81,93 e o score
ConQol médio foi 71,93. A maior sub-populac@o de doentes correspondeu a
tetralogia de Fallot (n=15), com um score conQol de 66,04. Na coartacdo da
aorta (n=12) o score conQol foi 73,41, na comunicagdo interauricular (n=12)
foi 75,27, na comunicagdo interventricular (n=10) foi 67,9 e na transposicao
das grandes artérias (n=10) foi 73,59. A melhor qualidade de vida verificou-
se na drenagem venosa pulmonar anémala total (n=1), com um score de 89,83
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e a pior na estenose pulmonar (n=1), com um score de 47,71. Conclusodes: A
avaliacdo da qualidade de vida dos doentes com cardiopatia congénita ope-
rada € uma forma de avaliar a satde fisica e psicossocial, bem como com-
preender melhor o impacto do defeito cardiaco e da intervencdo cirtrgica na
sua vida. Os resultados globais mostraram que os adolescentes que foram
alvo do nosso estudo tém uma boa qualidade de vida, com pouca limitacio
imposta pela existéncia de sintomas.

Palavras-chave: Qualidade de vida, cardiopatia congénita, cirurgia cardfaca.

POS86- Sindrome do QT longo em dois irmaos: Um homozigético e
outro heterozigoético para a mutacao 1201delC no exio 9 do gene KCNQ1
Diana Moreira', Ana Garrido', Eduarda Marques', Maria Céu Mota’, Alexan-
dra Fernandes®, Maria Purificacdo Tavares’, Jorge Sales Marques'. 1 - Servico
de Pediatria do Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho - EPE; 2-
Hospital de Criangas Maria Pia, Porto; 3— CGC, Centro Genética Clinica.

Introducao: A sindrome do QT longo (SQTL) € um distirbio da repolariza-
¢do ventricular miocdrdica, caracterizado por um prolongamento do intervalo
QT no electrocardiograma. Associa-se a arritmias ventriculares, particular-
mente Torsade de Pointes e um risco aumentado de morte subita. O SQTL
pode ser congénito ou adquirido. No SQTL congénito estdo descritos dois
fendtipos clinicos, que variam com o tipo de heranca genética e com a
presenca ou auséncia de surdez neurosensorial: a sindrome de Romano-Ward
(SRW), forma mais comum, autossémica dominante, com fenétipo pura-
mente cardiaco e a sindrome de Jervell Lange-Nielsen (SJLN), forma
autossomica recessiva, associada a SQTL e surdez neurosensorial, com curso
clinico de maior malignidade. Casos clinicos: Dois irmaos, cujos pais sdo
consanguineos em 1° grau, aparentemente sauddveis, com electrocardiogra-
mas normais. Tia materna em 2° grau falecida por patologia cardiaca ndo
especificada, dois primos maternos em 2° grau com atraso mental e outra
prima materna em 2° grau com surdez, sem etiologia conhecida. Caso 1:
Crianca de 8 anos de idade, sexo feminino, com diagndstico prénatal de
bradicardia fetal, tendo sido diagnosticado SQTL. Posteriormente foi detec-
tada surdez neurosensorial, tendo feito implante coclear aos 11 meses de ida-
de. O estudo molecular, confirmou SQTL — SILN, com a mutac@o 1201delC
no exdo 9 do gene KCNQI1. Até a data, teve trés episddios de sincope. Faz
tratamento com nadolol 20 mg duas vezes/dia. Caso 2: Crianca de 3 anos de
idade, sexo masculino, sem histdria de sincopes ou surdez, com critérios de
SQTL no electrocardiograma. O estudo molecular, revelou a mutagdo
1201delC em heterozigotia no exdo 9 do gene KCNQ1 (SRW). Actualmente
sem tratamento farmacoldgico. Conclusdes: Realca-se a importancia dos
antecedentes familiares e do estudo dos diferentes tipos genéticos e mutagdes
no SQTL, uma vez que estes dltimos estdo relacionados com a severidade
clinica, o tratamento e o progndstico.

Palavras-chave: Sindrome do QT longo congénito, morte stbita, surdez
neurosensorial.

POS87- Da cardiomiopatia ao transplante cardiaco: percurso de uma
crianca

Patricio, Vilma; Batista, Angela; Luz, Ana Filipa; Silva, Paula. Enfermeiras
do Servico de Cardiologia Pedidtrica do Hospital de Santa Cruz, Centro
Hospitalar de Lisboa Occidental.

O caso clinico que iremos apresentar, tem como base a nossa experiéncia
como enfermeiras do servico de cardiologia pedidtrica. Este trabalho tem
como objectivos relatar a evolugdo clinica da crianga, os sentimentos dos pais
e 0 acompanhamento feito pelos profissionais de enfermagem. Iremos referir
também as alteragdes no quotidiano familiar, que envolvem os cuidados
especiais decorrentes do transplante. A crianca foi fruto de uma gravidez foi
vigiada, com peso a nascenca de 3.210 kg e indice de Apgar 9/10. Pais
sauddveis e ndo consanguineos; a made com 18 anos e o pai 24. Aos 15 dias
de vida iniciou quadro de mad progressao ponderal, com polipneia e sudorese,
episodios de cianose e ma perfusdo periférica. Com um més de vida, foi-lhe
diagnosticada a cardiopatia congénita: comunicacdes interventriculares nao
restritivas, comunicag@o interauricular tipo ostium secundum, hipertensdo
pulmonar e insuficiéncia cardiaca congestiva. Em Julho de 2005, com 1 més
e 26 dias, foi submetida a banding da artéria pulmonar. Apés esta cirurgia
desenvolveu uma cardiomiopatia dilatada necessitando de internamentos fre-
quentes por descompensacio cardiaca, fazendo terapéutica com Levosimen-
dan para estabilizacao da sua situag@o clinica. Em Fevereiro de 2007, iniciou
quadro de ma perfusdo periférica, edema da face, palidez, polipneia, cansaco
facil, tiragem intercostal e supra-clavicular, necessidade de aporte de O2, por
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saturagdes baixas e hepatomegdlia, sendo re-internada. Foi submetida a trans-
plante cardiaco a 08/03/07. Pds-operatdrio sem complicagdes significativas.
Abordaremos a evolucio da crianga, medicacdo e cuidados especiais relativa-
mente 4 imunossupressdo. Esteve em isolamento, ficando no quarto apenas
acompanhada pela mée, que foi sempre integrada nos cuidados necessarios a
crianga, de forma a ficar cada vez mais auténoma (mesmo na medicacio). A
crianca foi ficando progressivamante mais interactiva com os profissionais de
satde, ultrapassando a fase da depressdo e da reniténcia a nossa aproximacao.
Actualmente, encontra-se em casa dos pais. Nao necessitou de nenhum re-
internamento, até a data. Para além dos cuidados com a medicacao, com o
risco (acrescido) de infeccdes e das visitas regulares ao hospital (para reali-
zagdo de exames de rotina), a N. tem a vitalidade de uma crianca de 2 anos
de idade.

Palavras-chave: Cardiomiopatia, transplante cardiaco, sentimentos dos pais,
crianga, cuidados de enfermagem.

POS88- Miocardiopatia hipertréfica em idade pediatrica. Ainda um
desafio!

Helena Andrade, Dina Rodrigues, Marinho Silva, Anténio Sd e Melo, Fran-
cisco Gongalves. Unidade de Cardiologia Pedidtrica e Servico de Cardiologia
dos Hospitais da Universidade de Coimbra.

Introducdo: A miocardiopatia hipertréfica (MCH) é uma patologia primdria
do miocdrdio, de causa genética. O fendtipo, a expressdo clinica e o
progndstico sdo varidveis, particularmente em idade pedidtrica. Objectivo:
Avaliar retrospectivamente os casos de MCH diagnosticados em idade pedid-
trica num Hospital Central, desde 1989, assim como a sua evolu¢do clinica,
tratamento efectuado e mortalidade. Material e Métodos: Foi feita a andlise
retrospectiva do processo dos doentes, seguidos no nosso Hospital, a quem
foi estabelecido o diagnéstico de MCH. Foram avaliados os seguintes para-
metros: sexo, idade de apresentacdo e idade actual, histéria familiar, tipo de
MCH, evolugdo clinica, tratamento médico ou cirtirgico e mortalidade.
Resultados: Em 20 doentes, em idade pedidtrica, foi diagnosticada MCH,
com um predominio do sexo feminino (55%). A idade de apresenta¢do variou
desde o periodo de lactincia até a adolescéncia; a idade actual (mediana,
minimo e médximo) é de 20,1 anos (3 a 31 anos). Aproximadamente metade
dos casos apresentava histéria familiar, sem relatos de morte stibita conhe-
cidos, embora ndo se tenha obtido nenhum estudo genético conclusivo. A
forma de apresenta¢do mais comum foi o sopro cardiaco. Em 16 doentes a
MCH ¢€ assimétrica e obstrutiva em 8 (40%). A evolugdo clinica foi favordvel
em 10 doentes, estaciondria em 8 e agravada nos restantes (follow-up médio
de 5 anos). Em 7 doentes registaram-se eventos cardiovasculares agudos,
sendo o mais frequente a sincope. O ecocardiograma revelou um septo inter-
ventricular com espessura superior a 20 mm em 8 casos. Oito doentes reali-
zaram Ressonancia Magnética cardiaca, ndo se encontrando associagdo entre
massa/volume ventricular e a gravidade clinica. Com as medidas terapéuticas
instituidas (farmacoldgica em 85%, cirdrgica em 5% dos doentes), 3 doentes
(37,5%) registaram uma reducdo do gradiente para valores ndo obstrutivos.
Em 15% dos doentes implantou-se um cardiodesfibrilhador. A taxa de morta-
lidade anual foi de 0,8% (2 por morte stibita e um em insuficiéncia cardiaca
congestiva). Conclusdes: Este estudo, apesar de limitado pelo pequeno
nimero de casos, representa a tentativa de avaliar o impacto clinico e o segui-
mento das MCH. O desafio mais importante no seguimento das MCH ¢ uma
identificacdo mais precisa dos doentes com factores preditivos de uma
evolucdo clinica adversa.

Palavra-chave: Miocardiopatia hipertréfica, idade pedidtrica, clinica,
ecocardiografia, ressonancia magnética, tratamento, mortalidade

POS89- Tumores cardiacos. Experiéncia de 20 anos num Servico de
Cardiologia Pediatrica

Filipa Paramés, Isabel Freitas, José Diogo Martins, Graca Nogueira, Concei-
¢do Trigo, Fatima Pinto, Sashicanta Kaku. Servico de Cardiologia Pedidtrica,
Hospital de Santa Marta, Lisboa.

Introducdo: Os tumores cardiacos primdrios sao raros, tendo sido diagnosti-
cados apenas 12 casos nos dltimos 20 anos, neste Servico. Objectivo:
Analisar retrospectivamente estes casos, bem como rever formas de apresen-
tacdo desta patologia. Material e Métodos: Revisdo de processos clinicos de
criangas com diagnéstico de tumor cardiaco primadrio, seguidas por um Ser-
vico de Cardiologia Pediétrico, nos ultimos 20 anos. Colheita de dados
semioldgicos, epidemioldgicos, bem como evolugdo clinica e terapéutica.
Resultados: A idade média de diagndstico foi 23 meses, sendo 2 casos diag-



nosticados no periodo pré-natal. Mais de metade desta populacdo (7 doentes)
tinha esclerose tuberosa, pelo que foram referenciados a este servigo para ras-
treio de tumor cardiaco, sendo feito o diagnéstico de rabdomioma. Os restant-
es tumores diagnosticados foram 2 casos de fibroma, um caso de rabdo-
mioma/rabdomiossarcoma, ndo associado a esclerose tuberosa, um caso de
fibroelastoma papilar e um terceiro doente com diagnéstico de tumor car-
dfaco primdrio nio classificado. A maioria dos doentes apresentava-se assin-
tomadtico, do ponto de vista cardiovascular, e apenas um doente se apresentou
com insuficiéncia cardiaca, tratando-se de um tumor cardiaco primédrio com
um progndstico muito fechado. O sinal mais frequentemente encontrado foi
sopro cardiaco (4 doentes). O diagnéstico foi globalmente efectuado por eco-
cardiograma transtordcico, posteriormente confirmado por ressonancia mag-
nética nuclear (5 casos). Todos os doentes efectuaram avaliag@o electrofisio-
l6gica por electrocardiograma e/ou Holter, sendo detectadas alteragdes ines-
pecificas em 7 casos e arritmias em 3 casos (extrassistolia frequente isolada).
Apenas 2 doentes precisaram de terapéutica especifica, nestes casos cirtirgi-
ca, com excisdo da massa num caso, por risco de embolia pulmonar, e um
segundo caso, bidpsia para decisdo terapéutica, com alteragdes hemodi-
namicas relacionadas com a massa tumoral. Conclusdes: A avaliacdo desta
série € sobreponivel aos dados disponiveis na literatura.

Palavras-chave: tumores cardfacos primdrios.

POS90- Ventriculo esquerdo nao compactado:. 6 casos

Carmen Costa, Marta Anténio, Teresa Dionisio, Paula Martins, Graca
Ramalheiro, Anténio Pires, Isabel Santos, Ricardo Duarte, Helder Costa,
Lucia Ribeiro, Eduardo Castela.

Introducio: O ventriculo esquerdo ndo compactado (VENC) € uma entidade
clinica que resulta de uma anomalia morfogénica em que hd perda da com-
pactacdo de fibras do miocdrdio e formagdo de multiplas trabeculacdes.
Apresenta enorme variabilidade fenotipica e genética e estd associada a
significativa morbilidade e mortalidade. A disfun¢do ventricular no periodo
neonatal pode ter uma fase transitéria de recuperagdo da fungdo ventricular,
seguida de deterioracdo tardia na idade adulta. Casos clinicos: Apresentam-
se 6 casos de VENC, trés do sexo masculino, com idades compreendidas en-
tre os 7 meses e os 14 anos. Em dois casos o diagndstico foi pré-natal (1999
e 2006), o primeiro com disfun¢do ventricular esquerda e o segundo com dis-
fungdo ventricular direita, tendo ambos nascido por cesariana electiva com
clinica de insuficiéncia cardiaca (III-IV NYHA). Os restantes casos incluem:
um familiar assintomadtico, diagnosticado por rastreio ecogréfico, dois casos
associados a miocardiopatia hipertréfica, nos quais a clinica de apresentacdo
foi insuficiéncia cardiaca e fibrilhacdo ventricular, respectivamente, e um
caso seguido em consulta por extrassistoles ventriculares. Em todos foram
verificados os critérios ecograficos de VENC (Chin et al) e trés apresentaram
acentuada disfung¢@o sistélica e insuficiéncia mitral. No electrocardiograma a
alteracdo mais frequente foi a hipertrofia ventricular esquerda. O tratamento
foi sintomdtico, sendo que num dos casos houve necessidade de implantagdo
de cardiodesfibriilhador. No seguimento destaca-se o rastreio aos familiares
de primeiro grau, a realizacdo de Holter anual, a ressonancia magnética car-
diaca e o estudo genético. O periodo de follow up (minimo de 5 meses e
mdximo de 7 anos) decorreu sem readmissdes hospitalares e com melhoria da
func@o. Comentarios: O VENC ¢ uma etiologia rara de miocardiopatia cuja
prevaléncia crescente se deve fundamentalmente a uma melhor acuidade
diagnéstica. Os autores destacam o espectro de manifestacdes clinicas e aler-
tam para uma entidade a considerar nos casos de insuficiéncia cardiaca com
disfuncdo sistolica.

Palavras-chave: ventriculo esquerdo ndo compactado, diagndstico pré-natal,
disfunc@o sistolica, rastreio familiar.

POS91- Coartacao da aorta: experiéncia de 20 anos

Ana Peres, Filipa Paramés, Ricardo Gil, Carla Matias, Isabel Freitas, José
Diogo Martins, Fitima Pinto, Sashicanta Kaku. Servico de Cardiologia
Pedidtrica, Hospital de Santa Marta, Lisboa.

Introdugfo: A coarctagdo da aorta (CAo) surge em 6-8% das cardiopatias
congénitas. E mais frequente no sexo masculino (1,74:1). A sua apresentagdo
clinica é muito heterogénea. Objectivo primario: Identificar as caracters-
ticas de apresentagcdo da CAo simples ao longo dos tltimos 20 anos num Ser-
vico de Cardiologia Pediatrica. Objectivo secundario: Identificar variacoes
significativas na idade de diagnéstico. Material e Métodos: Estudo retros-
pectivo, por consulta dos processos clinicos de criancas com CAo simples, no
periodo de 1 de Janeiro de 1987 a 30 de Maio de 2007. Realizou-se a colheita
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de dados demogrificos, semioldgicos, forma de tratamento evolugdo e segui-
mento, e procedeu-se a andlise multivariada dos diversos pardmetros (pro-
grama SPSS versdo 11.5 para Windows). Resultados: Identificaram-se 94
doentes, sendo 63,8% do sexo masculino, a mediana da idade de apresentacio
foi de 85 dias. A sua distribui¢do apesar de heterogénea revelou um pico no
periodo de recém-nascido 42,5% dos doentes e 17% até ao ano de idade. Os
restantes doentes distribuiram-se irregularmente, mas 84% foram diagnos-
ticados até aos 7 anos de idade. No grupo com menos de 12 meses a forma
de apresentagdo foi mais grave com sinais e sintomas de insuficiéncia car-
dfaca. Nas criancas com mais de 12 meses a forma de apresentacio foi a
hipertensdo arterial. Tendo estas diferencas significado estatistico. O sinal
que revelou maior especificidade foi a diminui¢do dos pulsos femorais em
toda a amostra e a presenca de gradiente tensional nos doentes com mais de
12 meses. Da andlise estatistica efectuada ndo encontramos varia¢des signifi-
cativas da idade de diagndstico ao longo dos anos. Dois doentes ndo foram
submetidos a tratamento especifico por terem evolugdo favoravel. Em 16%
dos doentes o tratamento foi efectuado por angioplastia e nos restantes por
cirurgia. A mortalidade global foi de 2%. A presenca de hipertensdo arterial
residual (20% dos doentes) associou-se com significado estatistico ao grupo
com diagndstico mais tardio. Conclusdes: A CAo simples € uma patologia de
excelente prognéstico a longo prazo. A variabilidade semiolégica da CAo
obriga a uma elevada suspeicao nomeadamente quanto a palpac@o dos pulsos
arteriais e avaliacdo da TA. Ao longo dos anos ndo encontrdmos variagdes
significativas da idade de apresentagdo.

Palavras-chave: Coarctacdo da aorta, cardiopatia congénita, hipertensdo
arterial.

POS92- Transplante cardiaco pediatrico: experiéncia de duas décadas
num unico centro portugués

R Rossi, JP Neves, F Luz, MJ Rebocho, A Teixeira, R Ferreira, R Anjos, I
Menezes, R Gouveia, JQ Melo, F Maymone Martins. Servicos de Cardiologia
Pedidtrica e de Cirurgia Cardiotordcica, Hospital de Santa Cruz, Centro
Hospitalar de Lisboa Ocidental.

Introducdo: O transplante cardiaco é o tratamento de escolha em doentes
com insuficiéncia cardiaca terminal irreversivel, independentemente da sua
etiologia. Objectivos: Avaliar a experiéncia acumulada de duas décadas de
transplantacdo cardfaca pedidtrica num sé centro em relagdo a sobrevida e
causas de morte. Material e Métodos: Estudo retrospectivo através da revi-
sdo dos processos clinicos de 13 doentes transplantados até aos 16 anos de
idade de Fevereiro de 1986 a Junho de 2007 (7,5% do total de transplantes
cardiacos do centro). Resultados: Caracteristicas da populagdo: idade média
de 10 anos (22 meses a 16 anos); etiologia: cardiopatia adquirida em 62% e
congénita em 38%. O tempo médio de seguimento foi de 6 anos (1 dia a 20
anos). A expectativa de sobrevida (curva de Kaplan-Meier) indica sobrevi-
véncias de 80, 60 e 50% ao primeiro, quinto e décimo ano apds o transplante,
respectivamente. A sobrevida hospitalar melhorou significativamente apds o
ano de 2000 (de 50 para 100%). Nao houve casos de vasculopatia corondria
ou re-transplante. As causas de morte apds o primeiro ano poés-transplante
foram: rejeicdo aguda celular grave associada a morte subita (2), encefalite
viral (1) e doenca linfoproliferativa (1). Conclusdes: Apesar do reduzido
nimero de casos, 0s nossos doentes apresentam uma taxa de sobrevida a
longo prazo (10 anos) semelhante a do registo oficial de 2006 da sociedade
internacional de transplantacdo cardiaca e pulmonar em idade pedidtrica
(6.024 casos em 18 anos). No nosso centro, a melhoria da sobrevivéncia glo-
bal deveu-se a melhoria dos resultados na sobrevivéncia hospitalar alcancada
na ultima década, o que reforca a necessidade do desenvolvimento das tera-
péuticas crénicas do transplante cardiaco pedidtrico.

Palavras-chave: Transplantagdo cardiaca pedidtrica; sobrevida.

POS93- Valor diagnéstico da Ressondncia Magnética cardiaca na
displasia arritmogénica do ventriculo direito

Marta Anténio, Paula Martins, Maria Teresa Dionisio, Carmen Costa, Graca
Ramalheiro, Antonio Pires, Isabel Santos, Ricardo Duarte, Ana Mota, Helder
Costa, Licia Ribeiro, Eduardo Castela. Servico de Cardiologia Pedidtrica,
Hospital Pedidtrico de Coimbra.

Introducdo: A displasia arritmogénica do ventriculo direito (DAVD) € uma
miocardiopatia que se associa habitualmente a arritmias ventriculares malig-
nas, sendo uma das etiologias mais frequentemente implicadas na morte
stibita em jovens. E uma entidade autossémica dominante, com baixa pene-
trancia. Histologicamente, hd substitui¢do de por¢des de miocardio por tecido
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adiposo ou fibroso, envolvendo principalmente a parede livre do ventriculo
direito. A Ressonancia Magnética cardiaca (RMC) € uma técnica nao invasiva
de referéncia no estudo das miocardiopatias, nomeadamente da DAVD.
Objectivo: Caracterizacdo clinica e imagioldgica das criancas com DAVD
seguidas no Servico de Cardiologia Pedidtrica do Hospital Pedidtrico de
Coimbra (HPC). Populacio e Métodos: Andlise retrospectiva de 6 casos,
com idades compreendidas entre os 7 e os 15 anos, sendo 4 do sexo mas-
culino. Todas as criancas foram submetidas a avalia¢do clinica, electrocardio-
gréfica, ecocardiografica, Holter, RMC e estudo genético. Resultados: Nesta
amostra, nenhuma das criancas tinha antecedentes familiares de morte stbita
ou patologia cardiaca. Verificou-se um predominio do sexo masculino (2:1).
As manifestagdes clinicas mais frequentes foram sincope e taquicardia (50%
e 33%, respectivamente). Extra-sistoles supraventriculares (50%) e bloqueio
de ramo direito (33%) foram os principais achados electrocardiograficos. A
ecocardiografia evidenciou dilatagdo do ventriculo direito em 4 casos (67%).
No estudo do ventriculo direito por RMC, observaram-se, em 100% dos
casos, dreas discinéticas, maioritariamente localizadas na parede livre do ven-
triculo, e em 4 criangas (67%) foi identificado sinal hiper-intenso de gordura
intramiocérdica, na pondera¢do T1. Comentarios: A RMC é uma técnica nao
invasiva, que assume um papel crucial no estudo da morfologia ventricular
em doentes referenciados por suspeita de DAVD, permitindo a deteccdo de
alteracdes da contractilidade, bem como de dreas de infiltracdo adiposa no
miocdrdio do ventriculo direito, a “imagem de marca” desta patologia. Em
ultima andlise, o estudo genético € necessario para validar o diagndstico ima-
gioldgico, com implica¢des na pratica clinica, nomeadamente no diagndstico
e terapéutica precoces entre os familiares afectados.

Palavras-chave: Displasia arritmogénica do ventriculo direito, Ressonancia
Magnética cardiaca.

POS94- O NT-pré6BNP como Marcador Peri-operatério na Cirurgia
Cardiaca Pediatrica: Resultados Preliminares.

Isabel Freitas, Gragca Nogueira, Moénica Rebelo, Daniela Varela Afonso,
Sashicanta Kaku, José Fragata. - Servico de Cardiologia Pedidtrica, Servico
de Cirurgia Cardiotordcica. Hospital de Santa Marta, Lisboa, Portugal.

Introducio: A por¢do de terminal N do pré-péptido natriurético de tipo B
(NT-pr6BNP) correlaciona-se com a morbilidade e mortalidade nos adultos
com doenca cardiaca. Foram publicados vdrios estudos sobre este tema mas
poucos se relacionam com o periodo peri-operatdrio, especialmente na idade
pediatrica. Objectivos: Avaliar a associac@o entre os valores plasmaticos do
NT-pr6BNP e os resultados ap6s cirurgia cardiaca em doentes pedidtricos.
Meétodos: Estudo prospectivo, observacional, de 34 criangas submetidas a
cirurgia cardfaca. Foram analisados: dados pré-operatdrios, intra-operatorios e
pds-operatdrios, incluindo a avaliacdo clinica, estudo ecocardiogréfico, dura-
¢do do tempo de circula¢do extracorporal (CEC) e da clampagem da aorta. O
NT-préBNP foi doseado antes da cirurgia, 12 horas apds a cirurgia e antes da
alta da Unidade de Cuidados Intensivos (UCI). Os resultados foram avaliados
através de: durac@o da ventilagdo mecanica, terap€utica com inotrdpicos,
tempo de internamento na UCI e presenca de complicacdes cardiacas graves.
Resultados: As 34 criancgas incluidas no estudo foram divididas em dois gru-
pos: grupo I — sem complicagdes cardiacas graves (n=29; idade mediana:
6.79+5.12 anos; peso mediano: 23.05+13.99 Kg; NT-préBNP pds-operatorio
mediano: 3851.29+5541.45 pg/ml) e grupo II — com complicacdes cardiacas
graves (n=5; idade mediana: 2.68 + 4.14 anos; peso mediano: 12.76x11.77 Kg;
NT-préBNP pés-operatdrio mediano: 26533.8+14023.58 pg/ml). Nio se veri-
ficou diferenca estatisticamente significativa na idade e peso entre os dois
grupos (p=0.100 e 0.102 respectivamente). Os valores plasmaticos do NT-
préoBNP pés-operatdrio do grupo II associaram-se a: ventilagdo mecanica >12
horas (h) (p=0.000), terapéutica com inotrépicos > 48 h (p=0.000), tempo de
internamento na UCI > 2 dias (p=0.000). Nio se verificou relagdo entre o NT-
préoBNP pés-operatdrio e duragdo da CEC (p=0.722) e o tempo de clampagem
da aorta (p=0.880). Conclusdo: Neste estudo valores plamdticos de NT-
proBNP elevados associaram-se a complicacdes cardiacas graves. O NT-
préoBNP pode ser um marcador titil na estratificacdo do risco das criancas sub-
metidas a cirurgia cardiaca.

Palavra-chave: NT-préBNP, Cirurgia Cardiaca Pedidtrica.

POS95- Hipercolesterolémia familiar: Uma abordagem para um desafio
antigo

Martins P!, Castela E', Ribeiro L', Ramalheiro G', Garcia P?, Faria A?, Saraiva
J°, Ramos L’, Mirante A*, Diogo L* 1- Servico de Cardiologia; 2- Unidade de
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Doengas Metabdlicas; 3- Servico de Genética; 4- Unidade de Endocrinologia;
Hospital Pedidtrico de Coimbra.

Introducao: A hipercolesterolémia familiar (HF) é uma doenca autossémica
dominante, cuja forma heterozigdtica tem uma prevaléncia de 1/500. A ine-
xisténcia de sinais e/ou sintomas desta patologia na infancia torna a sua iden-
tificagdo um desafio para o clinico, sendo preciso explorar e valorizar correc-
tamente a histéria familiar. Segundo dados da Organiza¢do Mundial de Sau-
de, a taxa de subdiagndstico da HF € um problema de dimensdo mundial, sen-
do preemente a elaboracdo de estratégias para a sua resolu¢do. Material e
Meétodos: Analise dos processos clinicos de criangas codificadas como tendo
HF no Hospital Pedidtrico de Coimbra (HPC) desde 1990, com revisdo dos
critérios de diagndstico utilizados. Revisao da literatura para comparagao dos
resultados e estabelecer protocolos eficazes de actuagdo. Resultados: Apre-
senta-se o nimero de casos de criancas com HF diagnosticadas no HPC du-
rante um periodo de 16 anos (n=9). Estima-se que o total de criangas
potencialmente afectadas na Regido Centro de Portugal seja 4500. Propde-se
em seguida algumas linhas de actuacdo adoptadas pelo nosso Hospital no
sentido de diminuir a taxa de subdiagndstico. A abordagem multidisciplinar
(Pediatria — Doencas Hereditdrias do Metabolismo, Cardiologia Pedidtrica,
Nutri¢do, Genética Clinica) da doenca, a divulgagdo de orientagdes relativa-
mente ao rastreio de dislipidémias (A quem? E Como?) e a articulacdo com
outras entidades do Sistema Nacional de Saide (Cuidados de Sadde Pri-
madrios, Servi¢os de Cardiologia e Consulta de dislipidémias de Hospitais de
adultos) sdo algumas das medidas implementadas. Conclusdes: Nas pessoas
afectadas pela HF, a primeira manifestacdo da doenca é muitas vezes um
episddio cardiovascular em idade precoce. Uma importante faixa da popu-
lag@o vé assim diminuida a sua esperanca e qualidade de vida. O diagndstico
atempado, preferencialmente em idade pedidtrica, permite tratamento e vigi-
lancia clinica adequados.

Palavras-chave: Hipercolesterolémia familiar; diagndstico em idade
pedidtrica.
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POS96- Perfuracio intestinal espontanea. Caso clinico

Paula Costa, Susana Correia, Margarida Abrantes, Jodo Costa. Unidade de
Neonatalogia, Clinica Universitdria de Pediatria, Hospital de Santa Maria,
Lisboa.

Introducdo: A perfuracdo intestinal espontanea (PIE), apesar de rara, tem
uma prevaléncia crescente em recém-nascidos (RN) de muito baixo peso. E
uma entidade clinica distinta da enterocolite necrosante (NEC) que pode ter
clinica e imagiologia sobreponiveis, embora a fisiopatologia e o exame
anatomo-patoldgico sejam diferentes. Caso clinico: RN do sexo masculino
de 29 semanas. Concep¢do medicamente assistida, gestacdo vigiada, compli-
cada por infecc¢@o urindria a Escherichia coli as 27 semanas, medicada com
nitrofurantoina. Parto distécico (ventosa), apds inducdo da maturacdo fetal
com betametasona. Peso ao nascer 1404gr, IA 7/10. Foi-lhe administrado
surfactante na sala de partos e permaneceu em ventilagdo convencional até
D2. Cateterismo umbilical arterial e venoso de D1 a D4. Iniciou alimentac@o
entérica em D1. Clinicamente bem até D4 quando iniciou distensao abdomi-
nal, residuo gastrico bilioso e paragem da emissdo de fezes. A radiografia de
abdomen revelou pneumoperitoneu. Submetido a laparotomia com saida de
liquido sero-hemdtico, evidenciando-se perfuracdo do intestino delgado a 20
cm do cego. Realizada resseccdo ileal segmentar e anastomose primdria. O
exame anatomo-patoldégico da peca confirmou a presenca de ulceragdo focal,
com estrutura geral conservada, intensa congestdo e edema da parede. Evo-
lucdo favordvel, reiniciando alimentagdo entérica a D12 e alta a D45 com
peso de 2215gr. Conclusdes: Apesar da etiologia da PIE ser desconhecida,
salienta-se o uso de cateter umbilical arterial. A PIE tem melhor progndstico
que a NEC, sendo essenciais o diagndstico e tratamento cirdrgico precoces.

Palavras-chave: Perfuragdo intestinal espontanea.



POS97- Epidermolise bolhosa associada a atrésia do piloro

Alberto Berenguer', Bérbara Pereira’, Filomena Teixeira’, Carla Pilar’,
Filomeno Paulo Gomes*, José Luis Nunes’. Servi¢o de Pediatria (Director:
Dr* Amélia Cavaco) 1- Servico de Pediatria; 2-Servico de Dermatologia e
Venereologia; 3- Unidade de Cuidados Intensivos e Neonatais (UCINP); 4-
Unidade de Cirurgia Pedidtrica; Hospital Central do Funchal (HCF).

Introducao: Epidermdlise bolhosa (EB) refere-se a um grupo heterogéneo de
doengas hereditdrias, de transmissdo autossomica, caracterizadas pela
formagao de bolhas na pele e/ou mucosas, espontaneamente ou apds trauma-
tismo mecanico minor. Segundo o National Epidermolysis Bullosa Registry
Report (EUA), a incidéncia € de 1:50 000-500 000 nascimentos. A atrésia do
piloro (AP) constitui <1% das atrésias do tracto gastrointestinal com incidén-
cia de 1:100 000 nascimentos, na maioria com padrdo de heranca autosso-
mico recessivo. A associagdo EB-AP (70 casos descritos), representa a forma
mais frequente de associa¢do entre EB e anomalias intestinais (18-20%)
sendo imperativo equacionar esta associacdo aquando do diagnéstico de EB.
Double gastric outlet obstrution diz respeito a uma apresentac¢ao rara de atré-
sia pildrica em que estdo presentes dois diafragmas, pré-pilérico e pildrico.
Estao descritos dois casos de atrésia pildrica associada double gastric outlet
obstrution e epidermolise bolhosa. Caso clinico: Prematuro do sexo femi-
nino, de 33 semanas de gestacdo, admitido na Unidade de Cuidados Inten-
sivos Neonatais e Pedidtricos (UCINP) apds o nascimento. Histéria de
hidrimnios que motivou o parto distécico por cesariana. Antropometria
adequada a idade gestacional e o indice de Apgar 1’7 ¢ 5’ 8. Pais sem histéria
de consanguinidade, doengas dermatoldgicas ou malformacdes congénitas.
Ao exame objectivo apresentava bolhas a nivel da regido frontal, nasal e
mucosa oral. Progressivamente surgiram bolhas a nivel do tronco, regido
cervical e maos que se generalizaram posteriormente, sem padrdo e de forma
assimétrica, espontaneamente e relacionadas com trauma minor (mobili-
zac¢do). Sem outras alteragdes ao exame objectivo. Pedido histopatologia,
microscopia electrénica, imunoflurescéncia e estudo genético para
caracterizar o tipo de EB. Ao 3° dia de vida apresentou distensdo abdominal.
A radiografia simples do abdémen revelou a presenca de camara gasosa tnica
(gdstrica) e auséncia de gds no restante abdémen. Ao 4° dia de vida foi
submetida a laparotomia exploradora que revelou distensdo, espessamento
gdstrico e atrésia pildrica. Apds pilorotomia, verificou-se a presenca de dois
diafragmas - double gastric outlet obstrution - procedeu-se a respectiva lise,
confirmou-se a permeabilidade proximal e distal seguida de gastroduodenos-
tomia. Pés-operatdrio sem intercorréncias. Iniciou alimentacdo entérica ao 5°
dia do pds-operatério. Teve alta hospitalar ao 45° dia de vida.

Palavras-chave: Epidermolise bolhosa, atrésia pildrica, double gastric outlet
obstrution.

POS98- Atrofia muscular espinhal: A propésito de um caso de
apresentacio neonatal

Bruno Cardoso', J. Dupont’, G. Oliveira', M. Albuquerque', A. Costa e Silva’.
1- Unidade de Neonatologia, Servico de Pediatria; 2- Servico Genética
Médica; 3- Servigo de Anatomia Patoldgica; Hospital de Santa Maria, Lisboa.

Introducdo: A atrofia muscular espinhal (SMA), ¢ uma doenga neuro-mus-
cular caracterizada por degenerescéncia dos cornos anteriores da medula
espinhal, causando diminui¢do da for¢ca muscular e atrofia simétricas. Apre-
senta um padrdo de hereditariedade autossémico recessivo, sendo o principal
gene envolvido o SMNI (gene da proteina de sobrevivéncia do neurénio mo-
tor) localizado no braco longo do cromossoma 5. E a segunda doenga autos-
sOmica recessiva letal mais comum em caucasianos, afectando aproxima-
damente 1:10000 nascimentos. O diagndstico baseia-se no quadro clinico,
electromiografia, biopsia muscular e investigacdo genética. A atrofia mus-
cular espinhal com insuficiéncia respiratéria (SMARDI1) é uma variante de
SMA, caracterizada por insuficiéncia respiratéria grave, relacionada com
mutacdes no brago longo do cromossoma 11. Caso clinico: Apresentamos
uma crianca com manifestacdo neonatal grave da doenga. Tratava-se do 1°
filho de pais jovens, sauddveis, ndo consanguineos. Tinha-se registado amea-
¢a de aborto no 1° trimestre e as ecografias obstétricas revelaram maos sem-
pre fechadas. Parto eutdcico as 27 semanas, por descolamento de placenta.
PN: 836g, IA: 3/4. Foi-lhe administrado surfactante & nascenga e iniciou
ventilagdo mecanica de que nunca foi possivel prescindir até a sua morte,
com 6 meses de idade. Clinicamente, observava-se artrogripose multipla.
Tinha associada volumosa hérnia do hiato esofdgico tendo necessitado de
enterostomia para possibilitar alimentacdo entérica. Apresentava também
bexiga neurogénea. A electromiografia e a bidpsia muscular foram compa-
tiveis com diagnostico de AME tipo 1 ou Werdnig Hoffman, mas os estudos
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genéticos realizados, estudo molecular do gene SMNI1 e estudo do gene
IGHBP2 foram negativos, tornando particularmente dificil a aceitagdo do
prognostico pelos pais. Neste caso como nao foram encontrados marcadores
genéticos o aconselhamento genético serd baseado em estudos ecograficos
seriados sugestivos de artrogripose.

Palavras-chave: Atrofia muscular espinhal.

POS99- Hemocromatose neonatal: A proposito de dois casos

S Soares', MJ Silva', M Sampaio', C Martins’, S Pissarra', G Vasconcelos',
ML Cardoso*, O Brandao?, E Ledo-Teles?. 1- Unidade de Cuidados Intensivos
Neonatais, UAG-MC, Hospital S. Jodo, Porto; 2- Unidade de Doencas Meta-
bélicas — UAG-MC, Hospital S. Jodo, Porto; 3- Servico de Anatomia Patol6-
gica, Hospital de S. Jodo, Porto; 4- Instituto de Genética Médica Prof. Jacinto
Magalhdes, Porto.

Introducdo: A hemocromatose neonatal ¢ uma patologia rara que se
caracteriza por disfungdo hepdtica grave, associada a siderose intra e extra-
hepitica. A sua apresentacdo pode ocorrer in utero ou no periodo neonatal
precoce. A fisiopatologia desta doenga € ainda desconhecida e o seu prognds-
tico é geralmente fatal. Caso clinicos: Caso 1: Recém-nascido do sexo mas-
culino, pré-termo de 31 semanas, internado na Unidade de Cuidados
Intensivos Neonatais por hidrdpsia fetal ndo-imune. Foram excluidas infec-
¢Oes congénitas, anomalias cardiacas estruturais e trissomias 13, 18 e 21.
Apresentava anemia, coagulopatia, hipoalbuminemia e citdlise limitada. A
evolucdo foi adversa com instabilidade hemodinamica a partir de D5, coles-
tase em D7 e insuficiéncia renal com aniria em D10 (motivando didlise
peritoneal) e compromisso da fungdo respiratéria em D12. O ébito ocorreu a
D27, por faléncia multiorganica. Caso 2: Recém-nascido do sexo masculino,
de termo, LIG, segundo filho de pais consanguineos, transferido para a Uni-
dade de Cuidados Intensivos Neonatais em D7 de vida por hipoglicemias
sustentadas desde o nascimento. Desde a chegada a Unidade, este recém-
nascido manteve-se gravemente doente, hiporreactivo, ictérico e em anasarca.
A avaliacdo analitica revelou acidose metabdlica refractdria, hiperlactacide-
mia, anemia e trombocitopenia e outros marcadores de disfun¢do multior-
ganica, designadamente insuficiéncia hepdtica com disfuncdo sintética
(coagulopatia e hipoalbuminemia), colestase e citdlise limitada; registo
simultaneo de ferritina, transferrina e ?-fetoproteina elevadas. A RMN abdo-
minal sugeriu a presenca de depdsitos hepdticos de ferro. O estudo enzi-
matico da cadeia respiratéria mitocondrial foi normal. As hipéteses diag-
ndsticas formuladas envolviam doenga metabdlica energética e hemocro-
matose neonatal. A evolugdo foi adversa, com complicagdes diversas. O 6bito
ocorreu a D41. Em ambos os doentes, os estudos post-mortem, revelaram
lesdo parenquimatosa hepdtica grave e envolvimento multi-sistémico suge-
rindo o diagndstico de hemocromatose neonatal. Conclusdes: Embora o
diagnéstico de hemocromatose neonatal seja frequentemente estabelecido
pelo estudo anatomo-patolégico post-mortem, os autores pretendem alertar
para a necessidade de o considerar nas situacdes de hidrépsia fetal ndo-imu-
ne, especialmente se acompanhadas de doenca hepdtica de apresentacdo pré-
natal ou neonatal precoce. A intervencdo terapéutica para esta patologia per-
manece limitada, mas o transplante hepdtico poderd vir a constituir uma
alternativa futura.

Palavras-chave: Hidrépsia fetal, insuficiéncia hepética, hemocromatose
neonatal.

POS100- Meningite em Recém-nascido: nem sempre a etiologia ¢
bacteriana!

Ménica Tavares, Luis Ribeiro, Liicia Gomes, M. Guilhermina Reis. Servico
de Pediatria, Hospital Geral de Santo Ant6nio EPE, Porto.

Introducdo: Num quadro clinico de Sepsis Neonatal tardia deve ser consi-
derada a existéncia de meningite. A presenca de alteracdes citoquimicas no
liquido cefaloraquidiano (LCR) neste grupo etdrio sugere uma etiologia
bacteriana como causa da meningite. No entanto, as meningites viricas tam-
bém ocorrem no periodo neonatal, sendo os Enterovirus os agentes mais fre-
quentes. Casos clinicos: Apresentam-se dois casos de recém nascidos (RNs),
com 11 e 20 dias de vida, levados ao Servico de Urgéncia por febre e
irritabilidade, que num dos casos se associava a gemido intermitente. Em
ambos, os antecedentes familiares e periodo perinatal eram irrelevantes. No
exame objectivo, a referir fontanela anterior tensa mas pulsatil, e restante exa-
me normal, num caso, e no outro RN gemido & manipulacio. Foram efectua-
das puncdes lombares, sendo que numa havia evidéncias citoquimicas de
meningite. A proteina C reactiva era de 0,08 e 0,89 mg/dL. Atendendo ao
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quadro clinico apresentado, compativel com sépsis neonatal tardia, foi ini-
ciada antibioterapia com ampicilina e gentamicina. As hemoculturas e o exa-
me bacteriolégico do LCR foram negativos em ambos os casos. Foram identi-
ficados Enterovirus nos dois virolégicos do LCR. Conclusdes: A importancia
deste diagndstico etioldgico, como causa da febre e da meningite, é
terapéutica e prognostica. Evita cursos alargados de antibioterapia a que
muitos recém nascidos estdo sujeitos, dada a suspeita de sépsis bacteriana.
Embora a meningite por Enterovirus possa estar associada em 10% dos casos
a complica¢des agudas, tem um bom progndstico, ndo estando associada a
complica¢des a longo prazo. Actualmente, dada a possibilidade de identi-
ficacdo deste agente, serd importante avaliar a sua prevaléncia como causa de
meningite neonatal.

Palavras-chave: Meningite asséptica, sépsis neonatal, febre, enterovirus.

POS101- Acalvaria: um caso raro de evolucio favoravel

S. Castanhinha', B. Cardoso', J.P. Guimardes’, G. Oliveira', M. Albuquerque'.
1- Unidade de Neonatalogia, Servigo de Pediatria, Hospital de Santa Maria;
2- Servigo de Cirurgia Pldstica, Hospital de Santa Maria; Lisboa.

Introducdo: Acalvaria ¢ uma malformac¢do congénita rara que consiste na
auséncia dos ossos da calote craniana, sem defeito do escalpe. Geralmente é
descrita como uma malformacao fatal, podendo estar relacionada com efeitos
teratogénicos dos inibidores da enzima de conversdo da angiotensina
(IECAs), associados neste caso a malformagdes renais. Caso clinico: Crianca
de sete meses, sexo feminino, nascida no HSM com o diagndstico de acal-
varia, cuja evolugdo tem sido favordvel sem tratamento. Trata-se do primeiro
filho de pais jovens ndo consanguineos sauddveis, de origem africana, sem
histéria de doencas heredo-familiares conhecidas. A gravidez foi vigiada sem
intercorréncias, com serologias negativas e trés ecografias consideradas
normais. Nega ingestdo de farmacos. Parto eutdcico as 40 semanas, apresen-
tacdo cefdlica. IA 4/7/10. Somatometria adequada & idade gestacional. Ao
nascer observou-se bossa parieto-occipital extensa com auséncia de calote
craniana, notando-se apenas alguns “nidcleos” dsseos occipitais, frontais e
parietais de pequenas dimensdes. O couro cabeludo encontrava-se integro e
ndo apresentava outras malformacdes. A avaliagdo radioldgica demonstrou
auséncia quase total de calote craniana, sem outras anomalias da base do
cranio, ossos da face ou do restante esqueleto. A Ecografia cerebral transfon-
tanelar foi normal bem como a ecografia renal. A RMN Cerebral demonstrou
dura mater integra com alguns pequenos focos de hemorragia parenquimato-
sos. O exame objectivo foi sempre normal para o grupo etdrio. Teve alta com
11 dias de vida para o domicilio com aleitamento materno exclusivo e com
cuidados de proteccdo cerebral adequados. Actualmente com sete meses,
apresenta um desenvolvimento estaturo-ponderal e psicomotor adequado,
sem intercorréncias traumdticas. Apresenta crescimento espontaneo dos 0ssos
da calote craniana, com presen¢a ainda incompleta do occipital, parietais,
temporais e frontal. Conclusdo: O caso distingue-se pela raridade da
patologia, geralmente fatal, estando a data descritos apenas 2 casos de sobre-
viventes com acalvaria isolada. Da bibliografia encontrada este serd o pri-
meiro caso com quase total auséncia de calote craniana e com desenvolvi-
mento psicomotor normal.

Palavras-chave: Acalvaria, malformacdo congénita.

POS102- Tumores fetais: Casuistica do Hospital de Sao Marcos

Nicole Silva', Liliana Pinheiro', Teresa Ramos?, Alexandra Cadilhe?, Matos
Cruz?, Paula Pinheiro’, Almerinda Pereira'. 1- Servi¢o de Pediatria Hospital
de Sdo Marcos; 2- Servico de Obstetricia, Hospital de Sdo Marcos; Braga.

Introducdo: Os tumores fetais (TF) constituem um grupo heterogéneo de
patologias, pouco frequentes. A sua prevaléncia, as caracteristicas histolo-
gicas e o comportamento bioldgico sdo diferentes dos tumores pedidtricos.
Objectivos: Caracterizar a populacdo de fetos/recém nascidos (RN) com o
diagnéstico de TF enviados a Consulta de Diagnéstico Pré-Natal-Neonato-
logia do Hospital de Sdo Marcos, no periodo de Janeiro de 2003 a Dezembro
de 2006. Material e Métodos: Avaliacdo prospectiva dos fetos enviados a
consulta de Diagndstico Pré-natal-Neonatologia com o diagndstico de TF
quanto a idade gestacional do diagndstico, ao tipo e localiza¢do anatémica do
tumor, concordancia entre o diagndstico pré-natal e pds-natal e seu trata-
mento pés-natal. Resultados: Foram registados 14 fetos com diagndstico de
TF. A idade gestacional de diagndstico variou entre as 16 semanas e 37 sema-
nas de gestacdo. Em 1/14 foi detectado polihidramnios. A RMN fetal foi reali-
zada em 7/14 tendo confirmado o diagndstico ecografico. Quanto a localiza-
¢do anatémica dos TF: 7/14 encontravam-se confinados a regiao abdomino-
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pélvica, 3/14 regido sacro-coccigea, 3/14 regido tordcica e 1/14 regido cer-
vical. Em 1/14 casos efectuou-se interrupcio médica da gravidez tratando-se
de um diagndstico de teratoma sacro-coccigeo com confirmac¢io anatomopa-
tolégica. Em 8/13 casos confirmou-se o diagnéstico de tumor no periodo pés-
natal: 2/8 teratoma sacro-coccigeo, 1/8 neuroblastoma, 1/8 quisto hepatico
simples, 1/8 quisto ovdrico, 1/8 mixoma da vdlvula tricispide, 1/8 quistos
broncogénicos e 1/8 linfangioma quistico. Dos 8 casos confirmados no pe-
riodo pds-natal 5 foram submetidos a tratamento cirtirgico. Dos 5 casos de TF
sem confirmagdo de diagndstico no periodo pés-natal, 4 ndo apresentaram
patologia e em 1 caso com o diagndstico pré natal de quisto renal diagnos-
ticou-se uma sindrome de juncdo. O progndstico foi favordvel em 13/14
casos. Conclusdes: O teratoma sacro-coccigeo foi o tumor mais frequente.
Apesar do prognéstico dos TF, de um modo geral, ser reservado, na nossa
casuistica, o progndstico foi favordvel, exceptuando o feto com interrupcao
médica da gravidez. O diagnéstico pré-natal dos TF permite estabelecer um
plano de seguimento pré-natal e pds natal adequado e uma abordagem multi-
disciplinar, essencial para uma melhor prestacdo de cuidados de satide

Palavras-chave: Tumores fetais, diagnéstico pré-natal, teratoma sacro-coccigeo.

POS103- ACIU selectivo e patologia vascular das placentas monocorio-
nicas. Caso clinico

Ana Ehrhardt Pinheiro', José Nona', Alvaro Cohen?. 1- Servigo de Pediatria
(Director: Dr. A. Marques Valido); 2- Servico de Obstetricia; Maternidade Dr.
Alfredo da Costa (MAC), Lisboa.

Introducio: As gestacdes miiltiplas correspondem a 1% do total, e originam
mortalidade e morbilidade superior. A corionicidade determina o grau de risco
perinatal e progndéstico, e existe maior incidéncia de prematuridade, baixo peso
e morbilidade neurolégica nos gémeos monocoriénicos. As gestacdes mono-
coriénicas podem apresentar alteracdes vasculares placentdrias importantes e
as complicagdes mais frequentes sdo a sindrome de transfusdo feto-fetal
(STFF), Atraso de crescimento intra-uterino (ACIU) selectivo e Sindrome de
TRAP (Twin Reversed Arterial Perfusion). Caso Clinico: 2° gémeo de ges-
tacdo biamnidtica monocoridnica, com ACIU selectivo diagnosticado as 18
semanas. A gravidez foi vigiada na MAC, e nas ecografias seriadas evidenciou-
se agravamento progressivo do ACIU, resisténcia aumentada na artéria
umbilical (AU) e fluxos diastélicos ausentes intermitentemente neste gémeo,
mas sem as caracteristicas ecograficas tipicas de STFF. Somatometria e fluxos
normais no 1° gémeo. Cesariana de emergéncia as 28 semanas por sofrimento
fetal agudo, uma semana apds ciclo completo de betametasona. Crianga do
sexo feminino, 2° gémeo, 589 g (vs 1204 g 1°G), IA de 2/5 com necessidade de
entubacdo endotraqueal e ventilagdo mecanica. Apresentava uma hemoglobina
de 54 mg/dL (vs 18.8 mg/dL 1°G) e hipotensdo grave, pelo que iniciou logo
concentrado eritrocitdrio, suporte inotrépico e hidrocortisona. Agravamento
progressivo do quadro clinico, com anemia grave, trombocitopénia, leuco-
pénia, hipotensdo refractdria, insuficiéncia renal aguda oligo-antrica e
hipoglicémia persistente. Em D4 agravamento irreversivel com faléncia
multiorganica, verificando-se o 6ébito. O 1° gémeo ndo apresentou intercorrén-
cias relevantes durante o internamento. Discussio: As gestacdes monocorio-
nicas originam uma situacdo hemodindmica complexa, em que as duas circula-
¢oes fetais vao estar interligadas a nivel da placenta através de anastomoses,
que podem originar transfusdes feto-fetais cronicas ou agudas. No nosso caso,
uma vez que ndo se cumprem os critérios de STFF da Eurofetus, a etiologia
possivel serd a de ACIU selectivo, com presenca de fluxos diastélicos na AU
ausentes ou invertidos intermitentemente, através de anastomoses arterio-arte-
riais importantes. Esta situacdo ainda ndo é muito valorizada, mas em estudos
recentes parece identificar um subgrupo com risco aumentado de morte no
gémeo mais pequeno e de lesdo neuroldgica no maior.

Palavras-chave: Gémeos monocorionicos, ACIU selectivo, STFF, artéria
umbilical.

POS104- Malformacio arteriovenosa da veia de Galeno: casos clinicos
Brigida Robalo', Luisa Biscoito?, Margarida Abrantes', Carlos Moniz', Jodo
Costa'. 1- Unidade de Neonatologia, Departamento da Crianga e da Familia
do Hospital de Santa Maria; 2- Servico de Imagiologia Neuroldgica do
Hospital de Santa Maria; Lisboa.

Introducio: A malformagdo arteriovenosa da veia de Galeno (MAVVG) é
uma anomalia vascular congénita, rara, que pode estar associada a grande mor-
bilidade e mortalidade particularmente no recém-nascido. As manifestacoes
clinicas estdo dependentes da dimensdo da fistula arterio-venosa e determinam
a necessidade de tratamento. O tratamento consiste na terapéutica sintomatica



da insuficiéncia cardiaca (IC) e no tratamento da lesdo por via endovascular.
Material e Métodos: Os autores apresentam trés casos clinicos de MAVVG
que ilustram diferentes formas de apresentacdo da MAV, respectiva marcha
diagnostica e terapéutica. Resultados: Caso 1 e 2: Ambos os recém-nascidos
do sexo masculino, de termo, com diagdstico pré-natal de MAVVG. No
primeiro dia de vida foi confirmado o diagnéstico da malformacao vascular por
Ecografia transfontanelar e Ressonancia Magnética Nuclear, sem alteracoes do
parénquima cerebral. O quadro clinico inicial foi de IC de alto débito tendo ini-
ciado terapéutica com diuréticos, agentes inotrépicos e vasodilatadores. Um
dos RN foi submetido no 3° dia de vida a terapéutica endovascular com ciana-
crilato por via arterial, com melhoria transitdria da IC. No outro RN foi tenta-
da embolizacdo sem sucesso. Apesar da terapéutica houve um agravamento
progressivo do quadro clinico com faléncia multiorganica, acabando ambos
por morrer ao 8° e 15° dia de vida. Caso 3: Lactente de 5 meses, sexo feminino
que na sequéncia de quadro agudo de irritabilidade, febre, prostracdo e vomi-
tos, realizou TC-CE que revelou MAVVG com hidrocefalia supratentorial. Ao
exame objectivo apresentava aumento perimetro cefélico, fontanela anterior
tensa, diastase da sutura longitudinal e olhos em sol poente. A avaliacdo
cardioldgica revelou sinais de IC de alto débito, iniciou terapéutica com
digitélicos e diuréticos. Neste caso a MAVVG estava associada a estenose do
seio falciforme que condiciona diminui¢do do fluxo, diminuindo a sobrecarga
cardfaca. Foi submetida a terapéutica endovascular aos 6 e aos 12 meses, sem
sequelas neuroldgicas. Conclusdes: A apresentagio da MAVVG no periodo
neonatal é a mais frequente, a mais grave e a que estd associada a pior prog-
nostico. A abordagem ¢é multidisciplinar, com avaliagdo neuroimagioldgica e
cardfaca, para determinar o plano terapéutico.

Palavras-chave: Malformagao arterio-venosa, insuficiencia cardiaca de alto
débito.

Arga - Pediatria Ambulatéria

POS105- PFAPA: entidade rara ou pouco conhecida?
H Sousa, F Teixeira, G Reis, M Guedes. Hospital Geral de Santo Anténio,
Porto.

Introducio: A sindrome PFAPA ¢é uma entidade clinica caracterizada por
episddios recorrentes de febre alta, estomatite aftosa, faringite e adenite cer-
vical que afecta principalmente criangas até aos 5 anos de idade. Os episédios
febris ocorrem com uma periodicidade de aproximadamente 28 dias, duram
cerca de 3 a 6 dias, ficando as criangas assintomdticas até ao episédio
seguinte. A etiopatogenia ¢ desconhecida mas possivelmente associada a
desregulac@o imunoldgica. O tratamento ndo € consensual, e apesar da pred-
nisolona oral no 1° dia de doenga ser altamente eficaz, alguns autores reco-
mendam a amigdalectomia. A doenca evolui ao fim de alguns anos (média:
4,5 anos) para a regressdo espontanea, ndo estando associada a sequelas
conhecidas. Material e Métodos: Avaliacao retrospectiva de 3 casos clinicos
seguidos na consulta de Imunologia Pedidtrica do Hospital Geral de Santo
Antonio pela andlise dos respectivos processos clinicos. Resultados: 3 crian-
cas (2% /1d") com antecedentes familiares e pessoais irrelevantes, iniciaram
sindrome febril recorrente (3 a 4 semanas) entre os 2 ¢ 5 anos de idade
(mediana-2,5 anos) associado a estomatite aftosa e faringite, tendo duas delas
também adenopatias cervicais e dor abdominal. Laboratorialmente excluida
neutropenia ciclica, hiper IgD ou doencas sugestivas de auto-imunidade. Boa
resposta a prednisolona (1 a 2mg/Kg, 1 a 2 tomas) com diminui¢do da
duragdo dos episddios febris. Remissdo espontinea ao fim de 4,5 anos numa
das criancas, mantendo-se as outras duas ainda com episédios febris recor-
rentes apds 2 e 4 anos de diagnéstico, ainda que com intervalos intercriticos
mais longos. Conclusoes: O diagnéstico de PFAPA ¢ clinico e sempre um
diagnéstico de exclusdo. A evolucdo foi favordvel nos 3 casos clinicos des-
critos, com boa resposta ao tratamento, repercutindo-se na melhoria da qua-
lidade de vida destas criancas. A doenga, enquanto nao diagnosticada e escla-
recida, é causa importante de angustia e ansiedade da crianga e familia assim
como de absentismo escolar. E importante a sensibilizacdo para as suas carac-
teristicas e abordagem terapéutica, a fim que o diagnéstico e a conduta sejam
precocemente estabelecidos.

Palavras-chave: PFAPA, febre recorrente, criangas.

POS106- Novas vacinas
Marta Ferreira'¢, Ema Leal**, Julia Galhardo**, Cristina Mendes1 4, Henrique
Soares*®, Maria Jodo Brito'?. 1- Hospital Fernando Fonseca, Amadora; 2-
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Hospital Dona Estefénia, Lisboa; 3- Hospital de Sao Jodo, Porto; 4- Centro
Satide de Queluz; 5- Centro Sadde dos Olivais, Lisboa; 6- Centro Satide de
Sao Joao, Porto.

Introducfo: As vacinas permitem salvar vidas e prevenir mais casos de
doenca do que qualquer tratamento médico mas a populacdo nem sempre as
conhece. Objectivos: Avaliar o conhecimento local e geral de quatro novas
vacinas nao incluidas no Plano Nacional de Vacinagdo (PNV): vacinas pneu-
mocdcica (VAP), varicela, rotavirus e papilomavirus (PVH). Material e
Meétodos: Estudo descritivo transversal, realizado em Margo e Abril, em trés
centros de saude de diferentes dreas - Lisboa, Porto e Amadora-Sintra. Ana-
lisaram-se parametros sociodemograficos, tipo de informacdo dos pais, inten-
¢do e disponibilidade econdmica para sua aquisicdo. Andlise estatistica
realizada em SPSS®14.0 para Windows, utilizando os testes Qui-quadrado e
T-Student (IC>95%) Resultados: Total de 187 criancas com idade média de
13 meses. A maioria (82%) dos pais tinha ensino secundério incompleto e
rendimento mensal médio de 12560(300-35000. Em 83% os pais conhe-
ciam pelo menos uma das vacinas extra PNV. O conhecimento individual foi
para VAP 72%, varicela 42%, HPV 30,5% e rotavirus 1,3% e o tipo de doenca
prevenivel 118/135 (87%), 83/84 (99%), 52/57 (91%) e 21/24 (87,5%) res-
pectivamente. Em 65,7% a informacao foi disponibilizada por profissionais
de saudde: pediatra (68); médico assistente (48). A maioria (96%) considerou
a VAP a mais importante. 93% tinham PNV actualizado; 73 (39%) VAP, 6
(3%) vacina do rotavirus, 1 (0,5%) vacina da varicela e nenhuma a vacina do
papilomavirus. O conhecimento para a vacina da varicela, rotavirus e PVH
associou-se ao maior grau de escolaridade dos pais (40vs46,p=0,018;
8vs16,p=0,026; 23vs34,p=0,006) respectivamente. A realizacdo de VAP e
rotavirus associou-se a um maior rendimento familiar (1506€ vs 1144€;
p=0,04) e (2283€ vs 1162€; p=0,04). A intencdo de administrar novas
vacinas foi semelhante nos diferentes graus de escolaridade ou rendimentos
dos pais, no entanto os pais de raparigas atribuem importancia diferente a
vacina PVH. Nos casos em que o pediatra tinha disponibiliozado a infor-
macio, as criangas tinham maior nimero de vacinas (0,58 vs 0,89; p=0,049).
Conclusdes: A excepcio da VAP, as restantes vacinas extra PNV sio ainda
pouco conhecidas. Compete aos profissionais de saide, divulgar informacao,
motivar as familias e aproveitar todas as oportunidades para vacinar as crian-
¢as que tenham indicac@o.

Palavra-chave: Vacinas.

POS107- 1° Jornada Nacional de Rastreio da Obesidade Infantil
(Promovida pela Direccio da SPA-SPP)
A Costa', M Fonte', M Carvalho', H Porfirio®. 1- Servico de Pediatria, Centro
Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto Douro; 2- Presidente da Seccdo de
Pediatria Ambulatéria da Sociedade Portuguesa de Pediatria (SPA-SPP);
Hospital do Pombal e Pedidtrico Coimbra.

Introducdo: A obesidade infantil é considerada uma epidemia global, jd que
constitui uma ameaca relevante para a satide publica pela comorbilidade que
lhe estd associada. Em Portugal estima-se que cerca de 31,5% das criancas
entre 7 ¢ 9 anos tém excesso de peso, 11,3% das quais sdo obesas. Com a
ac¢do de sensibilizagdo que culminou na recolha dos dados que se apresen-
tam, pretendeu-se sensibilizar pais e profissionais para a situagdo preocupante
e em crescendo, da obesidade infantil no nosso Pais. Material e Métodos:
No dia 17 de Fevereiro de 2007, em Aveiro, Braga, Evora, Funchal, Guima-
rdes, Mirandela, Pombal e Vila Real, profissionais ligados a Satde Infantil
estiveram das 10h as 18h, em locais de grande visibilidade e de fécil acesso
ao publico em geral. As criangas que entre os 2 e os 17 anos voluntariamente
participaram, foram avaliados os seguintes parametros: idade, sexo, peso,
altura e indice de massa corporal (IMC). Para classificacdio do grau de
obesidade utilizaram-se curvas de IMC francesas, por indica¢do da Direc¢do
da Secc@o da Pediatria Ambulatéria da SPP, promotora e coordenadora da
ac¢io de rastreio. Resultados: Foram avaliadas 1054 criangas, por sexo e
escaldo etdrio (2-5A, 6-10A, 11-15A e dos 15-17A). No grupo dos 2-5 anos
(329) encontramos cerca de um quarto (23,7%) com excesso de peso ou obe-
sidade, dos 6-10 anos (491), 33,6% tinham obesidade num total de 45,8%
com excesso de peso. Dos 11-15 anos (197) a percentagem de criangas obesas
era de 28,9%. No grupo dos 16-17 anos (37), 21,6% apresentava excesso de
peso. A distribuicao por género dos resultados foi similar. Conclusdes: Ape-
sar da amostra ndo ser representativa da populacdo em geral, no entanto, os
resultados sdo concordantes com a prevaléncia conhecida da obesidade no
nosso pais. Grande parte das criancas observadas corresponde a faixa etdria
dos 6-10 anos. Foi neste grupo que se encontrou, também, a percentagem
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mais elevada de excesso de peso e obesidade (45,8%). Perante dimensao e
potencial gravidade da epidemia torna-se relevante sensibilizar Pais e Profis-
sionais para a procura das sinergias que ajudem muitas das nossas criangas a
ndo comprometer a qualidade das vivéncias.

Palavras-chave: Rastreio, obesidade, IMC.

POS108- Imigracdo e cuidados de saide primérios em Pediatria:
Avaliacio da consulta de Vigilancia de Satde Infantil

Nuno Carvalho', Paula Kjollerstrom®, Célia Godinho® 1- Hospital de
Santarém; 2- Hospital Dona Estefania, Lisboa; 3- Centro de Satide do
Lumiar, Lisboa.

Introducdo: O Centro de Satde do Lumiar serve uma populacdo imigrante
importante, a maioria proveniente de paises africanos. O seguimento das
criangas até aos 18 meses de idade € efectuado na consulta de Pediatria do
Centro de Satide, que inclui a consulta de vigilancia infantil e a consulta de
doenca aguda. Objectivo: Caracterizar a populacdo e avaliar se o acesso dos
filhos de imigrantes aos cuidados primarios é adequado. Material e Méto-
dos: Estudo descritivo realizado através do preenchimento de um inquérito,
com colheita de dados socioecondmicos e referentes a vigilancia de satde
infantil. Resultados: Das 41 criancas descendentes de imigrantes, 68,3%
eram filhos de africanos, sendo os restantes brasileiros, asidticos ou origi-
ndrios da Europa de Leste. A idade média paterna era de 33 anos e materna
de 29 anos. A maioria (87,8%) das gestacoes foi vigiada. 29% das criangas
tiveram a 1% consulta no 1° més de vida, 83% até ao 2° més e os restantes até
aos 5 meses de vida. A maioria (87,8%) tinha as vacinas actualizadas de acor-
do com o Programa Nacional de Vacinacdo (PNV) e 24 4%efectuaram a
vacina antipneumocdcica. 78% das criangas nunca faltaram a consulta de
vigilancia. Durante o dia, a maioria das criancas fica com um familiar
(65,9%),22% com uma ama e 12,1% frequentam o infantdrio. Das 24 crian-
cas descendentes de portugueses constatou-se: idade média paterna 29 anos e
materna 27 anos. A maioria (91,7%) das gestagdes foi vigiada. 70,.8% das
criangas tiveram a 1* consulta no 1° més de vida, 87,5% até ao 2° més e os
restantes até aos 5 meses de vida. A maioria (91,7%) tinha as vacinas do PNV
actualizadas e 37,5% efectuaram a vacina antipneumocdcica. 83,3% das
criangas nunca faltaram a consulta de vigilancia. A maioria das criancas fica
com um familiar (66,7%), 8,3% com uma ama e 25% frequentam o infan-
tario. Conclusdes: Apenas se verificaram diferencas relevantes na precoci-
dade da 1" consulta e na vacinagdo extra-PNV. O nimero crescente deste seg-
mento da populagdo levanta questdes importantes quanto a melhor forma de
prestar os cuidados de satide primdrios a todas as criangas.

Palavras-chave: Imigracdo, cuidados primdrios, pediatria.

POS109- A Internet como fonte de informacdo: caracterizacdo e
avaliacdo do contetido de recursos pediatricos online

R Fernandes', J Franco®. 1- Clinica Universitdria de Pediatria, Hospital de
Santa Maria, Lisboa; 2- Servico de Pediatria, Hospital Garcia de Orta,
Almada.

Introducdo: A utilizagdo da Internet pelos doentes para obter informagdo
clinica, como complemento ou alternativa aos servicos de satde, € cada vez
mais frequente. O acesso quase ilimitado a contetidos vastos e pouco regula-
dos implica a necessidade de uma avaliac@o critica dos dados disponibili-
zados. Objectivo: Caracterizar a forma e o contetido dos principais recursos
online com informacdo pedidtrica em lingua portuguesa sobre febre, dispo-
niveis para uso dos pais e doentes. Material e Métodos: Efectuou-se uma
pesquisa estruturada dos recursos online passivel de ser reproduzida por pais
e doentes, incluindo os principais motores nacionais e internacionais, direc-
torios e ligagdes preferenciais na drea da satde. Incluiram-se sitios funcio-
nantes, em lingua portuguesa, acessiveis aos pais ou criancas, dispondo de
informag@o sobre aspectos diagndsticos e terapéuticos da febre. Dois revi-
sores independentes colheram dados para a caracterizag@o geral dos sitios, e
avaliaram a sua conformidade com critérios da AMA e do HONCode sobre
sitios médicos. Analisou-se igualmente a qualidade da informagao disponibi-
lizada sobre este tema, comparando-a com a de orientacdes pedidtricas
nacionais. Resultados: Identificaram-se 70 sitios online com informagdo
pedidtrica relevante sobre o tema febre. Os autores s3o maioritariamente de
nacionalidade brasileira (70%), com predominio de péaginas individuais de
profissionais ou de entidades privadas. A conformidade com os critérios inter-
nacionais de sitios médicos foi a excep¢do (<5%). A informagdo disponi-
bilizada sobre o tema febre € escassa e dispar em contetido, por vezes com
discrepancias significativas face as orientacdes médicas consensuais. Con-
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clusdes: Os recursos pedidtricos disponiveis em lingua portuguesa sdo escas-
sos e tém limitagdes de forma e contetido. Os pais e doentes devem ser orien-
tados devidamente quanto a utilizacdo adequada dos recursos da Internet, e
os profissionais de saide devem adoptar medidas para controlar a qualidade
e a disponibilidade dos contetidos.

Palavras-chave: Internet; febre.

Arga - Reumatologia

POS110- Apresentacao clinica da espondilodiscite en criancas menores
de 2 anos

Maria José Lirola, Benito Amil, Marfa Jests Sdnchez, Alfonso Rodriguez
Herrera, Eva Torres, Alfonso Carmona.

Introducdo: La espondilodiscitis es un proceso poco comun en el lactante.
La presentacién clinica es inespecifica, lo que motiva repetidas consultas a
Urgencias y la realizacion de numerosas pruebas complementarias, siendo su
diagnéstico a menudo tardio. Material e Métodos: Caso 1: Nifia de 10 meses
con dolor a la movilizaciéon de miembro inferior izquierdo, llanto con la
sedestacion y bipedestacion, y fiebre intermitente de 1 semana. Férmula leu-
cocitaria normal. Aumento de reactantes de fase aguda. Radiografia (Rx),
ecografia y gammagrafia de caderas y miembros normales. La resonancia
magnética (RNM) de columna lumbosacra mostré discitis de L5 -S1 y osteo-
mielitis de S1. Caso 2: Nifia de 12 meses de vida con cojera derecha de 3
semanas. No tolera la sedestacion con las piernas en extension y le duele al
incorporarse. Febricula intermitente. Reactantes de fase aguda elevados. Rx
de columna con disminucién del espacio L2-L3. Gammagrafia sugestiva de
discitis L2- L3 que confirma la RMN. Caso 3: Nifia de 15 meses con crisis de
dolor de 2 semanas de evolucién, inicialmente esporddicos y cortos para
hacerse mds intensos y frecuentes a partir del 3° dia, asocidndose a rechazo a
la deambulacién y sedestacion. Traumatismo dorso-lumbar 5 dias antes. A
partir del 9° dia fiebre de 38-39°C diaria ocasional. Rx de abdomen, caderas
y miembros inferiores, Eco abdominal, analitica de sangre y orina previos
normales con PCR elevada. En tratamiento con ibuprofeno pautado. Se queja
al pasar de tumbada a sentada, flexiondndose hacia delante de manera antidl-
gica cuando se la mantiene sentada. Camina con apoyo. Rx con disminucién
del espacio intervertebral L3- L4. La RMN mostré espondilodiscitis L3- L4.
Conclusdes: El lactante afecto de una discitis puede presentar una variedad
de sintomas que pueden simular otros procesos tales como artritis séptica,
meningitis o procesos abdominales. El sintoma mds comun es el rechazo a la
flexion de la columna, con llanto (frecuentemente nocturno), irritabilidad,
negacion a la sedestacion y menos a la bipesdestacién. Encontraremos altera-
ciones en la radiografia cuando el proceso lleva instaurado méds de 2 semanas.
La RMN de columna es el estudio de eleccion, permitiéndonos detectar pre-
cozmente la discitis y diferenciarla de otras patologias.

Palavra-chave: Espondilodiscite.

POS111- Esclerodermia difusa: um caso raro em idade pediatrica
R Machado, C Juvandes, MJ Santos, MR Amaral.

Introducdo: A esclerodermia difusa (ED) é uma entidade rara, de etiologia
desconhecida, que se caracteriza por espessamento e esclerose difusos da
pele, por envolvimento visceral (gastrointestinal, cardiaco, renal e pulmonar),
que condiciona elevada morbilidade. Com uma incidéncia de um caso por
cada cem mil habitantes e predominio do sexo feminino, menos de 10% dos
casos de ED tem inicio antes dos 20 anos de idade. Caso clinico: Adolescente
de 15 anos, referenciado a consulta de Reumatologia Pedidtrica, com um qua-
dro clinico caracterizado por artralgias com seis meses de evolucéo, episddios
de acrocianose dos dedos das maos e disfagia para alimentos sélidos e liqui-
dos. A observago apresentava: microstomia; espessamento cutaneo da face,
tronco e membros; rarefaccdo da pilosidade; as polpas dos dedos de ambas as
maos com perda de substincia e tlceras e com telangiectasias no leito
ungueal; dor a mobilizagdo das articulagdes coxo-femurais. Os exames com-
plementares de diagndstico realizados demonstraram o envolvimento multi-
sistémico da doenca. A avaliacdo analitica revelou um aumento de creatina-
fosfofoquinase (CPK), com os anticorpos (Ac.) anti-nucleares (ANA) e Ac.
anti-Scl 70 positivos. Megacapilares e dreas avasculares na capilaroscopia. A
fungdo respiratdria revelou alteracdo ventilatéria restritiva ligeira e transfe-
réncia alvéolo-capilar comprometida. Imagem pulmonar com «padrdo em
vidro despolido» na tomografia computorizada (TC) tordcica. Alveolite no
lavado bronco-alveolar (LBA). Franca alteragdo da motilidade esofdgica no



esofagograma. O ecocardiograma com prova de esforco foi normal. Instituiu-
se terapéutica com D-penicilamina (entretanto descontinuada), domperidona
e linisopril. Uma vez documentado o envolvimento pulmonar, efectuou pul-
sos mensais de ciclofosfamida associados a metilprednisolona, durante seis
meses. A reavaliacdo efectuada demonstrou normalizagdo da mecénica venti-
latéria, mantendo uma diminuicdo da transferéncia alveolo-capilar. A imagem
pulmonar na TC foi sobreponivel a anterior. Comentario: Mesmo na ausén-
cia de sintomatologia, perante uma suspeita de ED ¢ fundavel caracterizar o
envolvimento multisistémico da doenca, pois permite uma abordagem tera-
péutica mais dirigida. Neste caso a terapéutica instituida possibilitou a esta-
bilizagdo da doenca.

Palavras-chave: Esclerodermia disfusa, adolescente.

POS112- Trombose venosa extensa em menina de nove anos

Clara Vieira', Alexandra Nunes Sequeira', Guilhermina Reis®, Sara Morais’,
Pedro S4 Pinto*, Severo Torres’, Margarida Guedes®. 1- Interna Complemen-
tar de Pediatria; 2- Assistente Hospitalar; 3- Assistente Hospitalar Graduada
de Hematologia Clinica; 4- Assistente Hospitalar de Cirurgia Vascular; 5-
Chefe de Servi¢o de Cardiologia; 6- Assistente Hospitalar Graduada; Hospi-
tal Geral Santo Anténio, EPE. Porto.

Introducdo: A sindrome antifosfolipidea ¢ um distdrbio autoimune caracte-
rizado pela associacdo de trombose venosa ou arterial, ou complicagdes
durante a gravidez com positividade para anticorpos antifosfolipideos (AAF).
Este tipo de anticorpos pertence a um grupo heterogéneo com diferentes pro-
priedades patogénicas, que podem ser positivos em individuos sauddveis, em
algumas doencas infecciosas ou durante o tratamento com alguns medica-
mentos. A incidéncia e o significado clinico dos AAF na populacdo pedidtrica
ainda ndo estdo completamente estudados. Caso clinico: Menina de 9 anos
de idade, previamente sauddvel, sem consanguinidade parental e com um pri-
mo paterno com ldpus eritematoso sistémico (LES). Sem histdria pessoal de
dlceras orais ou vaginais, olho vermelho ou fotossensibilidade. Internada por
suspeita de pneumonia em contexto de dor pleuritica direita associada a
imagem de condensacdo pulmonar, desenvolveu uma semana depois sinais de
edema, dor e rubor no membro inferior esquerdo. Foi hipocoagulada com
heparina de baixo peso molecular apds confirmacdo de trombose venosa
profunda do membro inferior esquerdo e tromboembolismo pulmonar direito.
Dado a progressdo dos fendmenos trombdticos com extensdo da veia poplitea
esquerda a emergéncia das veias suprahepdticas, complicada com trombose
da veia renal esquerda e de intensiva terapéutica anticoagulante foi submetida
a intervencao cirdrgica em situagdo /ife-saving. Do estudo protombético con-
génito e adquirido a referir heterozigotia para a mutacdo da enzima metil-
tetrahidrofolato reductase e positividade para o anticorpo anticardiolipina. O
estudo anatomopatoldgico do trombo e adenopatia foi negativo para células
neopldsicas. Atingiu-se uma estabilizagdo clinica apds tratamento com imu-
nossupressor associado a corticoterapia e terapia anticoagulante. Conclu-
soes: Apoés o rastreio negativo de LES, doenca de Bechet, doengas neopldsias
e a inexisténcia de trombofilia hereditdria o sindrome antifosfolipideo prima-
rio configura-se como diagnéstico provavel neste caso clinico. Os autores
realcam a falta de consenso acerca da anticoagulacdo sistémica na populagdo
pedidtrica, quer a sua durac@o e dosagem aliada ao facto de inexisténcia de
casos pedidtricos com fendmenos trombéticos tao graves.

Palavras-chave: Trombose venosa, sindrome antifosfolipideo, corticotera-
pia, imumossuspressor, terapia anticoagulante.

POS113- Dor no ombro e auséncia de pulsos femorais como apresentacao
de vasculite

V Silva**, J Walsh®, T Richens’, S Maroo?, J Gardner-Medwin'. 1- Glasgow
University, Glasgow, UK; 2- Royal Hospital for Sick Children, Yorkhill,
Glasgow, UK; 3- Hospital Nossa Senhora do Rosdrio, Barreiro, Portugal; 4-
Inverclyde Royal Hospital, Paisley, UK.

Doente do sexo feminino de 12 anos de idade que apresentou uma historia
clinica com 4 semanas de evolucio de dor no ombro de cardcter nocturno, e
auséncia de pulsos femorais. Tensdo arterial de 150/83mmHg nos membros
superiores e 85/50mmHg nos inferiores. A angiografia revelou um estrei-
tamento a nivel da aorta, artérias corondrias e cardtidas. O ECG demonstrou
um padrio de isquémia. Teve um acidente vascular cerebral (AVC) e desen-
volveu claudicacdo. Repetiu angiografia que revelou agravamento do envol-
vimento das artérias corondrias apesar da colocacdo de trés stents, oclusdo
severa das artérias femorais com circulac@o colateral extensa para os mem-
bros inferiores e estreitamento progressivo da aorta. No local de puncdo da
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artéria braquial desenvolveu um aneurisma. A terapéutica anti-agregante pla-
quetdria foi complicada por menorragia e epistixis. Desenvolveu agrava-
mento da angina em repouso, deterioracio intelectual, apesar da boa recupe-
ragdo do AVC, necessitando de valores tensionais de 179/91mmHg para
manter a perfusdo cerebral. A investigacdo de causas inflamatdrias, infeccio-
sas e genéticas foi negativa. Histdria familiar de morte stbita em 4 adultos e
uma crianga de 3 anos de idade. Mae com AVC, angina e claudica¢do desde
os 30 anos de idade. O diagndstico da doente foi inferido através dos achados
da autdpsia, de displasia fibromuscular do seu primo de 22 anos. Actualmente
tem 16 anos de idade e continua a estudar com apoio escolar. A vasculite em
idade pedidtrica abrange um vasto espectro de diagndstico diferencial,
incluindo desordens raras como esta, que deve ser excluida antes do trata-
mento para a vasculite ser considerado.

Palavras-chave: Displasia fibromuscular, vasculite, aorta, claudicagcdo

Arga - Cirurgia

POS114- Abdémen agudo: Um caso clinico particular

C Dias da Costa', Luisa Carmona’; Isabel Vieira*; Orlando Cordeiro®. 1-
Servigo de Pediatria Médica e 2- Servico de Cirurgia Pediatrica do Hospital
Garcia de Orta, Almada.

Caso clinico: Crianca de 9 anos, do sexo masculino, previamente saudével,
que recorreu a Urgéncia Pedidtrica por dor abdominal aguda, generalizada,
continua, com 12 horas de evolucdo, dificil de ceder ao antipirético parace-
tamol (administrado em dose e frequéncia apropriada). Esta dor era acompa-
nhada por anorexia e vomitos incoerciveis biliosos. Histdria prévia de queda
sobre o hemicorpo esquerdo, hd 7 dias, ndo sequelar e ndo valorizada pela
familia. Sem viagens prévias ao estrangeiro. Clinicamente, apresentava-se
hemodinamicamente estdvel; temperatura timpanica de 37,8°C; hiperestesia
abdominal e dor a descompressdo, com sinal de Blumberg e Rovsing. Da
avaliacdo laboratorial salienta-se: 11500 Leucdcitos/uL, com 62% Neutr6-
filos, 27% Linfécitos e 0% Eosindéfilos; Proteina C Reactiva de 2,1 mg/dL. O
radiograma de abdémen evidenciou distensdo inespecifica do célon. Face a
suspeita de abdémen agudo, por provdvel apendicite com peritonite, foi
operado: apds incisdo de McBurney, o epimisio sobre a aponevrose do mus-
culo obliquo externo evidenciava miltiplas bandas esbranquicadas com
espessura de 1 a 2 mm. Durante a abertura do peritoneu, brotou cerca de 1
litro de um liquido branco leitoso, inodoro e fluido. Foram feitas colheitas
para exame citoquimico, anatomo-patoldgico e bacterioldgico. Macroscopi-
camente, o apéndice ndo evidenciava alteracdes. A restante cavidade abdomi-
nal apresentava-se replecta de contetido com idénticas caracteristicas, verifi-
cando-se normal aparéncia das visceras abdominais e do mesentério. Com o
diagnéstico provisério de peritonite aguda quilosa, procedeu-se a apendicec-
tomia profildctica e lavagem peritoneal com solu¢@o salina aquecida. Colo-
cou-se dreno de Silastic® na goteira para-célica direita e procedeu-se ao
encerramento por planos. Sempre hemodinamicamente estdvel, iniciou ali-
mentacdo parentérica total. Drenou cerca de 20cc de liquido fluido
esbranquig¢ado nas primeiras 24 horas, sendo removido o dreno as 96 horas
de pds-operatdrio. Repetiu avaliagdo laboratorial as 12 horas de pds-opera-
tério: sem parametros infecciosos, apresentava albuminémia de 3,67 mg/dL,
com pico ala2 na electroforese de proteinas; sem défices de imunoglobulinas
ou do complemento; marcadores tumorais negativos; fun¢do hepdtica, pan-
credtica, renal e lipidograma sem alteracdes. Intra-dermorreac¢do de
Mantoux com induragdo de 4,5mm. Ecografia abdomino-pélvica e TC abdo-
mino-pélvico, elaborados no 2° dia de pds-operatério, sem alteracdes. O
liquido ascitico revelou-se estéril, com 662mg/dL de triglicéridos, 95 mg/dL
de colesterol, LDH 4576 UI/L e 4,78 g/dL de proteinas. Com o diagnéstico
de ascite quilosa aguda de provavel etiologia traumdtica, manteve-se clinica-
mente assintomdtico, com plano alimentar personalizado, durante 30 dias.

Palavras-chave: Abdémen sgudo, ascite, triglicéridos.

POS115- Quilotérax no Hospital Dona Estefania: casuistica de 10 anos
Dina Eiras, Catarina Almeida, Sénia Gomes, Cristina Borges, M* José Leal.
1- Servigo de Cirurgia Pedidtrica, Hospital de Dona Estefania, Lisboa.

Introducio: O quilotdrax, que se define como acumulag@o de linfa no espago
pleural, é uma patologia rara em Pediatria com evolu¢@o geralmente prolon-
gada e que acarreta morbilidade significativa especialmente quando secun-
dario a doenga subjacente. Pode ser congénito, traumatico e nao traumadtico.
Podem advir complicacdes devido a acumulagdo de linfa no espago pleural
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ou a perda prolongada de linfa. O diagndstico € sugerido pela clinica e con-
firmado por andlise do liquido pleural. A terapéutica pode ser conservadora,
incluindo medidas dietéticas ou cirtdrgica. Objectivo: Determinar a etiologia
dos casos de quilotérax internados no HDE e a estratégia terapéutica utili-
zada. Material e Métodos: Estudo retrospectivo. Revisdo dos processos
clinicos de criancas internadas no HDE com quilotérax entre Fevereiro de
1997 e Marco de 2007, seguindo-se andlise descritiva dos dados. Resultados:
No periodo em causa houve 7 criangas internadas por quilotérax (6 do sexo
masculino, 1 do sexo feminino) com idades entre 17 dias e 11 anos (média 28
meses). A etiologia foi: quilotdrax congénito (2 casos), traumadtico (3 casos)
e ndo traumdtico (2 casos). O lado mais afectado foi o esquerdo (4 casos). O
aspecto macroscopico do derrame era turvo/leitoso em 6 casos e cor citrina
em | caso. Andlise citoquimica do liquido pleural: triglicéridos superiores a
110mg/dl em 4 casos, contagem de células superior a 1000/mm3 em 6 casos
e linfdcitos superiores a 70% em 2 casos. As 7 criangas foram sujeitas a tera-
péutica conservadora: toracocentese com drenagem pleural continua com
duragdo média de 18,43 dias; 4 criangas fizeram nutri¢do parentérica total,
com duracdo média de uma semana; 2 criancas fizeram terapéutica com
dctreotido. Apenas uma crianca foi submetida a tratamento cirtdrgico. O tem-
po médio de internamento foi 31 dias. A evolucao do quilotérax foi favordvel
em todos os casos. Conclusdes: Verificou-se um nimero significativo de
diagnoésticos de quilotérax. Tal como descrito na literatura, a maioria dos
casos resolveu com terapéutica conservadora e o progndstico do quilotérax
foi favoravel, estando o mau progndstico de alguns doentes relacionado com
doenca subjacente a que o quilotérax fosse secundario.

Palavras-chave: Quilotérax, linfa, liquido pleural, derrame pleural.

POS116- Sindrome de Gorham-Stout: a propésito de um caso

Catarina Almeida', Dina Eiras', Sénia Gomes', Cristina Borges', Orquidea
Freitas®, Teresa Almeida’. 1- Servico de Cirurgia Pedidtrica, Hospital de Dona
Estefania; 2- Unidade de Hematologia, Hospital de Dona Estefania. Lisboa.

Introducio: A sindrome de Gorham-Stout, também designado por ostedlise
macica, ¢ uma doenga rara, de etiologia desconhecida, caracterizada por des-
truicdo dssea progressiva resultante da activacdo dos osteoclastos e prolifera-
¢do local de pequenos vasos sanguineos e linfaticos. Caso Clinico: Crianga de
3 anos de idade, sexo masculino, natural dos Acores (Angra do Heroismo) de
onde foi transferida por derrame pleural quiloso a esquerda. Realizou tomo-
grafia computorizada toraco-abdomino-pélvica que evidenciou volumoso
derrame pleural esquerdo, bago de dimensdes normais e textura heterogénea
com multiplas lesdes medulares hipodensas, e lesdes liticas em corpos verte-
brais, ossos ilfacos e pibis. Fez drenagem tordcica, octreétido, alimentagcdo
parentérica total e teraputica substitutiva com albumina e imunoglobulina
endovenosa. Em D25 realizou por toracoscopia desbridamento pleural, lise de
aderéncias e pleurodese tendo retirado drenagem tordcica. A tomografia com-
putorizada cranio-encefdlica mostrou multiplas lesdes liticas da calote tendo
realizado biopsia de lesdo osteolitica da regido parietal direita da calote
craniana que revelou lesdo osteolitica com osso normal em redor e presenca
de linfa no interior, altera¢des compativeis com o diagnéstico de Sindrome de
Gorham-Stout, tendo iniciado teraputica com alfa-interferdo s.c. Cerca de um
més e meio apds o inicio da terapéutica, refez o derrame tendo sido
reinternado. Discuss@o: O quilotérax ¢ uma situac@o rara na crianca estando
geralmente relacionada com malformagdes congénitas, cirurgia e traumatismo
tordcicos ou tumores linfiticos. Neste caso, a associa¢do de quilotérax com
lesdes osteoliticas levou-nos ao diagnéstico de Sindrome de Gorham-Stout.
Esta patologia € rara e, na maioria dos casos, localizada mas, no caso do nosso
doente, € generalizada, colocando problemas de dificil resolu¢do, dado o risco
de esmagamento vertebral. Conclusdes: Existem poucos casos descritos na
literatura pelo que a experiéncia € pequena, mas hd referéncia a bons
resultados com a administracdo do alfa-interferdo por tempo prolongado,
razdo pela qual se decidiu iniciar esta terapéutica.

Palavras-chave: Sindrome de Gorham-Stout, ostedlise macica, quilotérax.

Area - Outros

POS117- Maléria em criancas em Mocambique: analise das mutacdes
pontuais nos genes dhfr e dhps de Plasmodium falciparum

Natércia Emilia', Pedro Fernandes', Paula Figueiredo?,Virgilo E do Rosdrio’,
Pedro Cravo*. 1- Universidade Eduardo Mondlane, Faculdade de Medicina de
Maputo, Mogambique; 2- UEI Maldria, Centro de Maldria e Outras Doengas

S70

Acta Pediatr Port 2007:38(5):570

Tropicais/IHMT, Universidade Nova de Lisboa; 3- UEI Malaria, Centro de
Maldria e Outras Doencas Tropicais/IHMT, Universidade Nova de Lisboa; 4-
UEI Biologia Molecular, Centro de Maldria e Outras Doengas Tropi-
cais/IHMT, Universidade Nova de Lisboa.

Introducdo: O Plasmodium falciparum € a espécie parasitdria, de maldria
humana, predominante em Moc¢ambique, que causa mais mortalidade entre as
criangas. No pafs, a Sulfadoxina/pirimetamina (S/P) € utilizada, como pri-
meira linha de tratamento antimaldrico, em combina¢do com o artesunato.
Material e Métodos: Um total de 92 amostras de sangue infectado de crian-
¢as, com maldria ndo complicada, atendidas no Centro de Satide de Baga-
moio, na Provincia de Maputo — Mocambique, foram analisadas para muta-
¢oes nos genes pfdhfr e pfdhps, usando a reac¢do em cadeia da polimerase e
os polimorfismos de hidrélise por enzimas de restricdo. Resultados: A fre-
quéncia de mutacdes triplas em pfdhfr (511/59R/108N) e quintuplas em
pfdhfr/pfdhps (511/59R/108N + 437G/540E), associadas a resisténcia ao S/P,
foi encontrada em 93% e 47%, respectivamente. Conclusdes: A observacao
da existéncia de uma percentagem consideravelmente elevada, de P. falcipa-
rum, contendo mutagdes associadas a resisténcia ao S/P levanta questdes
sobre a validade desta droga como o tratamento de primeira linha para a
maldria em Mocambique.

Palavra-chave: Maldria, Mocambique, Mutacdes, Plasmodium falciparum

Area - Pediatria Geral

POS128- Tuberculoma cerebral: a propésito de um caso

Paula Santos', Natércia E P Fernandes’, Anisia de La Campa’. 1- Depar-
tamento de Pediatria, Hospital Central de Maputo, Mocambique; 2- Pediatra,
Universidade Eduardo Mondlane - Faculdade de Medicina, Departamento de
Pediatria, Maputo, Mogcambique; 3- Pediatra, Departamento de Pediatria,
Hospital Central de Maputo, Mogambique.

Introducdo: O acometimento do sistema nervoso central (SNC) € uma das
formas mais temidas da tuberculose na infancia, pela morbi-mortalidade que
costuma causar. O comprometimento neurolégico, quando nio fatal, costuma
deixar sequelas de grau varidvel, que se manifestam como deficits motores,
retardo do desenvolvimento ou deméncia mental, sindromes convulsivas e
hidrocefalia. Os tuberculomas sdo responsaveis por cerca de 40% dos tumo-
res cerebrais em criancas. Objectivo: Mostrar a versatilidade de apresentacdo
da tuberculose através dessa forma incomum, pseudotumoral, de acometi-
mento do SNC, ressaltando que ela deverd sempre entrar no diagnéstico
diferencial das massas cerebrais. Relato do caso: Crianca do sexo masculino,
raga negra, 23 meses de idade, nascido de parto normal, no 9° més de gesta-
¢do de gravidez, natural da Provincia de Maputo, Mogambique e transferida
de uma unidade hospitalar periférica para o Hospital Central de Maputo, por
convulsdes persistentes. Histdria de evolugdo de sete meses com um episddio
convulsivo generalizado e dificuldade progressiva em andar que foi piorando
tendo a crianca deixado de gatinhar e sentar. Nos exames laboratoriais de
rotina, todos os parametros encontravam-se dentro da normalidade. O liquor
apresentava glicose baixa e proteinas elevadas. A tomografia axial compu-
tadorizada (TAC) cerebral revelou presenca de 4 formacgdes nodulares
hiperdensas, localizadas no lobo frontal esquerdo, parietal esquerdo, occipi-
tal esquerdo, nos glanglios de base a direita, com dimensdes médias de 3 cm.
Iniciou-se o tratamento especifico para a tuberculose com Estreptomicina,
Rinfampicina, Isoniazida, Pirazinamida e 48h depois adicionou-se predni-
solona. No 30° dia apds o inicio do tratamento foi feita uma TAC de controlo
que revelou relativa melhoria das alteracdes iniciais. Conclusoes: Os tuber-
culomas cerebrais apresentam-se clinicamente como tumores cerebrais
podendo ser solitdrios ou multiplos. Nao hd concordancia entre os autores
sobre qual forma ¢ mais frequente. Acredita-se que o progndstico depende
ndo apenas do diagndstico precoce como da institui¢do de um tratamento efi-
caz. Concluindo, o diagndstico de tuberculose deve ser sempre lembrado em
formas nodulares ou pseudotumorais cerebrais, inclusive nos pacientes imu-
nocompetentes e sem histéria de doenga tuberculosa em outro local.

Palavras-chave: Tuberculose, sistema nervoso central, tuberculomas.

POS139- Abdémen agudo: um caso particular

Liliana Rocha', Catarina Magalhdes®, Ricardo Moreira’, Manuel Ferreira’,
Ana Paula Fernandes®. 1- Servico de Pediatria, Hospital Geral de Santo Ant6-
nio, Porto; 2- Servico de Pediatria, Centro Hospitalar do Alto Ave, Gui-
maraes; 3- Servico de Cirurgia, Centro Hospitalar do Alto Ave, Guimaraes.



Introduciio: O abdémen agudo € um motivo de urgéncia frequente em
Pediatria, sendo a apendicite aguda a doenga subjacente mais comum. Apesar
de se caracterizar por um quadro clinico bem definido, por vezes o diagnds-
tico € dificil, dependendo das alteragdes anatémicas, que lhe possam estar
subjacentes. Caso clinico: Crianca de sete anos, do sexo masculino, sem
antecedentes patoldgicos de relevo excepto alergia a amoxicilina. Cerca de
oito dias antes do internamento iniciou dor abdominal tipo cdlica localizada
aos quadrantes inferiores, associada a vomitos alimentares, com resolucio
apo6s o inicio de domperidona. A persisténcia da abdominalgia, que posterior-
mente se localizou a nivel da fossa iliaca esquerda e hipogastro, motivou tera-
péutica com paracetamol e ibuprofeno. Dois dias antes do internamento sur-
giu febre e houve agravamento do quadro dlgico, apesar da terapéutica
analgésica. A admissdo apresentava-se queixoso, febril, com dor e defesa a
palpagdo do hipogastro e fossa iliaca esquerda, encontrando-se uma massa de
limites mal definidos. Por estes achados efectuou estudo analitico que revelou
leucocitose com neutrofilia e PCR elevada e ecografia abdomino-pélvica que
mostrou uma imagem sugestiva de invaginagdo, pelo que efectuou TAC
abdominal para esclarecimento. Este revelou imagem de densidade cdlcica a
nivel do hipogastro, no interior de conglomerado de ansas, assim como topo-
grafia anormal dos vasos mesentéricos superiores, levantando a possibilidade
de malrotagdo intestinal, e rim em ferradura. Como a crianga se manteve
prostrada, febril e muito queixosa, sem defini¢do da etiologia do quadro de
abdémen agudo foi decidida a realizacdo de laparotomia exploradora, que
confirmou a existéncia de malrotagdo do célon e permitiu o diagndstico e tra-
tamento de apendicite aguda, com abcesso apendicular. Este caso clinico
pretende, por um lado, relembrar a possibilidade da existéncia de um abdé-
men agudo resultante de apendicite aguda a esquerda motivada pela malro-
tacdo intestinal. Esta ¢ a anomalia de desenvolvimento embriondrio mais
comum e caracteriza-se por uma falha na normal rotag@o e fixagdo do intes-
tino, com consequente alteracdo da posicdo dos diferentes elementos. Por
outro lado, pretende salientar como a terapéutica sintomdtica, nomeadamen-
te com anti-inflamatdrios pode protelar o reconhecimento e alterar as carac-
teristicas associadas a um abdémen agudo

Palavras-chave: Dor abdominal, apendicite, anomalias do sistema digestivo,
anomalias urogenitais.

POS146- Herpes zoster oticus. Caso clinico
Tiago Correia, Hernani Brito, Sénia Figueiroa, Teresa Temudo.

Introducdo: A associa¢do clinica de otalgia severa, vertigem periférica,
hipoacusia, zumbidos e erup¢do vesicular no dermdtomo do ganglio genicu-
lado € designada por Herpes zoster oticus (HZO). Quando associado a para-
lisia facial periférica assume a denominacdo de sindrome de Ramsay Hunt.
Trata-se de uma reactivacdo do virus Varicella zoster latente no ganglio sensi-
tivo do nervo facial desde uma infec¢@o prévia. Daqui resulta inflamagao
deste nervo craniano e a caracteristica erup¢do cutanea. Por contiguidade,
migracdo axonal e/ou através dos vasa-vasorum, sdo atingidos outros nervos,
nomeadamente o vestibulo-coclear. E uma patologia infrequente em idade
pedidtrica e pode ter como complicacdes nevralgia, hipoactsia e paralisia
facial de gravidade varidvel. Caso clinico: Adolescente de 12 anos, filho de
pais jovens, sauddveis, sem outros antecedentes relevantes para além de
varicela aos seis anos. Foi enviado ao Hospital Geral de Santo Ant6nio para
observagdo por Neuropediatria por apresentar otalgia severa, erupcio vesi-
cular no pavilhdo auricular, vertigens, zumbidos e cefaleias. Tinha j4 reali-
zado TAC cerebral que ndo revelou altera¢des e ndo tinha iniciado teraputica
especifica. A admissao, foi estabelecido clinicamente o diagnéstico de HZO,
mais tarde confirmado por serologia. Conclusdes: Pretende-se com este caso
recordar esta patologia que, apesar do padrdo clinico caracteristico, pela
infrequéncia pode causar dificuldades diagnésticas. E também relevante o
facto de existir tratamento etiolégico especifico que, se iniciado atempada-
mente, diminui significativamente as sequelas.

Palavras-chave: Herpes zoster oticus.

POS167- Um caso clinico de perfuracio gastrica

Sénia M Gomes', Catarina Almeida?, Dina Eiras®, Rui Alves*, Fatima Alves*.
1- Centro Hospitalar das Caldas da Rainha; 2- Hospital do Divino Espirito
Santo, Ponta Delgada; 3- Hospital Distrital de Santarém; 4- Hospital de Dona
Estefania, Lisboa.

Introducgdo: A ocorréncia de rotura gastrica apds traumatismo abdominal
fechado € uma situacdo rara, geralmente secunddria a traumatismos de alto
impacto. E essencial haver um elevado indice de suspeicdo, uma vez que a
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demora no diagnéstico acarreta um aumento da morbilidade e mortalidade.
Caso Clinico: Rapaz de 14 anos, com antecedentes pessoais de quisto do
canal tireoglosso operado aos 4 anos. No dia do internamento sofreu trauma-
tismo toraco-abdominal fechado durante a aula de Educagdo Fisica, por
queda de 1,5metros de altura, ndo apresentando sintomatologia imediata.
Ap6s cerca de 5 minutos, iniciou queixas de dor abdominal intensa, cons-
tante, com agravamento com a inspira¢do profunda, localizada nos quadran-
tes esquerdos e com posterior generalizac@o a todo o abdémen. Recorreu ao
Hospital da sua area de residéncia, tendo sido transferido para Hospital
Central apds realizacdo de avaliagdo analitica e ecografia abdominal, com o
diagnéstico de traumatismo abdominal fechado. A entrada, 6h depois do
trauma, apresentava-se apirético, eupneico, normotenso, com abdémen tenso
e doloroso a palpacao sobretudo na FIE, com reac¢do peritoneal. Analitica-
mente havia a salientar leucocitose de 20000 com neutrofilia e PCR negativa,
Hb- 15g/dl, amilase-135, lipase- 238. Foram pedidos exames de imagem,
nomeadamente ecografia abdominal e TAC toraco-abdominal, que revelou
derrame pleural esquerdo com foco de contusdo pulmonar adjacente, hema-
toma peri-renal direito, liquido livre intra-peritoneal e pneumoperitoneu. Foi
submetido a laparotomia exploradora tendo-se verificado, na regido antro-
pildrica, a existéncia de perfuracdo de lesdo transmural compativel com
dlcera péptica gastrica. Realizou-se rafia da perfuragdo e o pds-operatério
decorreu sem complicagdes. Cumpriu terapéutica antibidtica tripla com cefo-
xitina, gentamicina e metronidazol durante 10 dias, para além de medicacio
com ranitidina ev. Iniciou alimentac¢@o oral ao 11° dia pds-operatério, sem
complicagdes. Teve alta ao 14°dia pés-operatorio, clinicamente bem, medi-
cado com lanzoprazol 30mg/dia e referenciado as consultas de Cirurgia e
Gastrenterologia Pediatricas. Conclusdo: A localizagdo mais frequente de
rotura géstrica por traumatismo abdominal fechado € a parede anterior. Neste
caso, a perfuracdo numa localiza¢do pouco habitual deveu-se a existéncia de
uma ulcera gastrica. O trauma funcionou como agente stressor, culminando
na perfuragio de lesdo ulcerativa da parede gdstrica, até a data assintomdtica.

Palavras-chave: Perfuracdo gdstrica, tlcera, traumatismo abdominal
fechado.

POS169- OMA nos primeiros 3 meses de vida
Vera Rodrigues, Cristina Pedrosa, Raquel Maia, Maria Jodo Brito, Gongalo
Cordeiro Ferreira. Hospital de Dona Estefania, Lisboa.

Introducdo: No pequeno lactente, o diagndstico de OMA pode ser dificil e
estdo descritos alguns factores de risco. Neste grupo etdrio a infec¢@o pode
ser localizada ou associada a doenga invasiva. e haver um maior risco para
cronicidade. Objectivo: Avaliar eventuais factores de risco, comorbilidades,
existéncia de doenca invasiva, terapéutica e evolucdo dos lactentes com idade
inferior a 3 meses com OMA. Material e Métodos: Estudo retrospectivo de
OMA em lactentes até aos 3 meses internados em 2005 e 2006. Analisou-se:
idade, sexo, factores de risco, comorbilidades, terapéutica e evolucdo e poste-
riormente por contacto telefénico a evolucdo. Resultados: Registaram-se 24
casos, 6 recém-nascidos, com mediana de idades de 31 dias (min-19; max-77)
e predominio do sexo masculino (58%). A maioria dos casos (62,5%) ocorreu
no Outono e Inverno. Registou-se pelo menos um factor de risco em 88%
criangas: prematuridade (1), pais fumadores (7), atopia familiar (5), uso de
chupeta (6), aleitamento adaptado exclusivo (10), regurgitagdo frequente (6)
e refluxo gastroesofdgico (2). A mediana do agregado familiar foi de 4 con-
viventes. A OMA foi unilateral em 67% e supurada em 25%. Em 14 (58%)
criangas registaram-se outras patologias associadas: infec¢do respiratéria alta
viral (14) e conjuntivite (1). A mediana do valor dos leucdcitos foi 11235/71
e PCR 0,36mg/dL. Realizaram-se hemoculturas em 19 casos, todas negativas.
A pesquisa de virus respiratérios feita em 2 foi negativa. Nao se realizou
exame cultural do exsudado auricular, nem serologia para Clamydia tracho-
matis. Todos fizeram antibioticoterapia endovenosa, a maioria (83%) com
ampicilina e gentamicina, com dura¢do média de 8 dias. De 12 contactados
posteriormente, registou-se recorréncia em 6 (50%), dos quais 5 tinham pais
fumadores e 4 atopia familiar, mas ndo se verificou associa¢@o estatistica-
mente significativa. Conclusdes: No nosso estudo e de acordo com a
literaura, a OMA per se ndo € factor de risco para doenga invasiva neste grupo
etdrio, pelo que nas criancas com mais de um més se pode evitar o interna-
mento e optar por antibioticoterapia empirica em ambulatdrio.

Palavras-chave: OMA, Crianca menos de 3m, Factores de risco, com-
plicacdes.
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POS118- Consulta de Neurogenética. Experiéncia do Hospital de Dona
Estefania

Ana Cristina Esteves', Rui Gongalves?, Teresa Louren¢o?, Euldlia Calado'. 1-
Servigco de Neurologia Pedidtrica do Hospital de Dona Estefania; 2- Servico
de Genética Médica do Hospital de Dona Estefania; Lisboa.

Introducao: Muitas doengas neuroldgicas, pela sua baixa prevaléncia, sdo de
dificil reconhecimento pelo neurologista pedidtrico experiente, mesmo apds
investigacdo neurometabdlica e genética bdsica. Dada a importincia de se
encontrar um diagndstico etioldgico, de modo a poder estabelecer-se o prog-
ndstico e um aconselhamento genético adequado, surgiu a necessidade de se
criar uma consulta de neurogenética, realizada conjuntamente por um neuro-
logista pedidtrico e um geneticista com experiéncia em dismorfologia.
Material e Métodos: Com o objectivo de caracterizar a populacdo de doentes
observada na consulta de neurogenética tendo em conta: o sexo, a existéncia
de histéria familiar de doen¢a neuroldgica, a patologia de base/motivo de
referencia¢@o a consulta, o diagndstico final e o seguimento, procedeu-se a
andlise retrospectiva do processo clinico de todos os doentes observados
nesta consulta, desde o inicio da sua criacdo em Janeiro de 2006, até Maio de
2007. Resultados: Foram observados um total de 71 doentes com idades
compreendidas entre os 0 e os 20 anos, 42 do sexo masculino e 29 do sexo
feminino. Quarenta e sete doentes apresentavam dismorfias, dos quais 23
tinham outras anomalias associadas. Em 22 doentes havia histdria familiar de
doenca neuroldgica. O atraso mental/atraso de desenvolvimento psicomotor,
foi caracterizado como grave, em 22 doentes dum total de 57 com esta
patologia. Em 41 doentes foram propostos e/ou efectuados estudos genéticos
adicionais. Em trés casos foi efectuado um diagndstico de novo com confir-
macdo laboratorial e em outros 6 foi proposto um diagndstico clinico. Dois
doentes tiveram alta definitiva da neurologia pedidtrica, e outros dois transi-
taram para uma consulta de neurologia de adultos. A totalidade dos doentes
mantém-se na consulta de genética. Conclusdes: Com este estudo pretende-
se salientar a importincia da actua¢do multidisciplinar no procedimento diag-
ndstico e posterior acompanhamento longitudinal de doentes com doenca
neuroldgica crénica, tendo em conta os avancos cada vez maiores na drea da
genética clinica e molecular.

Palavras-chave: Neurogenética, pediatria, dismorfologia, atraso mental.

POS119- Ataxia de Friedreich

Joana Rios', Carla Meireles?, Sonia Figueiroa’, Teresa Temudo’. 1- Centro
Hospitalar Alto Minho, EPE, Viana do Castelo; 2- Hospital Nossa Sra
Oliveira, EPE, Guimaraes; 3- Hospital Geral Santo Anténio, EPE, Porto.

Introducio: A ataxia de Friedreich, apesar de rara, € a ataxia hereditdria mais
frequente. E uma doenca neurodegenerativa, autossémica recessiva. A altera-
¢do genética subjacente € a expansdo do tripleto GAA localizado no 1° intron
do gene frataxina no Cr9q13, resultando em diminui¢do de frataxina e asso-
ciadamente de aconitase (mitocondrial e citoplasmética), que origina uma
perturbagcdo do metabolismo do ferro intramitocondrial e consequente lesdo
intracelular induzida por oxidacdo. Clinicamente caracteriza-se por ataxia
progressiva com perda de marcha cerca de 7 anos apés o inicio da doenca.
Progressivamente surge arreflexia dos 4 membros, auséncia de sensibilidade
vibratdria e proprioceptiva, reflexo cutaneo-plantar em extensao e fraqueza
muscular dos membros inferiores. O progndstico € mau sendo a principal
causa de morte a cardiomiopatia hipertréfica concéntrica. Existem poucas
evidéncias objectivas relativas ao tratamento sendo muito importante uma
abordagem multidisciplinar. Actualmente existem vdrios estudos em curso
relativamente ao uso de Idebenona. Casos clinicos: Apresentam-se 2 casos de
Ataxia de Friedreich, actualmente com 9 e 14 anos de idade. Ambos foram
orientados para a consulta por alteracdo da marcha. As alteracoes do exame
neuroldgico (marcha atdxica de base alargada, tremor acc¢do, dismetria,
ROT’s ndo despertdveis, reflexo cutaneo-plantar em extensao bilateral, Tan-
dem impossivel, Romberg positivo) eram semelhantes em ambos. Apresen-
tavam grave compromisso funcional das vias somatossensitivas tibiais poste-
riores, nos corddes posteriores da medula ou estruturas mais rostrais nos
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potenciais evocados somatosensitivos. O diagnéstico foi confirmado por
estudo molecular. Relativamente a evolug@o, um dos casos apresenta actual-
mente evidéncias de cardiomiopatia e ja perdeu a marcha auténoma, enquan-
to que no outro caso verifica-se uma deterioracdo progressiva do quadro clini-
co no entanto ainda com marcha auténoma. Em ambos foi realizado aconse-
lhamento genético aos pais com necessidade de interrupcdo de gestacdes.
Conclusdes: Realca-se a importincia do diagndstico desta doenca que,
embora rara, tem um progndstico muito desfavordvel. O seu diagndstico per-
mite aconselhamento genético. Actualmente estdo em curso varios estudos de
investigacdo de forma a encontrar uma terapéutica eficaz nesta patologia.

Palavra-chave: Ataxia.

POS120- Enxaqueca hemiplégica familiar: descricio de uma familia

S Sousa', I Valente?, R Chordo’. 1- Servico de Pediatria, Centro Hospitalar de
Tras-os-Montes e Alto Douro EPE, Vila Real; 2- Servico de Pediatria,
Hospital Maria Pia, Porto; 3- Servigo de Neuropediatria, Hospital Maria Pia,
Porto.

Introducdo: A enxaqueca hemiplégica familiar (EHF) € um subtipo raro de
enxaqueca com aura, de transmissdo autossomica dominante, que tipicamente
inclui hemiparésia durante a fase de aura e pelo menos um familiar do
primeiro ou segundo grau atingido. Trata-se de uma canalopatia, com varia-
bilidade fenotipica: cefaleia, epilepsia, ataxia ou coreia. O diagndstico é
clinico, baseado nos critérios da International Headache Society. Até ao mo-
mento existem trés loci identificados. Casos clinicos: O probando é uma
menina de 11 anos, com episddios desde os sete anos de parestesias e fra-
queza do hemicorpo direito, acompanhados de alteracdes visuais, por vezes
seguidos de cefaleia bilateral ou frontal direita, com fotofobia, de frequéncia
bimensal. Realizou angio-ressonancia cerebral ¢ EEG que foram normais.
Iniciou medicacdo com topiramato, com melhoria na frequéncia dos
episddios. O pai tinha histéria semelhante, de inicio na adolescéncia, em re-
missdo com carbamazepina. A avé paterna tinha episodios de défice motor
unilateral, seguido de cefaleia pulsatil com vomitos, desencadeados por trau-
matismos cranianos ligeiros. Uma prima em primeiro grau, de sete anos, com
antecedentes de TCE aos quatro anos de idade, apresentava desde essa altura
crises convulsivas nocturnas com generalizagdo, seguidas de cefaleia pulsatil
bilateral matinal; a frequéncia variava entre vdrias por semana a meses livres
de crises. Raramente referia episddios de parestesias e fraqueza do hemicorpo
direito, seguidos de cefaleia com fotofobia. Efectuou EEG que revelou acti-
vidade epileptiforme anterior bilateral e generalizada na baixa de vigilia e
RM encefilica que foi normal. Foi medicada com carbamazepina, com mel-
horia de toda a sintomatologia. Discuss@o: A familia apresentada, da qual
seguimos as duas criangas, preenche os critérios universalmente aceites de
enxaqueca hemiplégica familiar. Salientamos a histéria caracteristica, bem
como a variabilidade na apresentagdo clinica nas duas criangas. O despontar
da clinica por um traumatismo craniano, mesmo que ligeiro, é sugestivo. Tra-
tando-se de uma patologia ligada aos canais i6nicos, a resposta farmacolégica
difere das outras situagdes de enxaqueca, com eficdcia dos antiepilépticos que
actuam sobre estes canais. Familias como a que apresentamos, com atingi-
mento de trés geracdes, podem ser muito informativas na determinagdo dos
loci envolvidos, estando em curso o estudo genético.

Palavra-chave: Enxaqueca hemiplégica familiar, canalopatia.

POS121- Infecgdes do sistema nervoso central: revisio de cinco anos
Sénia Pimentel', Ana Leca’, Euldlia Calado', Gongalo Cordeiro-Ferreira®. 1-
Hospital de Dona Estefania, Unidade de Neurologia Pedidtrica; 2- Hospital
de Dona Estefania, Unidade de Infecciologia. Lisboa.

Introducdo: As infeccdes do sistema nervoso central (SNC) sdo ainda
patologias frequentes e importantes na pediatria apesar de muitos avangos na
prevencdo. Objectivo: Estudar a sua epidemiologia, caracteristicas clinicas e
prognéstico. Material e Métodos: Local - Hospital pediatrico de nivel III.
Populac@o — Criancas internadas com diagnéstico de infeccdo do SNC entre
Janeiro de 2001 e Dezembro de 2005. Desenho do estudo — Revisdo casuis-
tica. Resultados: Encontraram-se 148 casos de diagndstico de infec¢do do
SNC (7% do total de internamentos por doenca infecciosa). A meningite viral
foi a mais frequente (n=71, 47%), seguida da meningite bacteriana (n=37,
25%), meningite purulenta sem agente identificado (n=8, 5%), encefalite
(n=15, 10%), cerebelite (n=11, 7%) e empiema (n=3, 2%). Os principais
agentes de meningite bacteriana foram Neisseria meningitidis (n=16) e Strep-
tococcus pneumoniae (n=14). A meningite bacteriana afectou criancas mais
novas, sendo mais frequentes manifestacdes multissistémicas, com elevada



morbilidade e mortalidade (2%). As complica¢des mais prevalentes foram o
derrame subdural, a hipertensdo intracraneana e as convulsdes. A principal
sequela foi a surdez neurossensorial. Os virus ECHO foram os principais
agentes de meningite viral (n=15). As criancas com meningite viral eram
mais velhas, com apresentacao clinica mais especifica e bom progndstico. Os
agentes mais frequentes de encefalite foram os virus Herpes simplex (n=3) e
Herpes varicela zoster (n=3). As complica¢des mais frequentes foram as con-
vulsdes e o coma. O progndstico foi bom, embora o seguimento mostrasse um
caso de atraso do desenvolvimento e um caso de epilepsia grave. A cerebelite
foi uma situac@o benigna principalmente associada ao virus Herpes varicela
zoster. Os casos de empiema estiveram associados a patologia predisponente,
com resolugdo arrastada. Conclusdes: Na populagio estudada, as infecgdes
bacterianas e encefalites permanecem uma causa de morbilidade significativa
e, nalguns casos, resultam em incapacidade duradoura. As causas preveniveis
tém ainda um papel epidemiolégico importante.

Palavras-chave: Meningite, encefalite, cerebelite.

POS122- Sindrome de Guillain-Barré em adolescente com homocisti-
niria classica

Patricia Lopes, Sandra Jacinto, Maria do Carmo Pinto, Leonor Sassetti, Ana
Moreira, Gongalo Cordeiro Ferreira. Hospital de Dona Estefania, Lisboa.

Introducdo: A homocistindria cldssica ¢ uma doenga metabdlica multissis-
témica, autossémica recessiva, provocada pelo défice de cistationina beta-
sintetase, cujos principais 6rgdos afectados sdo o olho, sistema nervoso
central, esqueleto e sistema vascular. Caso clinico: Adolescente de 13 anos,
sexo feminino, natural da Guiné-Bissau, internada por quadro dlgico na colu-
na lombo-sagrada e membros inferiores (MI), diminuicdo da forca muscular
proximal (grau IV) nos quatro membros e reflexos osteo-tendinosos ausentes
nos MI. Realizou pung¢do lombar, que revelou dissociacdo albumino-citold-
gica, compativel com Sindrome de Guillain-Barré e estudo electromio-
grafico, que confirmou polineuropatia sensitivo-motora desmielinizante.
Apresentava igualmente anemia megalobldstica por défice de vitamina B12
secunddria a hdbitos alimentares baseados em crengas tradicionais, com
restricdo de carne e leite. Apés institui¢@o de terapéutica com gamaglobulina
e vitamina B12 verificou-se uma recuperagdo gradual da for¢a muscular dos
MI. Assistiu-se, no entanto, a um agravamento muito significativo do quadro
dlgico com durac@o de cerca de seis semanas, com necessidade de terapéutica
com morfina e tramadol em doses elevadas, gabapentina e amitriptilina. Con-
comitantemente constatou-se habitus marfanoide, aracnodactilia, opacidade
ocular a direita e osteopénia difusa no radiograma do esqueleto, sem aumento
de elasticidade cutdnea ou hipermobilidade articular, pelo se colocou a
hipétese de homocistindria. Neste contexto destaca-se: pais primos em pri-
meiro grau, sauddveis e ectopia lentis bilateral, com amaurose unilateral. O
desenvolvimento psico-motor era aparentemente normal. A cromatografia de
aminodcidos no plasma e dcidos organicos na urina foram compativeis com a
doenca, ndo permitindo, no entanto, discriminar o defeito enzimadtico,
possivelmente devido ao défice concomitante de vitamina B12. Foi realizado
doseamento da actividade enzimdtica em fibroblastos (bidpsia cutanea), que
confirmou o défice de cistationina beta-sintetase. Iniciou terap€utica com
vitamina B6 e dcido fdlico, com resposta parcial (reducdo da homocistei-
némia em 60%). Ndo iniciou, no entanto, suplementagdo com betaina por
impossibilidade de manter esta terap€utica apés regresso a Guiné-Bissau,
como era sua vontade. Comentario: Trata-se de um caso clinico ilustrativo
das complicagdes oculares e esqueléticas decorrentes do diagnéstico tardio de
homocistindria cldssica, surpreendentemente sem défice cognitivo aparente
ou histdria de eventos trombo-embdlicos. A associacdo com Sindrome de
Guillain-Barré nio esta descrita na homocistinuria cldssica, tendo tido uma
evolucdo invulgarmente dolorosa e prolongada.

Palavras-chave: Sindrome Guillain-Barré, homocistindria classica.

POS123- Pandas — Mito ou Realidade?

Jilia Galhardo', Ana Lega', Euldlia Calado®, Ana Moreira’. 1- Unidade de
Infecciologia, Servicol de Pediatria (Director: Dr. Gongalo Cordeiro
Ferreira); 2- Servico de Neuropediatria (Directora: Dra. Euldlia Calado).
Hospital de Dona Estefania, Lisboa.

Introducio: O Streptococcus Grupo A (SGA) origina largo espectro de mani-
festacOes supurativas e auto-imunes. Pensa-se que também possa induzir a
producéo de auto-anticorpos com afinidade para os ganglios da base, em
criangas geneticamente susceptiveis que condicionaria o stbito aparecimen-
to/agudizacdo de sintomas obcessivo-compulsivos e/ou esteriotipias. Apesar
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de nao definitivamente comprovado, este mecanismo etiopatoldgico tem sido
corroborado pela evidéncia neuroimagioldgica de inflamacdo ganglionar,
presenca de auto-anticorpos neuronais e resposta a terapéutica imunomodula-
dora. Material e Métodos: Estudo retrospectivo baseado nos registos dos
doentes internados na Unidade de Infecciologia, de 2000 a 2006, com
diagnéstico provavel de PANDAS. Resultados: Observadas quatro criangas
das quais trés raparigas, com idade média de 11 anos (5-13 anos). Histdria
familiar: epilepsia (1), artrite idiopdtica juvenil (1). Antecedentes pessoais:
humor depressivo com crises de ansiedade (1), amigdalectomia e perturbacio
afectiva (1), défice psicomotor moderado (1). Diagndstico de faringite aguda
7-14 dias antes, trés medicadas com antibioterapia. Instalacdo intempestiva
de: esteriotipias motoras- balango cefdlico com elevagido do ombro ipsilateral
(2); ecolalia (1); movimentos coreiformes (1); taquipsiquismo- irritabilidade,
agitacdo, agressividade e insénia (4); humor depressivo- labilidade emocio-
nal, ansiedade de separagdo (4); desorientacdo e discurso incoerente (4);
incontinéncia urindria (1); alucinagdes visuais (1). Sem défices neuroldgicos
focais, alteragdes cardiacas ou articulares. TASO, anti-DNAseB e anti-hialu-
ronidase elevados (4). Isolado SGA na crianca sem antibioterapia. Liquor:
estéril, sem distirbios dos aminoécidos (4), com modificacdo da razdo
HVA/5-HIAA (3), IgM=IgG elevadas (2) e isolamento de anticorpos anti-
neuronais (1/2). Foram excluidas outras etiologias infecciosas, inflamatérias,
metabdlicas e intoxicacdes. Terapéutica: haloperidol+biperideno+cloropro-
mazina (2), gamaglobulina+risperidona (2), penicilina (4), com melhoria pro-
gressiva. Seguimento médio de 2 anos: periodos assintomdticos interrompi-
dos por recorréncias stubitas, com diminuicdo e subida dos anticorpos,
respectivamente. Penicilina profildtica mensal num caso. Conclusées: Todos
apresentaram quadro neuroldgico excitatorio, sem compulsdes. O inicio
intempestivo das esteriotipias distinguiu-se claramente da sindrome cldssica.
Contrariamente a coreia de Sydenham, ndo foram observados movimentos
coreiformes em repouso, fraqueza muscular ou atingimento multi-sistémico.
Parece tratar-se de uma entidade clinica distinta, com atingimento especifico
do sistema nervoso central. Ainda que ndo possamos estabelecer uma relaciao
causal, afigura-se inequivoca a sua associa¢do a SGA, deixando em aberto a
eventual necessidade de profilaxia antibidtica.

Palavras-chave: PANDAS, Streptococcus Grupo A, auto-anticorpos, gan-
glios da base, distirbio obcessivo-compulsivo, esteriotipias.

POS124- Neuropatias hereditarias: variabilidade genética numa
populacao pediatrica

Isabel Valente', Rita Cequeira’, Alexandra Fernandes®, Teresa Coelho’, Alva-
ro Machado', Purificagdo Tavares’, Manuela A Santos'. 1- Consulta de Neuro-
musculares, Hospital Maria Pia, Porto; 2- Centro de Genética Clinica; 3-
Servigo de Neurofisiologia, Hospital Santo Anténio, Porto, Portugal.

Introducio: As neuropatias hereditdrias sdo doencas neuromusculares
comuns (cerca de 30/100.000) mas raramente sdo diagnosticadas na idade
pedidtrica. As neuropatias desmielinizantes (CMT1) s@o mais prevalentes do
que as axonais (CMT2). O defeito genético mais comum € a duplicacdo do
gene PMP22. Desde hd alguns anos € possivel efectuar os estudos de genética
molecular em Portugal. Objectivos: Descrever os nossos casos e correlacio-
nar os dados clinicos e genéticos. Material e Métodos: Revisao dos dados
clinicos e genéticos dos doentes com neuropatia hereditdria, seguidos na
Consulta de Neuromusculares do Hospital Maria Pia. Foram seleccionados
apenas aqueles que tinham efectuado estudo de genética molecular. Resulta-
dos: Dos 13 doentes com neuropatia, apenas nove realizaram estudos genéti-
cos, correspondendo a oito familias. As suas idades variaram entre os 3 e 0s
18 anos. Quatro eram do sexo feminino e cinco do sexo masculino. Seis
doentes tinham histéria familiar. Oito doentes tinham neuropatia desmielini-
zante: trés com duplicacdo no gene PMP22 (CMT1A), dois com mutacdo no
gene MPZ (CMT1B). Um doente tinha uma neuropatia axonal com mutagdo
no gene MFN2 (CMT2A2). Em trés doentes com neuropatia desmielinizante,
dois dos quais irmdos com uma histéria autossémica dominante, ndo se
encontraram duplicagdes ou mutagdes pontuais no gene PMP22, MPZ ou
LITAF. Sete doentes eram sintomadticos antes dos 3 anos de idade, 3 dos quais
(os dois com CMT2B ¢ um com CMT1A) com atraso no inicio de marcha.
Um dos doentes com CMT1A apenas teve sintomas aos 12 anos. Em todos os
casos, os sintomas eram de predominio distal e nos membros inferiores. Num
dos casos de CMT1A havia igualmente fraqueza proximal. Todos os doentes
tém marcha, mas dois dos doentes, um com CMT1A e o outro com CMT2A2,
necessitam de usar talas. Comentarios: As neuropatias hereditérias sdo doen-
¢as raras na crian¢a e mesmo numa consulta especifica, representam cerca de
5% dos doentes. Contudo muitos doentes poderdo ndo estar diagnosticados.
Neste pequeno grupo de doentes existe uma heterogeneidade genética, sem
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predominio de CMT1A, como acontece na populacdo em geral, podendo
reflectir uma realidade diferente na populagio pedidtrica.

Palavras-chave: Neuropatias hereditdrias; variabilidade genética.

POS125- Galactosemia classica: evolucio clinica e imagiologica de 8
doentes

Telma Barbosa, A Carlos Borges, Clara Barbot, Esmeralda Martins. Hospital
Criangas Maria Pia, Porto.

Introducio: A galactosemia cldssica ¢ uma doen¢a metabdlica autossémica
recessiva, que se caracteriza pelo de défice parcial ou total da enzima
galactose-1-fosfato-uridiltransferase (GALT). Apesar de, na maioria dos
casos, a terapéutica dietética ser instituida numa fase precoce, muitos pacien-
tes desenvolvem alteracdes neuro-degenerativas com traducdo imagioldgica.
Neste estudo, caracterizamos as alteracdes genéticas, clinicas, laboratoriais e
neuro-imagiolégicas das criangas com galactosemia cldssica, submetidas a
um seguimento minimo de 3 anos. Material e Métodos: Andlise retros-
pectiva dos processos clinicos dos pacientes com galactosemia cldssica,
seguidas na consulta de metabolismo do nosso hospital. Dos parametros ava-
liados, salientam-se a idade de diagndstico, a sintomatologia inicial, a idade
de inicio do tratamento, cumprimento dietético e evolugdo clinico-imagiol6-
gica.Resultados: Total de 8 pacientes (5 do sexo masculino), com idades
compreendidas entre 3 e 18 anos, 7 dos quais com apresentacdo clinica tipica
no periodo neonatal e 1 com diagnéstico neonatal efectuado no contexto de
familiar directo com a mesma patologia. Todos iniciaram terap&utica dietética
precoce, com cumprimento irregular em um deles. O estudo molecular reve-
lou que 4 casos sdo homozigéticos para a mutacdo QI88R e 2 sdo heterozi-
géticos. Do total de pacientes, 7 apresentam actualmente quociente de desen-
volvimento inferior a média, 5 desde os primeiros anos de vida e 2 com
regressdo cognitiva. Trés apresentam tremor de aparecimento na segunda
década de vida e um, paralisia cerebral distonica (kernicterus). A dispraxia
verbal estd presente em 5 casos, todos cumpridores da terapéutica instituida.
Somente a adolescente que ndo cumpre a dieta de forma adequada € que apre-
sentou cataratas adquiridas. Foram notadas alteracdes a nivel da ressonancia
magnética nuclear em todos os pacientes, caracterizadas por hipersinal difuso
da substancia branca dos centros semi-ovais e/ou focos de hipersinal peri-
ventriculares. A avaliagdo endocrinolégica foi normal em todos os pacientes.
A crianca com 3 anos de idade mantém-se com quociente de desenvolvimento
adequado até a data. Conclusdes: Apesar da restricdo severa da galactose da
dieta, a maioria dos pacientes estudados apresenta alteragdes neuroldgicas a
médio/longo prazo, caracterizadas essencialmente por atraso cognitivo e dis-
praxia verbal, e também alteracdes caracteristicas a nivel da substancia
branca cerebral. A mutacdo QI188R estd associada a envolvimento neurold-
gico grave com regressao.

Palavra-chave: telmab.

POS126- Distrofias musculares: Aspectos cardiologicos na crianca
Conceic¢do Trigo, Anabela Paixao, Ana Soudo, Sashicanta Kaku. Hospital de
Santa Marta; Hospital de Dona Estefania.

Introducdo: As distrofias musculares constituem um grupo heterogéneo de
doencas raras. A associac@o de lesdo cardiaca (LC) condiciona a mortalidade
e morbilidade.A intervengao terapéutica precoce pode melhorar o prognds-
tico. Objectivo: Avaliar o tipo, gravidade e evolucdo da LC nas diferentes
formas de distrofia muscular (DM). Propor critérios de vigilancia e interven-
¢cdo. Material e Métodos: Estudo retrospectivo dos doentes com o
diagnéstico de DM e follow-up regular > seis meses, de Janeiro de 1990 a
Junho de 2006.Varidveis: tipo de DM, sinais de doenca cardiaca, dimensoes
e funcdo ventricular esquerda por ecocardiograma e alteragdes electrocardio-
graficas na primeira e na dltima observacio. Resultados: O grupo de estudo
foi constituido por 23 doentes, com idades entre 0,8 -15 anos (mediana 8
anos), com as seguintes formas de DM: DM de Duchenne 10, Distrofia
muscular congénita 6, Distrofia das cinturas 3, DM de Becker 2, Distrofia
oculo-faringea 1, Ndo classificada 1. Na primeira observac@o 21 ndo apresen-
tavam clinica de LC. O exame ecocardiografico tinha alteracdes compativeis
com miocardiopatia dilatada (MCD) em cinco, dois dos quais com
insuficiéncia cardiaca grave. O ECG mostrava alteracdes em trés dos cinco
doentes: hipertrofia ventricular esquerda, bloqueio de ramo esquerdo e altera-
¢oes da repolarizac@o ventricular. Quatro (80%) tinham DM de Duchenne e
um distrofia das cinturas (Y sarcanoglicopatia). Um com distrofia muscular
nao classificada tinha extrassistolia supraventricular isolada.Na tltima obser-
vagdo (follow-up 6 meses — 11 anos mediana= 4 anos), 21 mantinham-se sem
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sinais de LC. No grupo com anomalias ecocardiograficas iniciais ndo houve
progressdo em trés, um faleceu em insuficiéncia cardiaca refractdria e outro
perdeu-se para o follow-up. Em dois surgiu disfun¢@o ventricular esquerda de
novo: um com DM de Duchenne e outro com DM de Becker. O doente com
arritmia isolada, evoluiu para disfun¢@o sinoauricular necessitando de
pacemaker definitivo. Conclusdes: Os resultados denotam as particulari-
dades de uma casuistica de doencas raras, em que a LC tem pouca expressao
clinica nas criangas. A distribuicio dos diagnésticos de DM e a prevaléncia
da LC nos subgrupos é sobreponivel a de outros estudos. Um 6bito por insu-
ficiéncia cardiaca e o aparecimento de doenca cardiaca ao longo do follow-up
em trés, favorecem a tendéncia para intervengdo terapéutica precoce.

Palavras-chave: Miocardiopatia; distrofias; arritmias; vasodilatadores.

Arga - Pediatria Geral

POS133- Pseudoxantoma elastico. Caso clinico

Cecilia Martins', Anténio Silva', Inés Leite’, Eduarda Ferreira’, Jorge
Romariz'. 1- Servico de Pediatria; 2- Servico de Dermatologia do Centro
Hospitalar de Vila Nova Gaia.

Introducdo: Pseudoxantoma eldstico ¢ uma doenca genética rara que se
caracteriza pela progressiva calcificacdo e fragmentacdo das fibras eldsticas
da pele, retina e sistema cardiovascular. Estudos recentes parecem demons-
trar uma hereditariedade autossémica recessiva, implicando mutacdes no
gene MRP6, mapeado no cromossoma 16p13.1. Clinicamente, os pacientes
apresentam lesdes tipicas na pele que aparecem inicialmente na regido cer-
vical, com extensdo posterior para outras dreas. As manifestagdes extra-cuta-
neas aparecem mais tarde no decurso da doenga, sendo a expressdo clinica
muito varidvel. O diagnéstico baseia-se em aspectos clinicos, histoldgicos e
genéticos. O tratamento ndo € curativo, mas as medidas profildticas podem
minimizar as complicacdes retinianas e cardiovasculares. Caso clinico:
Rapaz de 8 anos, raca caucasiana, seguido na consulta de pediatria por rinite
e asma alérgicas, que refere aparecimento de lesdes cutaneas amareladas na
regido cervical lateral, esporadicamente pruriginosas, com cerca de 3 meses
de evolucdo. Posteriormente, novas lesdes dérmicas, como pdpulas alaran-
jadas, confluindo em placas de consisténcia eldstica, nas regides axilares. Foi
medicado com emolientes, anti-flingicos e corticdides tdpicos, sem melhoria
clinica. Realizou-se bidpsia de pele que confirmou tratar-se de pseudoxan-
toma eldstico. Para completar estudo foram pedidos hemograma, bioquimica
geral (com perfil lipidico e equilibrio fésforo-célcio) e sedimento urindrio
que ndo revelaram alteracdes. Efectuou ainda electrocardiograma, ecocar-
diograma, eco-Doppler das carétidas e aorto-iliacas, retinograma e potenciais
evocados visuais que foram normais. Durante o seguimento na consulta,
evidéncia de extensdo das lesdes para as regides inguinais e posteriormente
para a drea cervical posterior e raizes das coxas, ndo apresentando queixas
sistémicas, até a data. Mantém-se em vigilancia multidisciplinar nas consul-
tas de: Dermatologia, Cardiologia, Cirurgia Vascular, Oftalmologia e
Pediatria. Conclusoes: A variabilidade fenotipica e a baixa prevaléncia levam
muitas vezes a diagndsticos tardios. Como as complica¢des cardiovasculares
e retinianas sdo frequentes no decurso desta patologia é importante fazer o
diagnéstico atempado, instituir medidas profildticas e vigilancia multidisci-
plinar a longo prazo, para evitar todas as sequelas possiveis.

Palavras-chave: Pseudoxantoma eldstico, crianga.

POS138- Acne e insuficiéncia renal aguda
Andreia Gomes Pereira, Arnaldo Cerqueira, Francisco José. Servigo de
Pediatria, Hospital Distrital de Faro.

Caso clinico: JFG, sexo feminino, 15 anos, internada no servigo de Pediatria
do HDF no dia 9/5/09 por vémitos, diarreia e insuficiéncia renal aguda. Nos
antecedentes pessoais verificou-se que 2 meses antes iniciou isotretioina
(Roacutan 10 mg I1xdia) e uma associac@o de ciproterona com etinilestradiol
(Diane® 35). Adoece em 5/5/07 com vomitos alimentares (3 episddios). No
dia seguinte fez 1 pico febril de 40°C e iniciou fezes liquidas (entre 10 a 15
dejeccoes/dia). A observagao inicial mostrou uma adolescente licida, colabo-
rante e orientada, com lingua seca, turgor cutaneo mantido, mdltiplas e exu-
berantes lesdes acneicas na face e tronco. Hemodinamicamente estdvel, api-
rética. Perda ponderal estimada em 7 Kg (+- 12%) tendo em conta o tltimo
peso 2 semanas antes. Exames analiticos: hemograma, ionograma, provas de
fungdo hepidtica e gasimetria venosa ndo mostraram alteracdes. Ureia- 57,
Creatinina 5,3, C3 e C4 aumentados, relacéio proteinas/creatinina 0,85, FENa



3,35%, haptoglobina 303 (26-226), IgE 1668 (<88), eosindfilos negativos. A
ecografia renal evidenciou diminui¢do da diferenciacdo parénquimo sinusal
do rim direito. Efectuou fluidoterapia e suspendeu medicagdo anti-acneica.
Houve melhoria gradual da fun¢do rena: D2 (Cr 5,1; Ureia 59); D3 (Cr 3,2;
Ureia 51); D4 (Cr 1,9; Ureia 31); D6 (Cr-1,2; Ureia 23). No quadro clinico de
GEA chamou-nos a atengdo que a perda ponderal estimada de cerca de 12%
ndo correspondia ao exame objectivo, e que este por si s6 também ndo expli-
car as alteracdes analiticas em causa. Conclusoes: A isotretinoina ou dcido
13-cis-retindico diminui a queratinizacdo e exerce efeito anti-secretor nas
glandulas sebdceas. O principal efeito secunddrio deste farmaco € a xerose
mucocutinea que estd relacionada com a hipervitaminose A, embora quase
todos os orgdos possam ser atingidos. Este caso destaca pela raridade do qua-
dro clinico, jd que o atingimento renal pela isotretinoina € um efeito secun-
ddrio muito raro, alertando para as precaugdes a ter pois € um farmaco cada
vez mais usado no tratamento do acne juvenil.

Palavras-chave: Acne, isotretinoina, insuficiéncia renal aguda.

POS135- Rabdomigdlise apés exercicio fisico intenso e vacinacdo anti-
Influenza. Relato de um caso

Claudia de Almeida Fernandes, Claudio D’Elia, Ana Cristina Figueiredo,
José Freixo. Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar de Setibal, Hospital de
Sao Bernardo, EPE.

Introducio: A rabdomidlise define-se como uma sindrome clinico-labora-
torial que resulta da lise das células musculares, com a libertagdo de
substancias intracelulares para a circulacdo. Podem-se agrupar as causas de
rabdomidlise em traumadticas; toxicas; farmacoldgicas; infecciosas e relacio-
nadas com actividade muscular excessiva; alteragdes da temperatura corpo-
ral; oclusdo ou hipoperfusdo dos vasos sanguineos musculares; alteragdes
electroliticas e enddcrinas; doengas musculares inflamatdrias ou miopatias
metabdlicas. No entanto, a natureza é, muitas vezes, multifactorial. Caso cli-
nico: Adolescente, sexo masculino, 14 anos, sem antecedentes pessoais ou
familiares relevantes, em aparente estado de sadde até ao dia apds ter sido
submetido a exercicio fisico intenso e em que recebeu a vacina anti-influenza.
Referiu mialgias, principalmente nos membros superiores, edema e impo-
téncia funcional. Por agravamento, recorreu ao S.U. do HSB, em Settibal, no
3° dia apds a instalacdo dos sintomas. Os resultados laboratoriais relevantes
foram: Ur 18 mg/dl, Cr 1.36 mg/dl, ALT 242 U/L, AST 501 U/L, ALP 392
U/L, CK 40421 U/L, PCR 0.0, ionograma e Urina II sem alteracdes. Reali-
zada hidratacdo venosa e analgesia. Observou-se melhoria gradual, clinica e
laboratorial durante os 4 dias de internamento. Conclusdes: As infecgdes
pelos virus Influenza estdo entre as causas mais frequentes de rabdomidlise.
Embora a rabdomidlise ndo seja considerada um efeito secunddrio da vacina-
¢do anti-influenza, alguns casos descritos na literatura indicam que pode
actuar como um factor facilitador. Ndo hd outros relatos de aparecimento de
sindromes musculares apds a vacina¢do em individuos que ndo estivessem a
receber medicamentos miotdxicos. Devido a escassa quantidade de informa-
¢oes disponiveis ndo € possivel confirmar a relagdo causal, considerando a
evolu¢do temporal dos acontecimentos. No entanto, pela possibilidade de um
risco aumentado de rabdomidlise apds exercicio em criangas que receberam
vacinac¢do anti-influenza consideramos sensato recomendar a limitacdo da
actividade fisica nos dias seguintes a administracdo desta vacina.

Palavras-chave: rabdomidlise, exercicio fisico intenso, vacinacdo anti-in-
fluenza.

POS157- Dermatose neutrofilica: caso clinico

Ana Fernandes, Rita Calado, Dora Fontes, Laura Martins, Andreia Francisco,
Graga Mira, Carla Cruz, Fernanda Dinis. Servigo de Pediatria (Director: Dr.
Helder Gongalves) e Servico de Dermatologia (Director: Dr. Manuel Murta);
Hospital Espirito Santo de Evora, EPE.

Introducio: A sindrome de Sweet (dermatose febril neutrofilica aguda), enti-
dade rara em idade pedidtrica, caracteriza-se pela presenca de febre, leuco-
citose, placas cutineas eritematosas, infiltrado de neutréfilos na derme e boa
resposta clinica 2 terapéutica com corticéides. E nosso objectivo a apresen-
tacdo deste caso clinico pelas dificuldades e controvérsias geradas no seu
diagndstico e abordagem terapéutica. Material e Métodos: Observacdo do
caso, consulta do processo clinico e pesquisa bibliogrifica. Resultados:
Crianga de 18 meses de idade, seguida em Consulta de Dermatologia por
lesdes cutaneas generalizadas, com cerca de 4 meses de evolucdo, sem respos-
ta adequada a terap€utica oral com eritromicina. Realizou, ainda em ambula-
tério, bidpsia cutinea que revelou: “...denso infiltrado de polimorfonucleares,
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sobretudo neutrdfilos, localizados predominantemente na zona dos foliculos
pilosos...”, razdo pela qual iniciou corticoterapia oral (deflazacorte). A exu-
berancia e 0 agravamento progressivo das lesdes, bem como a deterioracdo do
estado geral motivaram o internamento em Abril de 2007. A dificuldade na
caracterizacdo etioldgica determinou a realizacdo de segunda bidpsia cutinea
e a consulta de varios centros especializados. Os exames analiticos, nomeada-
mente hematoldgicos, culturais e da imunidade celular e humoral, condicio-
naram a terapéutica instituida (cefalosporina de 1* geracdo e prednisolona),
tendo-se verificado melhoria clinica e alta apdés 5 semanas de internamento.
Apés a alta tem vindo a constatar-se a regressdo progressiva das lesdes
cutaneas bem como a normalizagdo dos valores laboratoriais, mantendo-se a
terapéutica com corticéides em doses progressivamente menores. Conclu-
soes: Crianca com manifestacdes dermatoldgicas graves e bidpsias cutdneas
compativeis com diferentes entidades como Ectima, Pioderma gangrenoso ou
Sindrome de Sweet. A abordagem multidisciplinar revelou-se fundamental na
orientacdo diagndstica e terapéutica, factores determinantes do progndstico.
Somente a evolucdo clinica podera ditar o diagndstico definitivo.

Palavras-chave: Dermatose neutrofilica, Sweet.

POS160- Infeccao por Mycoplasma pneumoniae e Stevens-Johnson sem
lesGes cutdneas

Carla Novais’, Ana Leblanc', M Graca Castel-Branco', Luis Torrao’, Inés
Azevedo’, Esmeralda Rodrigues®. 1- Servi¢o de Imunoalergologia; 2- Servico
de Pediatria — UAG da Mulher e da Criancga; 3- Servico de Oftalmologia;
Hospital de S. Jodo, Porto.

Introducdo: A sindrome de Stevens-Johnson, também conhecido por eritema
multiforme major, € uma variante do erittema multiforme, muitas vezes
associado a herpes simplex ou infeccdo por Mycoplasma. Em 50% dos casos
a causa ¢ desconhecida e apenas 10% estdo relacionados com farmacos. O
Mycoplasma pneumoniae, agente frequente de pneumonia nos adolescentes,
tem sido associado a sindrome de Stevens-Johnson, com mucosite severa,
mesmo sem manifestacoes cutaneas. Caso clinico: Adolescente de 13 anos,
sexo masculino, com antecedentes de rinite e asma alérgica, que 10 dias antes
do internamento inicia um quadro de febre alta, cefaleias, tosse e toracalgia a
direita, precipitada pela tosse. Dois dias depois € medicado com nimesulide e
paracetamol. Uma semana apds os primeiros sintomas inicia visdo turva e
hiperemia conjuntival. Posteriormente surge exsudado ocular purulento bila-
teral, odinofagia, edema dos ldbios e gengivas, fissuras labiais e lesdes afto-
sas multiplas na cavidade oral. Por agravamento das lesdes, com necrose e
estomatite aftosa, impedindo a ingestdo oral de alimentos e farmacos,
manuten¢do da febre e da sintomatologia respiratéria, é enviado ao Servico
de Urgéncia. O exame fisico revela um adolescente com mau estado geral,
queixoso, que apresenta mucosite severa com atingimento ocular, auscultacdo
pulmonar com crepita¢des e murmurio vesicular diminuido a esquerda. O res-
tante exame € normal, nomeadamente, sem qualquer lesdo cutanea. Faz estu-
do analitico (leucocitose e PCR elevada, com restantes resultados normais) e
radiografia de tdrax, que revela uma hipodensidade no 1/3 inferior do
hemitérax esquerdo. A observacdo por Ofltalmologia objectiva conjuntivite e
queratite epitelial bilateral, compativel com sindrome de Lyell. Fica entdo
internado por infeccdo respiratéria e suspeita de sindrome de Stevens-
Johnson. Posteriormente realiza serologias, entre as quais para Mycoplasma
pneumoniae, com IgG e IgM positivas. Medicado com claritromicina,
anteriormente ja iniciada, a evolucdo € favordvel, com melhoria progressiva
das lesoes orais e da hiperemia conjuntival, diminui¢do da tosse e desapare-
cimento da toracalgia. Perante um quadro de infec¢do respiratéria num
adolescente, acompanhado por mucosite severa e conjuntivite, devemos estar
alerta para um sindrome de Stevens-Johnson, associado a infec¢do pelo
Mycoplasma pneumoniae, mesmo na auséncia de lesdes cutaneas.

Palavras-chave: Mycoplasma pneumoniae; pneumonia; Stevens-Johnson;
mucosite.

POS162- Angioedema exuberante da lingua. Caso clinico
Jodo Paulo Pinho, Vera Santos, Filipa Belo, Luis Gong¢alves, Maria Jodo Vir-
tuoso, Manuela Calha.

Introducao: O angioedema € um edema difuso e doloroso da derme profunda
e tecidos subcutaneos, de inicio stbito, e que geralmente atinge a face, lingua,
labios, laringe, maos ou pés. A etiologia pode ser imunoldgica (mediada por
IgE) ou ndo imunoldgica (virus, radiocontrastre, fairmacos, alteracdes da via
do complemento). Pode ser agudo ou crénico, de acordo com evolugao infe-
rior ou superior a 6 semanas, respectivamente. Caso clinico: Crianca de sexo
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masculino, 11 anos de idade, com antecedentes familiares irrelevantes. Nos
antecedentes pessoais, hd a evidenciar edema exuberante da lingua e pescoco
no contexto de escarlatina, aos quatro anos. Foi trazido ao Servi¢o de Urgéncia
(SU) por edema e dor da lingua, com cerca de nove horas de evolugio, apds
traumatismo (mordedura), quatro dias antes da admissdo. A entrada,
apresentava edema duro da lingua, de agravamento progressivo, com drea de
necrose no bordo direito. Posteriormente surgiu tumefaccdo generalizada do
pescogo. Manteve-se sempre sem dificuldade respiratdria. Na admissao, veri-
ficou-se neutrofilia de 15,1x10A9/L e proteina C reactiva de 28,1 mcg/mL.
Foram ainda realizados os seguintes exames complementares: doseamento de
C1,C2,C3,C4,CH50, C1 inibidor esterase, inibidor funcional do C1, imuno-
globulinas e subclasses, exames culturais do exsudado nasofaringeo e hemo-
cultura, que ndo revelaram alteragdes. Efectuou tomografia computorizada e
ressondncia magnética nuclear da orofaringe e pescogo que revelaram edema
da lingua e musculos cervicais e adenomegdlias cervicais multiplas; ndo se
identificaram coleccdes abcedadas. Foi inicialmente medicado no SU com
adrenalina, metilprednisolona, clemastina e plasma fresco congelado, sem me-
lhoria clinica. Foi transferido para Unidade de Cuidados Intensivos Pediétricos
onde fez metilprednisolona em perfusdo durante 24 horas e iniciou antibiote-
rapia. Apresentou agravamento clinico nas primeiras 24 horas, ap6s o que
ocorreu diminui¢do muito gradual dos sinais inflamatdrios da lingua e pes-
coco. Verificou-se necrose da metade direita da lingua. Actualmente, € seguido
na consulta de Pediatria Geral, encontrando-se a lingua em fase de regenera-
¢do. Pretende-se com este caso clinico discutir as vdrias etiologias do angio-
edema, assim como as respectivas propostas terapéuticas.

Palavras-chave: Angioedema, lingua, necrose.

POS173- Sacroileite, um dificil diagnéstico
Nuno Ferreira', Alvaro Gil Ribeiro?, Augusta Gongalves', Helena Silva'. 1- Ser-
vigo de Pediatria; 2- Servi¢o de Ortopedia; Hospital de Sao Marcos, Braga.

Introducdo: A raridade, associada a sintomatologia vaga e pobres sinais
locais contribui para o baixo indice de suspei¢do e o diagndstico tardio da
sacroileite. Caso Clinico: Crianca do sexo masculino, 13 meses, internado
por febre com 2 dias de evolugdo e recusa na marcha com 7 dias de evolucdo.
Inicialmente, apresentava claudicacdo do membro inferior direito, tendo
recorrido por esse motivo ao Hospital de Viana, onde fez um Rx da anca,
relatado como normal. Medicado com ibuprofeno de 8/8h por sinovite transi-
téria da anca. Dois dias depois, iniciou febre, recorreu novamente ao médico,
medicado com eritromicina por amigdaliate. Por persisténcia da claudicacdo,
efectuou no Hospital de Viana, Rx membro inferior direito e ecografia da
articulagdo coxo-femural direita, sem alteragdes, alta medicado com
ibuprofeno alternado com paracetamol. Nesse mesmo dia recorreu ao SU do
H. Sao Marcos, ao exame fisico apresentva recusa em se sentar € na marcha.
Analiticamente: leucécitos 18400/ul (N 38.0 %, L. 47.8%), VS 85mm/h, PCR
15.79mg/1. Em D5, LDH 516 U/L, fosfatase alcalina 212 U/L. Realizada RM
lombo-sagrada sem alteracdes, RMN das ancas; provavel processo infeccioso
atingindo a articula¢@o sacro-iliaca direita, o o0sso iliaco e as partes moles
envolventes, nomeadamente os musculos psoas-iliaco e nadegueiro homo-
laterais. Iniciou antibioterapia com flucloxacilina endovenosa. Apresentou
melhoria progressiva da limitacdo motora e apirexia a partir de D6 (em D2 de
flucloxacilina). Sem recusa da marcha a partir de D9. Em D26 repetiu RMN
das ancas, ligeira densificacdo dos tecidos moles do misculo nadegueiro
direito, traduzindo antecedentes inflamatorios, observa-se diminuto derrame
na sacro-iliaca direita, provavelmente residual. Sem evidéncias de osteomie-
lite. A data da alta, sem limitagdo da mobilidade. Orientado para consulta de
Pediatria e de Ortopedia, medicado com flucloxacilina até perfazer 6 semanas
de tratamento. Conclusdes: Apresentamos este caso pela raridade e para aler-
tar para a importancia do diagndstico precoce pois tem implica¢cdes prognds-
ticas, ja que o inicio atempado de terap€utica minimiza a ocorréncia de
complica¢des. O nosso caso apresentou franca melhoria com antibioterapia,
mas o tratamento com antibioterapia isolada, sem drenagem cirtrgica, rara-
mente é bem sucedido.

Palavras-chave: Sacroileite, artrite séptica, osteomielite, claudicag@o.
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POS174- Uma causa rara de edema das extremidades na crianca
Cristina Gongalves, Anténio Siborro de Azevedo, Barbara Aguas. Consulta
de Pediatria Geral, Departamento da Crianca e da Familia, Hospital de Santa
Maria, Lisboa.

Introducao: O edema e eritema das extremidades com caracteristicas ocasio-
nais podem revelar-se um desafio diagndstico, sendo muitas vezes necessario
o despiste de algumas causas raras. Caso clinico: Adolescente de 12 anos,
enviado a consulta de Pediatria Geral por episédios recorrentes de edema e
rubor dos pavilhdes auriculares, aparentemente sem factores desencadeantes.
Os episddios associavam-se a hiperestesia cutinea. Foi feita avaliagdo anali-
tica geral, endocrinoldgica e reumatolégica que nio revelou alteragdes. Com
o diagndstico presumivel de eritromelalgia foi enviado a consulta de
Reumatologia que confirmou o diagndstico e medicou com écido acetilsalici-
lico. Comentarios: Com a apresentacao deste caso, pretende demonstrar-se
o caso de uma patologia rara, cujo diagndstico diferencial com as etiologias
secunddrias € de extraordindria importincia. A eritromelagia ¢ uma doenca
rara caracterizada pelo aparecimento de edema, rubor e calor das extremi-
dades, geralmente com a exposicdo ao calor. Esta rara doenga pode classifi-
car-se em eritromelalgia primdria, ndo tem doenga subjancente ou secunddria
quando associada a outra patologia.

Palavras-chave: Edema, eritema, eritromelalgia.

POS176- Edema hemorragico agudo da infincia? A propésito de dois casos
Susana Soares', Catarina Magalhdes', Tiago Prazeres', Ana Paula Fernandes',
Agostinho Sanches?, Olga Pereira’. 1-Servico de Pediatria; 2-Servico de Anato-
mia Patolégica; 3- Servico de Dermatologia; Centro Hospitalar do Alto Ave, EPE.

Introducao: As vasculites constituem um grupo heterogéneo de patologias que
se caracterizam por inflamac@o dos vasos sanguineos, podendo atingir diversos
orgdos. A vasculite por hipersensibilidade, de atingimento cutineo, pode estar
relacionada com infeccdes, administragdo de farmacos ou, eventualmente,
produtos alimentares. O edema hemorrdgico agudo da infancia é uma forma
rara de vasculite leucocitocldstica de pequenos vasos que surge em criancas
com idades entre os 4 meses e 2 anos, caracterizada por lesdes purptricas em
alvo e edema. A sua apresentac@o alarmante contrasta com a benignidade da sua
evolugdo. Caso clinico 1: Lactente do sexo masculino, 11 meses de idade,
trazido ao Servico de Urgéncia por percep¢do materna de dor a manipulagdo e
irritabilidade que precederam o aparecimento de lesdes petequiais e purpuricas
dos membros inferiores. Aplicacdo de Dragagel® cerca de 8hs antes das mani-
festacdes clinicas. Oito horas apés a admissdo, as lesdes purpuricas assumiram
um aspecto reticular e equimético, associado a nédulos eritematosos distribui-
dos ao longo dos trajectos venosos das pernas, e intenso edema distal dos
membros. Foi colocada a hipdtese diagndstica de vasculite por hipersensibili-
dade a farmacos. Caso clinico 2: Lactente do sexo feminino, 8 meses de idade,
trazida ao Servico de Urgéncia por lesdes petequiais e purpuricas em alvo nos
membros inferiores e antebraco esquerdo e intenso edema dos membros
inferiores, inicialmente assimétrico, que reverteu apés drenagem postural do
membro. Quadro de varicela 2 semanas antes. As caracteristicas das lesdes
sugeriram o diagndstico de edema hemorragico agudo da infancia. Dos estudos
complementares de diagnéstico destacamos a bidpsia cutanea realizada no pri-
meiro doente que revelou infiltrado inflamatério polimorfonuclear perivascular
e fragmentos de leucocitoclase, compativel com vasculite leucocitocldstica. Em
ambos os lactentes houve melhoria progressiva das lesdes apds o primeiro dia
de internamento, sem necessidade de terapéutica e sem recorréncias no ambu-
latério. Sdo discutidos os diagndsticos diferenciais, nomeadamente edema he-
morrdgico agudo da infincia, vasculite por hipersensibilidade a farmacos e
outras; procedimentos diagndsticos e progndstico destas patologias. Con-
clusdes: As vasculites sdo patologias pouco frequentes na infincia, com etio-
patogenia incompletamente esclarecida e que podem acarretar morbilidade sig-
nificativa. O seu conhecimento e diagndstico precoce permitem individualizar
a atitude terapéutica, assumindo uma atitude expectante em situacoes de bom
progndstico como o edema hemorragico agudo da infancia.

Palavras-chave: Vasculite, edema hemorragico agudo da infancia, hipersen-
sibilidade a farmacos.
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Posters expostos

Area — Institucional - SPP

PO SPP1 - Contributos para a histéria da Sociedade Portuguesa de
Pediatria. Congressos e Jornadas Nacionais de Pediatria (1979-2007): I —
Locais e datas de realizacao.

Mairio Coelho ', Patricia Lopes 2, Luis Pereira-da-Silva *. 1- Membro da
Direcc@o da SPP; 2 - Interna de Pediatria do Hospital de Dona Estefania; 3 -
Editor Associado da Acta Pedidtrica Portuguesa.

Contexto: A Sociedade Portuguesa de Pediatria (SPP), ao longo das suas seis
décadas de existéncia, realizou dezenas de reunides cientificas regulares em
todo o pais, com a participacdo de personalidades nacionais e estrangeiras de
referéncia abordando um vasto leque de temas. O imperativo de preservar
essa informagdo aconselha que se recolham, em acervo organizado, os
elementos relevantes ainda existentes. Objectivos: Registar e recuperar
dados dispersos sobre os locais e datas de realizacdo das principais reunides
nacionais regulares da SPP desde 1979. Classificar e divulgar essa informa-
¢do com objectivos histéricos e cientificos, integrando-a na Biblioteca da
Pediatria Portuguesa da SPP. Metodologia: Fontes consultadas: Actas das
Assembleias Gerais da SPP e de reunides de Direccio da SPP, material de
divulgacdo das reunides da SPP existente na Biblioteca da Pediatria Portu-
guesa da SPP (folhetos, programas, livros de resumos), Revista Portuguesa de
Pediatria/Acta Pedidtrica Portuguesa e arquivos pessoais cedidos por sécios
da SPP. Periodo abrangido: 29 anos, de 1979 (“I1% Jornadas Nacionais de
Pediatria”, Espinho) a 2007 (“VIII Congresso Nacional de Pediatria”,
Vilamoura). Varidveis analisadas: locais e datas de realizacdo das reunides
nacionais regulares da SPP, duracdo, dias da semana ocupados, prelecto-
res/moderadores nacionais e estrangeiros, cursos satélite, sessdes de pos-
ters/comunicacdes livres, custo da inscri¢do, eventos associados e patrocina-
dores. Resultados: No periodo referido a SPP realizou 42 reunides nacionais
regulares: 8 Congressos (3 designados como “Congresso Nacional de
Pediatria” e 5 como “Congresso Portugués de Pediatria”) e 34 Jornadas
Nacionais de Pediatria. Em Jornadas apenas se dispde da data e local de rea-
lizag@o. A maioria das reunides realizou-se na zona norte (14), salientando-se
0s 5 eventos nas ilhas atlanticas e 3 na Asia. A presenca de convidados estran-
geiros de relevo foi constante nos Congressos Nacionais (média de
24/Congresso) e em 19 das 34 Jornadas Nacionais (média 2,5/Jornada). A
duragdo mais frequente das reunides (77.5%) foi de 3 dias, a maioria entre 5*
feira e Sdbado. Em todos os Congressos Nacionais e em 25 (80%) das 31 Jor-
nadas foram apresentados posters/comunicacdes livres em nimero que nio
foi possivel quantificar. Em 11 (29%) das reunides realizaram-se 21 cursos de
formacdo pré- e pds-graduada. Nas 35 reunides em que foi possivel essa
andlise, verificou-se que foram patrocinadas pela industria farmac@utica e de
equipamentos médicos, especialmente os Congressos Nacionais (média 34
stands/Congresso vs 18 stands/Jornada). Comentarios: Esta andlise descri-
tiva sobre os locais e as datas das principais reunides da SPP representa mais
um contributo para a concretizagdo do esfor¢co da SPP em sistematizar os
dados da sua histéria e organizacdo, disponibilizando-os a comunidade e evi-
tando a sua perda definitiva.

Palavras-chave: congressos, datas, histéria, jornadas, locais, Sociedade Por-
tuguesa de Pediatria

PO SPP2 — Contributos para a historia da Sociedade Portuguesa de
Pediatria. Congressos e Jornadas Nacionais de Pediatria (1979-2007): II
— Temas discutidos — Grandes areas.

Midrio Coelho ', Patricia Lopes 2, Luis Pereira-da-Silva °. 1- Membro da
Direccao da SPP; 2 - Interna de Pediatria do Hospital de Dona Estefénia; 3 -
Editor Associado da Acta Pedidtrica Portuguesa.

Contexto: A Sociedade Portuguesa de Pediatria (SPP), ao longo das suas seis
décadas de existéncia, realizou dezenas de reunides cientificas regulares em
todo o pais, com a participacdo de personalidades nacionais e estrangeiras de
referéncia abordando um vasto leque de temas. O imperativo de preservar
essa informag@o aconselha que se recolham e preservem, em acervo organi-
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zado, os elementos relevantes ainda existentes. Objectivos: Registar e recu-
perar dados dispersos sobre os temas das conferéncias e comunicacdes apre-
sentados e discutidos nas principais reunides nacionais regulares da SPP
desde 1979. Classificar e divulgar essa informag@o com objectivos histéricos
e cientificos, integrando-a na Biblioteca da Pediatria Portuguesa da SPP.
Metodologia: Fontes consultadas: Actas de reunides de Direccdo da SPP,
material de divulgac@o das reunides da SPP existente na Biblioteca da Pedia-
tria Portuguesa da SPP (folhetos, programas, livros de resumos), Revista
Portuguesa de Pediatria/Acta Pedidtrica Portuguesa e arquivos pessoais cedi-
dos por sécios da SPP. Periodo abrangido: 29 anos, de 1979 (“1“ Jornadas
Nacionais de Pediatria”, Espinho) a 2007 (“VIII Congresso Nacional de
Pediatria”, Vilamoura). Varidveis analisadas: temas de conferéncias, temas
discutidos em mesas redondas e em cursos inseridos no programa das reu-
nides. Os temas foram classificados prioritariamente por grandes dreas rela-
cionadas com as Sec¢des da SPP promotoras das sessdes e, secundariamente,
por grandes dreas n@o incluidas no ambito das Sec¢des. Foram registados o
nimero de reunides (“Eventos”) em que cada tema foi abordado e o nimero
total de intervengdes (“Sessdes”) sobre o mesmo tema em cada reunido.
Resultados: No periodo em andlise, a SPP realizou 42 reunides nacionais
regulares: 8 Congressos (3 designados como “Congresso Nacional de Pedia-
tria” e 5 como “Congresso Portugués de Pediatria”) e 34 Jornadas Nacio-
nais de Pediatria. Em 2 das Jornadas apenas se dispde da data e local de reali-
zagdo. Os temas foram classificados em 51 itens, 16 dos quais relacionados
com as 14 Seccoes especializadas da SPP. Os temas de “Infecciologia e
Vacinas” foram os que tiveram mais intervencdes dedicadas (156) e mais
frequentemente abordados nas reunides (30 em 32 reunides analisadas), logo
seguidos dos de “Imunoalergologia”, “Organizag¢do dos Cuidados a Crian-
ca” e “Nefrologia/Urologia”. O menor ritmo de participagdo de vdrias
Secgdes ao longo dos anos pode, em certos casos, reflectir o dinamismo das
mesmas e a concorréncia cientifica que as suas reunides temadticas fazem as
reunides nacionais regulares alargadas da sociedade mae (SPP). A presenca
recorrente de alguns temas leva a questionar a necessidade de criacdo de
novas Seccdes na SPP ou o aparecimento de um novo tipo de sec¢des mistas
ou féruns conjuntos com outras especialidades verticais que utilizam técnicas
aplicadas a crianca e ao adolescente. Pelo contrdrio, a reduzida expressdo de
outros temas ao longo dos ultimos 29 anos, leva a reflectir sobre a necessi-
dade de reformular essas dreas, como sejam a “Pediatria Social/Organizagdo
de Cuidados a Crian¢a” ou do “Ensino e Educagdo Pedidtrica”. Nesta re-
trospectiva, € visivel que alguns temas, como a “Dor” e a “Obesidade”, ape-
sar da crescente importancia em pediatria e satde publica, continuam a ter
expressdo proporcionalmente reduzida nas reunides nacionais da SPP.
Comentarios: Esta andlise descritiva sobre os grandes temas das confe-
réncias e comunicacdes das principais reunides da SPP representa mais um
contributo para a concretizagdo do esforco da SPP em sistematizar os dados
da sua histéria e organizagdo, disponibilizando-os a comunidade e evitando a
sua perda definitiva.

Palavras-chave: congressos, histéria, jornadas, Sociedade Portuguesa de
Pediatria, temas

PO SPP3 - Contributos para a historia da Sociedade Portuguesa de
Pediatria. Congressos e Jornadas Nacionais de Pediatria (1979-2007): III
— Patrocinadores e Secretariados.

Mairio Coelho !, Patricia Lopes 2, Luis Pereira-da-Silva *. 1- Membro da
Direccao da SPP; 2 - Interna de Pediatria do Hospital de Dona Estefania; 3 -
Editor Associado da Acta Pedidtrica Portuguesa.

Contexto: A Sociedade Portuguesa de Pediatria (SPP), ao longo das suas seis
décadas de existéncia, realizou dezenas de reunides cientificas regulares em
todo o pafs, com a participacdo de personalidades nacionais e estrangeiras de
referéncia abordando um vasto leque de temas. O imperativo de preservar
essa informagao aconselha que se recolham, em acervo organizado, os ele-
mentos relevantes ainda existentes. Objectivos: Registar e recuperar dados
dispersos sobre os patrocinadores e secretariados das principais reunides
nacionais regulares da SPP desde 1979. Classificar e divulgar essa infor-
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macao com objectivos histdricos e cientificos, integrando-a na Biblioteca da
Pediatria Portuguesa da SPP. Metodologia: Fontes consultadas: Actas de reu-
nides de Direc¢do da SPP, material de divulgagdo das reunides da SPP exis-
tente na Biblioteca da Pediatria Portuguesa da SPP (folhetos, programas,
livros de resumos), Revista Portuguesa de Pediatria/Acta Pedidtrica Portu-
guesa e arquivos pessoais cedidos por sécios da SPP. Periodo abrangido: 29
anos, de 1979 (“I% Jornadas Nacionais de Pediatria”, Espinho) a 2007
(“VIII Congresso Nacional de Pediatria”, Vilamoura). Varidveis analisadas:
laboratdrios da industria farmacéutica, empresas de equipamentos e disposi-
tivos médicos, empresas de material ndo-médico, patrocinadores privados e
empresas responsaveis pelo servico de secretariado das referidas reunides.
Resultados: No periodo em andlise, a SPP realizou 42 reunides nacionais
regulares: 8 Congressos de Pediatria (3 designados como “Congresso Nacio-
nal de Pediatria” e 5 como “Congresso Portugués de Pediatria”) e 34 Jorna-
das Nacionais de Pediatria. Em 9 das 34 Jornadas apenas existe escassa ou
nenhuma documentacdo sobre os itens em andlise. Patrocinaram as reunides
184 empresas: 147 da inddstria farmacéutica (algumas delas foram sofrendo
fusdes, alteracdo da sua designagdo ou desapareceram ao longo das trés
décadas), 10 livreiros ou editoras, 4 empresas ligadas ao ramo alimentar, 14
empresas de servigos hoteleiros/viagens e de equipamentos ndo-médicos, 7
entidades bancdrias e 2 particulares. Estas empresas tiveram um total de 719
presengas com stands promocionais. Ao longo do periodo em andlise, as 11
primeiras empresas (ordenadas por nimero decrescente de participagdes) t€ém
mantido niveis assinaldveis de participacdo (=10) e consisténcia. Estas 11
empresas embora correspondam a 5,9% do total, foram responséveis por 35%
dos patrocinios. Realce para Milupa, presente em todas (37/37) as reunides
com registo disponivel e a Nestlé (36 dos 37 eventos) que, no conjunto, foram
responsdveis por 10,2% dos patrocinios. No extremo oposto, 97 (53%)
empresas estiveram presentes num Unico evento e foram responsdveis por
13,5% dos patrocinios. Ainda, 6 empresas de servicos de secretariado e 2 de
assessoria de imprensa foram contratadas para apoio a realizagdo das reu-
nides, verificando-se quer uma grande constancia na relacdo da SPP com
estas empresas quer, nos anos recentes, um aumento significativo no recurso
a servicos profissionais de apoio e divulga¢do cada vez mais diversificados.
Comentarios: Esta andlise descritiva sobre patrocinadores e secretariados
das principais reunides da SPP representa mais um contributo para a concre-
tizacdo do actual da SPP em sistematizar os dados da sua histéria e organiza-
¢do, disponibilizando-os & comunidade e evitando a sua perda definitiva.

Palavras-chave: congressos, histdria, jornadas, patrocinadores, secretaria-
dos, Sociedade Portuguesa de Pediatria

.

Area - Imunoalergologia

PO187 - Dermatite atépica numa populacio pediatrica. Estudo prospec-
tivo

Carla Carvalho, Eva R Gomes. Unidade de Imunoalergologia, Hospital Maria
Pia, Porto.

Introducdo: A dermatite atépica (DA) € a patologia cutanea crénica, mais
frequente na infancia. A prevaléncia tem aumentado e é na maioria das vezes
a primeira manifestacdo de atopia. A maioria da criangas tem um bom prog-
ndstico em relacdo aos sintomas cutaneos, mas cerca de 50% das criangas
desenvolverdo asma e/ou rinite em idades posteriores A literatura apresenta
resultados discordantes em relag@o aos factores de risco que contribuem para
a manuten¢do de DA na idade adulta e no desenvolvimento de patologia
respiratéria. Objectivos: Caracterizagao clinica de um grupo de criangas com
DA seguidas numa Unidade de Imunoalergologia. Identificar os factores de
risco para a manutencdo de sintomas cutdneos e para o desenvolvimento de
sintomatologia respiratdria apds 4 anos de seguimento. Material e métodos:
Avaliacdo prospectiva de 41 criancas com DA, e com idade inferior a 5 anos.
Foram analisados os seguintes pardmetros: idade, sexo, idade de inicio dos
sintomas, presenga de sintomas respiratdrios e de histdria familiar de doenga
atdpica, sensibilizacdo a inalantes e alimentos, sensibilizacdo ao ovo, niveis
totais de IgE e eosinofilia. A ndo adesdo a terapéutica e as medidas de evic¢do
foram critérios de exclusdo, bem como a presenca de DA grave. Apds 4 anos,
as criangas foram reavaliadas em relacdo a presenca de sintomas cutaneos e
respiratérios. Foi efectuada andlise estatistica para identificar possiveis fac-
tores de risco para a manuten¢do de sintomas cutineos e para o desenvol-
vimento de sintomatologia respiratdria. A associagdo entre varidveis foi feita
através do teste Qui-Quadrado. Foi assumido um nivel de significicia de
p<0,05. Resultados: 30 criancas eram do sexo masculino (73,2%), a média
de idade da populacdo foi de 3 anos, e a idade média de inicio dos sintomas
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de DA foi 104 meses. 63.4% apresentavam sintomatologia respiratoria
aquando da inclusdo no estudo. A prevaléncia de sensibilizacdo a inalantes foi
659% e 43,9% estava sensibilizada a alimentos (22% ao ovo). A maioria
(87,8%) apresentava niveis elevados de IgE (média 611 Ul/ml) e eosinofilia
(55,3,%). A histéria familiar de atopia foi positiva em 53,6% e 12,1% tinham
pais com DA. A maioria (63,2%) ndo apresentavam sintomas cutineos ha
pelo menos 1 ano, aquando da realizagdo da reavaliacdo. Das criangas com
sintomatologia respiratéria no inicio do estudo, 91,6% mantiveram sin-
tomatologia e entre as que apresentavam somente DA, 35,7% desenvolveram
sintomatologia respiratoria. Encontrou-se uma associacdo estatisticamente
significativa entre persisténcia de DA e antecedentes familiares de DA
(p<0,05). A sensibilizagdo ao ovo (OR=3,8) e IgE elevada (OR=4,6), pare-
cem constituir também factores de risco para a persisténcia de DA. Conclu-
soes: A maioria da criancas iniciou sintomatologia em idade muito precoce e
apresentam um progndstico favordvel em relacdo a DA. Criancas com
antecedentes familiares de DA, IgE elevada e sensibilizagio ao ovo t&ém uma
maior probabilidade de manterem DA; ndo foi possivel determinar os facto-
res de risco para o desenvolvimento de patologia respiratéria em virtude do
nidmero reduzido da amostra.

Palavras-chave: Dermatite stopica, patologia respiratoria.

PO188- Anafilaxia idiopatica. Caso clinico
Luisa Neiva Aradjo, Dra. Eva Gomes, Dra. Silvia Alvares, Luisa Neiva
Aratijo. 1- Servi¢o de Imunoalergologia, Hospital Maria Pia, Porto.

Introducdo: A anafilaxia € uma reaccdo de hipersensibilidade imediata
geralmente IgE mediada. Os sinais e sintomas reflectem os efeitos fisiol6gicos
da libertagdo de potentes mediadores celulares, provenientes da desgranulacdo
dos mastdcitos e baséfilos que causam vasodilatagdo e espasmo da muscula-
tura lisa bronquica. A adrenalina € o tratamento de 1° linha. Apés a estabiliza-
¢do cardio-respiratdria deve iniciar-se terapéutica de manutengdo incluindo a
utiliza¢@o de anti-histaminicos e corticoides. Caso Clinico: Crianca do sexo
feminino, 2 anos e 10 meses de idade. Com antecedentes patolégicos de taqui-
cardia paroxistica supraventricular (WPW) diagnosticada no periodo neonatal,
medicada com f-bloqueante. Referenciada a consulta de Imunoalergologia 2
meses apos episddio de urticdria, angioedema, estridor e hipotensdo compa-
tivel com quadro de anafilaxia, que motivou internamento hospitalar durante
24h. Remissao completa do quadro apds terapéutica com clemastina e hidro-
cortisona EV. Sem identificacdo de factor etioldgico suspeito. Sem histdria de
episddios anteriores ou posteriores. Manteve lesdes de uticdria até ao 7°dia.
Resultados: O exame objectivo realizado na consulta de Imunoalergologia foi
normal. Os exames auxiliares de diagndstico efectuados mostraram os
seguintes resultados: Hemograma: sem alteragdes; IgE total: 29 Ul/ml; Testes
cutaneos aos inalantes comuns e alimentos: negativos; Teste Cubo de Gelo:
negativo; RAST venenos de himendpteros: negativo; RAST classe 2 para o
ovo. Serologias: IgM positiva para HSV. Conclui-se tratar-se de uma anafila-
xia idiopdtica. Conclusdes: Perante este caso clinico de anafilaxia idiopatica
numa crianca medicada com p-bloqueante (atenolol) coloca-se uma dificul-
dade terapéutica dupla: por um lado, o uso de epinefrina per se aumenta o risco
de descompensacio cardiaca; por outro, o uso de bloqueador § aumenta o
risco de reaccdo anafildtica grave e torna a potencial administracdo de epine-
frina ineficaz. O principal objectivo da apresentacdo deste caso é o desafio
terapéutico que representa e a sugestdo de alternativas de tratamento em caso
de recorréncia do quadro clinico. Como alternativas terapéuticas ao bloquea-
dor 3 considerou-se utilizagio de outros firmacos anti-arritmicos ou a ablagdo
por radiofrequéncia. Havendo necessidade em manter o bloqueador 3 apresen-
tou-se como possibilidade a utilizacdo do glucagon.

Palavras-chave: Anafilaxia idiopatica.

PO189 - Urticaria ao frio: conhecer a entidade para nio menosprezar
sintomas

Emilia Costa, Carla Carvalho, Eva R Gomes. Unidade de Imunoalergologia,
Hospital Maria Pia, Porto.

Introducio: A urticdria ao frio € caracterizada pelo aparecimento de urticdria
e/ou angioedema apds exposicdo a estimulos frios (actividades aquaticas, ar
frio, chuva, neve, ingestdo de bebidas e alimentos frios, ou contacto com
objectos frios). E classificada como uma urticria fisica e representa 2 a 3%
do conjunto das urticdrias. A sua patogenia permanece desconhecida contudo
alguns autores defendem tratar-se de um mecanismo auto-imune com indugdo
multietiolégica, mas a patogenia exacta permanece desconhecida. Caso
clinico: Rapaz de 10 anos de idade, com antecedentes patoldgicos de pieira



recorrente até aos 8 anos, com necessidade de broncodilatadores de forma
intermitente. Dos antecedentes familiares destaca-se mae e tios maternos com
histéria compativel com urticaria aquagénica. Enviado a consulta externa de
Imunoalergologia por apresentar desde os 7 anos de idade, episédios de
erup¢do cutdnea eritemato-papular, ndo pruriginosa, apds contacto prévio
com objectos frios ou ar frio. Aparecimento de lesdes urticariformes genera-
lizadas apds banho em dgua de piscina ou mar, motivando recorréncias mul-
tiplas ao Servico de Urgéncia. Sem sintomatologia durante o banho de dgua
quente. Aos 9 anos referéncia a episddio de palidez e prostracdo apds realiza-
cdo de uma aula de gindstica ao ar livre no Inverno. No més anterior a
observacio, teve episddio de vomito em jacto associado a palidez, hipotonia
e prostracdo sem perda de consciéncia e na auséncia de sintomas cutineos,
ap6s banho no mar. O exame objectivo realizado na consulta era normal. Rea-
lizou-se teste de provocacdo com frio (Teste do cubo de gelo) tendo iniciado
pdpula aos 50 segundos. O tamanho médximo da papula foi de 7,8x3,8cm (aos
150 segundos). A investigacdo realizada revelou apenas IgE total elevada e
Phadiatop® fracamente positivo. Testes cutineos negativos. Conclusdes: A
urticdria/anafilaxia ao frio pode ser adquirida ou familiar. O tipo mais fre-
quente ¢ o adquirido idiopdtico, grupo ao qual pertence o caso clinico expos-
to, dada a negatividade da investigacdo realizada. Os aspectos mais impor-
tantes do tratamento sdo as medidas preventivas, devendo o doente e a sua fa-
milia, ser alertado em relagdo ao risco em relacéo a determinadas exposigoes.
O tratamento farmacoldgico com antihistaminicos é eficaz na redugdo ou
desaparecimento dos sintomas, contudo outros farmacos e a indugdo de tole-
rancia também podem ser vistos como formas adjuvantes de tratamento.
Quando existem manifestagdes sistémicas como no presente caso, €
importante ensinar o doente e os conviventes a reconhecer sinais de gravidade
propor a aquisi¢ao de Kit de adrenalina auto-injectdvel, que possibilite actua-
¢do rdpida no caso de anafilaxia.

Palavras-chave: Urticdria, frio, anafilaxia.

PO190 - Alergia ao latex no contexto de alergia alimentar miltipla
S Nunes, A Bonito Vitor. Unidade de Pneumo-alergologia, Servico de
Pediatria, UAG-MC, Hospital de Sdo Jodo, EPE, Porto.

Introducdo: A presenca de antigénios comuns ou de reactividade cruzada
entre antigénios homologos ao ldtex e vdrias plantas constitui o recentemente
descrito sindrome de alergia l4tex-frutos-vegetais. Os principais implicados
sdo a banana, o abacate e o kiwi. Caso clinico: Crianca de 8 anos com urticd-
ria aguda recorrente, asma e rinoconjuntivite. Apés realizacdo de histdria
detalhada incluindo didrio alimentar verificou-se relagdo temporal de urtica-
ria com ingestdo de alguns vegetais e com moluscos (polvo, lulas) e ainda de
angioedema labial ap6s manipulacdo de baldes. Restantes antecedentes
pessoais irrelevantes incluindo auséncia de cirurgia prévia. As provas cuta-
neas prick revelaram-se positivas para Dermatophagoides, faneras de cdo e
de gato, gramineas, drvores e ldtex. Posteriormente foram realizados testes
cutaneos prick com alergéneos alimentares que revelaram sensibilizacdo para
a banana, péssego, kiwi, cenoura, polvo e lula, peixe branco e gamba. Estudo
compativel com situacdo de Alergia alimentar multipla. Verificou-se melhoria
significativa da urticdria apds instituicio de medidas de evic¢do dos ali-
mentos anteriormente referidos. Actualmente encontra-se controlado com
medidas de eviccdo, anti-histaminico, associa¢@o de corticoide e 32 agonista
inalado e montelukast. Conclusdes: Neste caso de alergia alimentar multipla
ressalva-se a associa¢do de sensibilizac@o a frutos e ao latex. Normalmente
na crianga, a sensibiliza¢do ao ldtex ocorre em doentes submetidos a exposi-
¢do prolongada a produtos com ldtex como aqueles sujeitos a cirurgia pre-
coce, como a espinha bifida. No entanto, a sensibilizacdo ao latex pode
também decorrer da reac¢do cruzada com alergia alimentar a miltiplos frutos.
A sensibilizacdo a alergéneos alimentares deve sempre ser investigada no
contexto de alergia comprovada ao ldtex, e vice-versa.

Palavras-chave: Alergia, latex.

PO191 - Urticaria crénica: Quando a etiologia se torna um desafio
Carla Dias, Sonia Carvalho, Paula Fonseca, Paulo Teixeira, Fernanda
Carvalho. Servigo de Pediatria (Director: Dr. JM Gongalves Oliveira), Centro
Hospitalar do Médio Ave, EPE, Unidade de Famalicao.

Introducgfo: A urticdria cronica (UC) caracteriza-se pela persisténcia dos
sintomas de urticdria por mais de seis semanas. Trata-se de uma entidade pou-
co frequente na idade pedidtrica. Os estimulos fisicos sdo das suas principais
causas. No entanto, a multiplicidade das suas formas de apresentagdo e prin-
cipalmente dos seus agentes etioldgicos representa muitas vezes um desafio
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para o Clinico. Material e Métodos: Foi efectuada a revisdao dos processos
clinicos de dois doentes com diagndstico de UC. Resultados: Caso 1: Ado-
lescente do sexo feminino, caucasiana, de 16 anos, com histdria pessoal de
asma alérgica, sem crises desde os 6 anos, e histéria familiar de rinite. Inicia
cerca de 8 meses antes, erupcdo eritemato-papular pruriginosa quando em
contacto com ar ou dgua frios. Do estudo analitico destaca-se: IgE 270 U/ml
com RAST® positivo para Dermatophagoides pteronyssinus e farinae. O
teste cutdneo com cubo de gelo mostra uma reac¢io imediata com papula, eri-
tema e prurido. E medicada com cetotifeno e desloratadina didrios e sio ins-
tituidas medidas de protec¢do ao frio, com melhoria clinica. Caso 2: Adoles-
cente do sexo masculino, caucasiano, de 12 anos, com histéria familiar de
asma e angioedema (?) (edema recorrente da face e ldbios na avé materna ja
falecida). E seguido na Consulta de Pediatria/Alergologia por episédios
recorrentes, desde ha 28 meses, de edemas migratérios, das pdlpebras, labios,
lingua, méos, pés e escroto, previamente associados a lesdes eritemato-papu-
lares pruriginosas, sem contexto preferencial de aparecimento e que resolvem
em menos de 24 horas. O estudo analitico (hemograma, velocidade de sedi-
mentac¢io, complemento e imunoglobulinas, crioglobulinas, crioaglutininas,
anticorpos anti-nucleares e anti-tiroideus, IgE especificas para aeroalergéneos
e alimentos) assim como os testes cutaneos (Prick®) foram negativos. Foram
realizados testes fisicos de provocac@o que também foram negativos. Actual-
mente medicado com levocetirizina e prednisolona oral em SOS, mantém os
sintomas. Conclusdes: Nem sempre o diagndstico de UC € 6bvio, obrigando
a uma pesquisa etioldgica por vezes extensa, de forma a serem instituidas
medidas de evic¢ao e terapéutica adequadas.

Palavras-chave: Urticdria crénica, etiologia.

PO192 - Alergia ao latex associada a malformacdes urogenitais e espinha
bifida: importancia da prevencao primaria e secundaria

M?® Céu Espinheira, Sofia Ferreira, Tania Sotto Maior, Paulo Guimaraes,
Ricardo Aradjo. Servigo de Pediatria (Director de Servigo: Prof. Dr. MRG
Carrapato), Hospital Sdo Sebastido, St* M* da Feira.

Introducio: A alergia ao ldtex € uma patologia cuja relevancia epidemiolégica
tem crescido, estimando-se uma prevaléncia inferior a 1% na populagdo geral.
A prevaléncia significativamente superior em criancas com espinha bifida e
patologia urogenital (50%), é consequéncia da exposi¢do cirtirgica precoce e
repetida numa fase de imaturidade do sistema imunitdrio. As reac¢des alérgicas
IgE mediadas, em func@o do grau de sensibilizagdo individual e da intensidade
da exposi¢do, podem conduzir a anafilaxia. Material e Métodos: Apresenta-
¢do de casos clinicos. Resultados: Caso 1: Crianca com antecedentes de uro-
patia complexa submetida a vdrias correc¢des cirlirgicas € exames invasivos.
Aos 4 anos iniciou rinite e conjuntivite alérgicas, aparentemente despoletados
pelo contacto com materiais com ldtex (luvas hospitalares, baldes). Os testes
cutaneos foram negativos para o latex e positivos para a castanha; a IgE espe-
cifica para o litex foi positiva (classe 4). Instituidas medidas de evic¢do, a
crianca ndo apresentou novos episodios de alergia ao latex. Caso 2: Crianca
com antecedentes de mielomeningocelo (correc¢do neonatal), hidrocefalia
(shunt ventriculo-peritoneal), bexiga neurogénica (cateterizacdo vesical inter-
mitente) e ortdteses. Apresentava histéria de alergia ao latex manifestada sob a
forma de rinite e documentada por testes cutaneos e IgE especifica, mantendo-
se sob medidas de evic¢do. Aos 14 anos foi submetida a apendicectomia,
durante a qual desenvolveu choque anafildtico. Sintomas gastrointestinais pos-
teriores associados a ingestdo de tomate, banana e frutos tropicais. Os prick
test® revelaram-se negativos para latex e positivos para kiwi, castanha e
gramineas; a IgE especifica para latex foi positiva (classe 3). Perante alergia ao
latex com reactividade cruzada a alimentos, refor¢aram-se medidas de evic¢ao.
Conclusdes: A alergia ao latex assume especial importancia em criancas com
malformagdes urogenitais ou espinha bifida. A diversidade e gravidade
potencial das manifestacdes clinicas, desde rinite a choque anafildtico, tornam
imperativa a sensibilizacdo da equipa multidisciplinar hospitalar para a preven-
¢do primdria precoce de forma a evitar a sensibilizacdo aos alergéneos do latex.
O contacto com o latex deve ser evitado desde o nascimento, o que obriga a
existéncia de material hospitalar alternativo isento de latex. Realca-se ainda a
prevencdo secunddria e o valor da imunoterapia especifica. A reactividade
cruzada com alimentos representa um risco acrescido para estes doentes.

Palavras-chave: Alergia ao litex, sindrome ldtex-frutos, imunoterapia.

PO193 - Alergia ao Latex. E quantas mais?
Francisco Silva, Andreia Barros, Alberto Berenguer, Rute Gongalves, Amélia
Cavaco. Servigo de Pediatria do Hospital Central do Funchal (HCF), Madeira.

S79



Introducdo: A alergia ao ltex é uma patologia com relevancia epidémiologica
e clinica crescente. O risco maior de sensibilizacdo (50%) ocorre em doentes
com espinha bifida ou malformagdes urogenitais pela exposicdo cirtrgica
precoce e intensa. A reactividade cruzada é um problema importante, podendo
desencadear reacgdes graves. Caso clinico: Lactente de nove meses, que
iniciou as seis semanas de vida lesdes compativeis com dermite atopica na face,
couro cabeludo e regido cervical, que foi agravando, apesar de terapéutica
emoliente. A data fazia aleitamento materno exclusivo, tendo iniciado suple-
mentac@o com leite parcialmente hidrolizado aos cerca de dois meses. Aos 3-4
meses apresenta agravamento da dermite atopica e tem 1° episddio de dispneia
expiratéria interpretado como bronquiolite. Realiza doseamento de IgE total
(20,8 mg/dl) e IgE especifica para frac¢des proteicas do leite de vaca (nega-
tivo). Aos cinco meses tem segundo episodio de dispneia expiratdria que se
repete aos seis meses. Aos cinco meses e meio quando tem um primeiro contac-
to com a banana desenvolve urticdria generalizada e edema da face. Aos sete
meses tem segundo episédio de urticdria apés ingestdo de papa com gliten.
Numa colheita de sangue para exames analiticos tornou-se evidente, de forma
imediata, dermite de contacto com latex (luva de enfermeira). Conclusoes:
Discutem-se os métodos auxiliares de diagnéstico utilizados e as implicagdes
futuras desta patologia e suas reac¢des cruzadas.

Palavra-chave: Latex.

Arga - Cardiologia

PO194 - Qualidade de vida da crianca com cardiopatia congénita

Maria do Céu Ribeiro', Susana Sousa *, Maria Jodo Baptista °, Teresa Vaz °,
José Carlos Areias’. 1-Servico de Pediatria, Hospital de S. Jodo EPE, Porto;
2-Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro; 3
-Servico de Cardiologia Pedidtrica, Hospital de S. Jodo EPE, Porto.

Introducao: O aumento da sobrevida como resultado do desenvolvimento do
tratamento médico e cirtrgico da crianga com cardiopatia congénita torna
pertinente a avaliacdo da qualidade de vida destes doentes. Material e Méto-
dos: No periodo compreendido entre Outubro de 2006 e Janeiro de 2007,
criancas dos 8 aos 11 anos com cardiopatia congénita operada, seguidas na
nossa instituicdo foram identificadas e questionadas com o questiondrio
ConQol da British Heart Foundation especifico para criancas com cardiopatia
congénita. Obteve-se um score sintomdtico, com base em questdes sobre
sintomas e um score de qualidade de vida (ConQol score) calculado a partir de
questdes sobre actividades e relagdes interpessoais. Resultados: De um total
de 122 questiondrios enviados, obtiveram-se 43 questiondrios validos. O score
sintomdtico médio foi 79,86 e o ConQol score 64,92. Na subpopulacdo com
tetralogia de Fallot (n=8) o ConQol score médio foi 68,95 e nos doentes com
comunicagdo interventricular ou interauricular (n=15) obteve-se um score de
63,84. Nos doentes com coarctacdo da aorta (n=4) o ConQol score médio foi
51,54 e naqueles com outras cardiopatias 62,74. Conclusdes: Neste estudo
demonstrou-se que, apesar do bom resultado cirtrgico obtido, traduzido pelo
score sintomdtico favordvel, existe um importante impacto psicossocial da
doenga cardiaca na populacdo estudada, demonstrado pelo ConQol score. Os
aspectos educacionais e psicossociais da crianga e da familia parecem ser
assim de grande importancia no seguimento destas criancas.

Palavras-chave: Qualidade de vida, doenca cardiaca congénita.

PO195 - Pericardite por Coxsackievirus B4. Caso clinico

A Aguiar'?, S Saraiva'?, A Carrico’, S Ramos', C Sistelo', C Silva', C
Fernandes'. 1-Departamento de Pediatria, Centro Hospitalar da Pévoa e Vila
do Conde, Pévoa de Varzim; 2-Departamento de Pediatria, Hospital Pedro
Hispano, Matosinhos; 3-Servico de Cardiologia Pedidtrica, Hospital Sdo
Joao, Porto.

Introducdoe: Os Coxsackievirus do grupo B sdo agentes frequentes de
patologia em humanos. O diagndstico destas infec¢des € limitado, ndo s6 pela
grande variabilidade em gravidade e espectro de apresentagdo, como também
pela dificuldade no isolamento destes agentes. Os reduzidos nimeros de
infec¢do comprovada por estes virus, através do seu isolamento ou serocon-
versdo, presumivelmente ndo reflectem a sua verdadeira epidemiologia.
Apresenta-se um caso de pericardite numa crianca de 4 anos em que foi
demonstrada a seroconversdo para Coxsackievirus tipo B4. Caso clinico:
Crianga de 4 anos, sexo feminino, previamente saudédvel, recorre ao SU por
febre e exantema maculo-papular das maos e pés, com cerca de 24 horas de
evoluc@o. Na admiss@o estava apirética, hemodinamicamente estdvel e apre-

S80

Acta Pediatr Port 2007:38(5):5S80

sentava uma auscultacdo cardiaca com sons cardiacos normais, sem ruidos
adventicios. Sem outras alteracdes ao exame objectivo (para além do exan-
tema). Poucas horas apds admissao, teve episddio de sincope, com recupera-
¢do espontinea em poucos segundos com oxigénio a face. Estava hipotérmica
e taquicdrdica (FC entre 180 a 295 bpm), com uma tensdo arterial normal.
Radiografia tordcica sem alteracdes. Por apresentar taquicardia sustentada
(horas apds este episddio) foi observada por Cardiologia Pedidtrica. O eco-
cardiograma revelou pericardite com pequeno derrame pericardico. Inter-
namento com evolugdo favordvel, sem nunca ter apresentado sinais de lesao
miocdrdica ou faléncia cardfaca durante todo o periodo de doenga. Alta 10°
dia de internamento, assintomdtica. A seroconversio para o Coxsackievirus
tipo B4 foi demonstrada cerca de 2 meses apds o internamento. Conclusdes:
A capacidade dos Coxsackie do grupo B produzirem pericardite em humanos,
particularmente em criangas, € globalmente reconhecida. Contudo, o diagnés-
tico laboratorial da infeccio por estes agentes foi estabelecido apenas em
casos esporadicos de pericardite. O Coxsackie BS foi o agente mais vezes
documentado, embora os tipos 2, 3 e 4 também tivessem sido frequentemente
implicados. Na maioria dos casos, os doentes com pericardite recuperam
completamente, sem incapacidade residual. No entanto, os anticorpos IgM
especificos para Enterovirus foram encontrados em doentes com pericardite
crénica recorrente. A pericardite constritiva ocorre ocasionalmente.

Palavras-chave: Pericardite, Coxsackievirus, seroconversdo, criangas.

PO196- Caso clinico de cardiomiopatia hipertrofica

Dina Cirino, Isabel Santos, Margarida Venancio, Anténio Pires, Graca
Ramalheiro, Licia Ribeiro, Eduardo Castela. Servico de Cardiologia
Pediatrica do Hospital Pedidtrico de Coimbra.

Caso clinico: Adolescente de 13 anos, com paragem cardio-respiratrio com
reanimagdo bdsica ndo eficaz. Deu entrada no servigo de urgéncia em morte
aparente, constatando-se fibrilhacdo ventricular. Fez-se cardioversio,
recuperando o ritmo sinusal. Transferida para os cuidados intensivos
mantendo-se com ritmo sinusal necessitando de apoio ventilatério e inotrépi-
co por depressdo da fun¢do ventricular esquerda. Analiticamente, o Pro BNP
é de 15012.6pg/ml e a troponina € de 19.5ng/ml. Dos exames complementa-
res efectuados o ECG apresentava ritmo sinusal, extrassistoles ventriculares
(EV) monomérficas, supra-desnivelamento do segmento ST e intervalo QT
no limite superior. O Holter apresentava EV monofésicas sem pares ou taqui-
cardia. Simultaneamente foram excluidas causas infecciosas e metabdlicas.
Dos antecedentes pessoais real¢a-se sincopes de repeticdo desde os 6 anos de
idade atribuidas ao foro neuroldgico. Dos antecedentes familiares salienta-se
a morte stibita de um irmao aos 2 anos de idade com exclusdo na autépsia de
cardiopatias ou outras malformagdes. Na evolug@o apresentou um quadro de
tetraplegia com alteragdes da consciéncia que foram evoluindo favoravel-
mente assim como a funcdo ventricular. No ECG e Holters subsequentes veio
a verificar-se um QT longo tendo iniciando p- bloqueantes. Os ecocardio-
gramas viram a demonstrar uma miocardiopatia hipertréfica ndo compactada.
Os membros da familia realizam ECG e ecocardiograma. Ndo mostravam
alteragdes, nomeadamente QT longo, excepto o ecocardiograma realizado ao
pai, que também tem critérios de miocardiopatia hipertréfica. Perante estas
evidéncias clinicas foi colocado um cardiodesfrilhador. O estudo genético
mostrou homozigotia, no exdo 17 do gene, R495Q (10931 G>A) confir-
mando o diagndstico clinico de miocardiopatia hipertréfica.

Palavra-chave: Miocardiopatia.

PO197 - Taquicardia juncional reciproca permanente: Uma causa pouco
comum de miocardiopatia dilatada da infancia.

Edmundo Santos', Sonia Lima', Bruno Silva', Renata Rossi !, Rui Ferreira',
Ana Teixeira', Rui Anjos', Isabel Menezes', Pereira Duarte’, Fernando
Maymone'. 1-Servico Cardiologia Pedidtrica, Hospital de Santa Cruz, Centro
Hospitalar de Lisboa Ocidental, Carnaxide; 2-Servico de Pediatria, Hospital
do Divino Espirito Santo, Ponta Delgada.

Introducdo: A taquicardia juncional reciproca permanente (TJRP) € um tipo
raro de taquicdrdia supraventricular na infincia que se caracteriza por onda P
negativa em DII, Il e aVF, intervalo RP longo com PR/RP<1. A apresentacdo
clinica é variada, mas nos casos graves ocorrem sintomas de insuficiéncia
cardfaca secundadrios a disfuncéo ventricular esquerda induzida pelo cardcter
incessante desta taquicardia. A recuperagdo espontinea ocorre em cerca de
um ter¢o dos casos. Os farmacos antiarritmicos sdo a teraputica de 1* linha,
embora alguns casos se revelem resistentes. As técnicas de abla¢do sdo o
tratamento definitivo, sendo muitas vezes limitada a sua aplica¢do devido a



idade dos doentes. Caso Clinico: Lactente com 2 meses de idade, do sexo
feminino, que iniciou 2 dias antes do internamento quadro de recusa ali-
mentar e sudorese a0 mamar razdo pela qual foi referenciada pelo Médico
Assistente ao Servico de Urgéncia de Pediatria do Hospital da drea de resi-
déncia. A entrada estava polipneica, taquicdrdica, palida, com hepatomegilia
e a radiografia de térax mostrava cardiomegalia. O ecocardiograma
(efectuado por telemedicina com ligag@o ao nosso Centro) revelou dilatacio
das cavidades esquerdas, insuficiéncia mitral grave e disfuncdo ventricular
esquerda. Iniciou terapéutica anticongestiva, sendo transferida no dia seguin-
te para o Servico de Cardiologia Pedidtrica do nosso Hospital. A chegada
diagnosticou-se de TJRP associada a taquimiopatia. Iniciou perfusdo de
amiodarona que apds 48 horas passou a oral. Ao 5° dia de internamento verifi-
cou-se conversdo a ritmo sinusal mantendo alguns periodos de TJRP. O
registo de Holter mostrou permanente alternancia de ritmo sinusal e TIRP,
frequéncias variando entre 60 e 238ppm e taquicardias com durag@o varidvel
(maximo: 2 horas e 50 minutos). Verificou-se evolucdo clinica favoravel e
ap6s um més de terapéutica encontra-se assintomadtica e com total recupera-
¢do da fungdo cardiaca. Comentarios: Na TIRP o diagnéstico e institui¢ao
precoce de terapéutica sdo importantes, visto ser uma causa tratdvel de mio-
cardiopatia dilatada. E necessdrio um elevado nivel de suspeicdo, dado o
ECG apresentar caracteristicas subtis. Neste caso salienta-se o cardcter
persistente desta patologia que, apesar da terapéutica antiarritmica, se man-
tém por longos periodos, embora com recuperacgio da fungio ventricular.

Palavras-chave: Taquicdrdia juncional reciproca permanente; miocardiopa-
tia dilatada.

PO198 - Complicacdes cardiovasculares da doenca de Kawasaki

Marta Jodo Silva', Marilia Loureiro’, Cldudia Moura', Jorge Moreira', Rui
Anjos®, José Carlos Areias', Silvia Alvares?, Queirés e Melo®. 1-Servigo de
Cardiologia Pedidtrica do Hospital de Sdo Jodo, Porto; 2-Servigo de
Cardiologia Pedidtrica do Hospital de Crian¢as Maria Pia, Porto; 3- Servico
de Cardiologia Pedidtrica do Hospital Santa Cruz, Lisboa.

Introducdo: A doenca de Kawasaki é uma vasculite aguda de etiologia
desconhecida que pode ter complicagdes cardiovasculares graves sendo, nos
paises desenvolvidos, a doenca cardiaca adquirida mais importante da infan-
cia. Casos clinicos: Apresentam-se dois casos de doenga de Kawasaki que
apresentaram complicagdes cardiovasculares com formagdo de aneurismas
gigantes das artérias corondrias. Caso 1: Crianga do sexo feminino, cauca-
siana, 6 anos de idade, internada aos 4 anos por doenga de Kawasaki. O eco-
cardiograma transtordcico executado no 15° dia de febre, evidenciou origem
aneurismatica da artéria corondria direita, da artéria circunflexa e da descen-
dente anterior, confirmada por cateterismo cardiaco. Efectuou imunoglobuli-
na e iniciou terap&utica com 4cido acetilsalicilico & qual se associou, poste-
riormente, clopidogrel. Manteve-se assintomadtica do foro cardiovascular. A
cintigrafia de perfusdo miocdrdica foi normal. Repetiu, posteriormente, o
cateterismo cardfaco, e por manter aneurismas volumosos, iniciou hipocoa-
gulag@o oral com varfarina. Caso 2: Crianca do sexo masculino, caucasiano,
10 anos de idade, internado aos 12 meses, por doenca de Kawasaki, apresen-
tando no ecocardiograma transtordcico, executado ao 18° dia de evolu¢do da
doenca, aneurisma da artéria corondria esquerda. Efectuou imunoglobulina e
iniciou terap&utica com dcido acetilsalicilico. Manteve-se sempre assinto-
mdtico do foro cardiovascular. Efectuou cintigrafia de perfusdo miocdrdica,
que revelou moderado defeito de perfusdo do dpex e dos segmentos apical e
médio da parede anterior e septal apds esfor¢co. Fez cateterismo cardiaco que
mostrou oclusdo no segmento médio da artéria descendente anterior, estenose
de 90% no segmento proximal da circunflexa e aneurisma volumoso da
origem da artéria corondria direita. Iniciou atenolol e hipocoagulacdo oral
com varfarina. Foi submetido a cirurgia, com duplo by-pass aorto-corondrio,
e plastia com remocdo da parede do aneurisma da corondria descendente pro-
ximal. Encontra-se medicado com d4cido acetilsalicilico e clopidogrel.
Conclusdes: O diagnoéstico tardio da doenga de Kawasaki, estd associado a
um maior risco de morbilidade cardiovascular. Estes dois casos sublinham a
importincia da necessidade da instituicdo precoce da teraputica, numa
tentativa de reducdo das complica¢des a médio a e longo prazo.

Palavras-chave: doenca de Kawasaki; aneurismas; artérias corondrias.

PO199 - Miocardiopatia dilatada secundaria a taquicardia incessante
Maria Teresa Dionisio, Marta Anténio, Paula Martins, Isabel Santos, Anténio
Pires, Graga Ramalheiro, Liicia Ribeiro, Eduardo Castela. Servico de Cardio-
logia Pedidtrica, Hospital Pedidtrico de Coimbra.
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Introducdo: Uma associagdo estabelecida entre taquicardia mantida e miocar-
diopatia € reconhecida hd algum tempo, particularmente em criancas. Todas as
formas de taquicardia supraventricular (TSV) podem estar associadas a disfun-
¢do ventricular esquerda. A forma de apresentac@o de algumas taquidisrritmias
crénicas pode ser uma dilatacdo das cavidades esquerdas com alteragdes
hemodinamicas. Quando ndo diagnosticada e tratada atempadamente pode dar
origem a uma miocardiopatia dilatada. Casos clinicos: Os autores descrevem
quatro casos clinicos de disfunc@o ventricular secunddria a taquicardia, sendo
trés casos de taquicardia supraventricular de RP longo e um secundario a taqui-
cardia ectdpica juncional incessante. Em todas as criancas, a miocardiopatia
manifestou-se sob a forma de insuficiéncia cardiaca (IC). Todas efectuaram
tratamento anticongestivo e antiarritmico, Holter, ECG e ecocardiografias
seriadas. Numa das criancas foi diagnosticada TSV in utero, tendo revertido
espontaneamente. Mais tarde, em consulta foi-lhe diagnosticada TSV, RP
longo por via anémala de conducdo muito lenta. Foi submetida a ablacdo por
radiofrequéncia com sucesso. Actualmente em ritmo sinusal (RS) e com
ventriculo esquerdo normal. Duas criangas apresentavam a data de entrada IC
e TSV com RP longo secundario a taquicardia auricular. A crianga mais peque-
na (dois anos) mantém-se em RS com medicac@o e a mais velha fez ablacdo da
taquicardia, encontrando-se actualmente bem. Nas criancas em quem ndo foi
feito estudo electrofisioldgico (EEF), apesar de ser evidente melhoria clinica,
mantém disfungdo cardiaca, por reentrada em taquicardia embora por periodos
mais breves. Estdo ambas medicadas com antiarritmicos e anticongestivos,
aguardando evolugdo e posterior tratamento por radiofrequéncia. Uma delas
apresenta taquicardia ectdpica juncional incessante controlada e a outra
taquicardia auricular (TSV de RP longo) num pequeno lactente. Aguardam
estudo EEF e eventual tratamento. Comentérios: A taquicardia mantida pode
representar uma das causas curdveis da miocardiopatia dilatada. O seu diag-
ndstico, e posterior tratamento € imperioso sendo os estudos electrofisiologicos
e posterior ablacdo dos circuitos o tratamento de elei¢do. A idade de apresen-
tacdo pode ser uma limitagdo uma vez que os EEF sdo um procedimento efi-
caz, mas com maior risco no pequeno lactente, assim como os antiarritmicos
que podem trazer efeitos secunddrios nefastos a longo prazo.

Palavras-chave: Taquicardia incessante, miocardiopatia.

PO200 - Cardite Reumatica: A experiéncia de um Servico

Carmen Costa, Marta Anténio, Teresa Dionisio, Paula Martins, Graca
Ramalheiro, Antonio Pires, Isabel Santos, Ricardo Duarte, Ana Mota, Hélder
Costa, Licia Ribeiro, Eduardo Castela. Servico de Cardiologia Pedidtrica,
Hospital Pediatrico de Coimbra.

Introducdo: A cardite ¢ uma das principais manifestacdes clinicas de Febre
Reumitica (FR), ocorre em aproximadamente metade dos surtos iniciais e
frequentemente é assintomdtica. Objectivos: 1) Caracterizar os casos de car-
dite associados a Febre Reumatica (FR), com base nos critérios de Jones 2)
Avaliar a gravidade clinica 3) Conhecer a evolucdo. Material e Métodos:
Estudo retrospectivo dos processos de 11 criancas seguidas no Servico de
Cardiologia Pedidtrica do Hospital Pedidtrico de Coimbra (HPC) por cardite
reumadtica ao longo de um periodo de 15 anos. A recolha de dados foi efec-
tuada por consulta do processo Unico. As principais varidveis analisadas
foram: idade, sexo, clinica de apresentacdo, exames complementares de diag-
ndstico, tratamento e evolucdo. Resultados: A cardite reumdtica esteve pre-
sente em 11 das 30 criancas com diagndstico de FR. A idade média foi de 8
anos, compreendida entre os 5 e os 10 anos, sendo 8 pertencentes ao sexo
feminino. Os critérios de Jones associados a cardite foram: coreia de Syn-
denham em 3, eritema marginado num, nédulos subcutaneos em 2 e poliar-
trite migratéria em 5. O envolvimento cardfaco ocorreu na fase aguda em 9
casos e surgiu como manifestacdo tardia em 2, nestes com intervalo de 2 e 4
anos apos o diagnostico prévio de FR. A insuficiéncia mitral (IM) foi a mani-
festagdo constante em todos os casos de miocardite aguda. Em 2 criancas foi
também diagnosticada insuficiéncia adrtica. Destacam-se 2 casos com com-
plicacdes graves: um com disfun¢do ventricular e insuficiéncia cardiaca
congestiva, com necessidade de preenchimento vascular e inotrépicos e o
outro com pancardite, associado a coreia de Syndenham. Ambos sem envol-
vimento articular. As alteracoes cardiacas foram auto-limitadas, registando-se
apenas um caso de progressdo da lesdo valvular. Conclusdes: O envol-
vimento cardiaco ocorreu em cerca de 1/3 dos casos de FR, 2 destes com gra-
vidade moderada a severa e com evolugdo favordvel. Na nossa experiéncia
constatamos que os casos de maior gravidade estiveram associados a Coreia
e sem envolvimento articular.

Palavras-chave: Cardite reumdtica, miocardite aguda, insuficiéncia mitral,
Coreia.
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PO201 - Lipus neonatal: uma causa rara de miocardiopatia

Maria Teresa Dionisio, Marta Anténio, Paula Martins, Carmen Costa, Graga
Ramalheiro, Isabel Santos, Antonio Pires, Ricardo Duarte, Ana Mota, Hélder
Costa, Licia Ribeiro, Eduardo Castela. Servico de Cardiologia Pediatrica,
Hospital Pedidtrico de Coimbra.

Introducio: O Lipus Neonatal (LNN) € uma doenga auto-imune transmitida
passivamente através da placenta, que ocorre em cerca de 1 a 2% dos recém-
nascidos filhos de mdes com doencgas autoimunes, nomeadamente Lipus Eri-
tematoso Sistémico (LES). Diversas manifestagdes clinicas estdo associadas a
esta sindrome, sendo a mais severa o bloqueio auriculo ventricular congénito
(BAVC) completo. E mandatério o diagnéstico pré-natal no primeiro trimestre
de gravidez. A implantacdo de pacemaker no periodo neonatal estd dependente
da extrema bradicardia e insuficiéncia cardfaca associada. A miocardiopatia
dilatada apds tratamento prévio da bradicardia tem inicio tardio, sendo uma
sequela rara e grave. Casos clinicos: Descrevem-se dois casos clinicos de
BAVC e miocardiopatia dilatada secundério a LNN conhecidos desde a vida
fetal por BAVC tendo necessitado de pacemaker epicardico no periodo neo-
natal imediato. Em ambas as maes foi feito o diagnéstico a posteriori de LES,
tendo anticorpos antinucleares e anticorpos maternos contra Ro (SSA) e La
(SSB) fortemente positivos. Caso 1: Crianga do sexo masculino, 35 meses,
com fungdo ventricular esquerda conservada pds pacemaker. Multiplos inter-
namentos desde os 20 meses por miocardiopatia dilatada, apresentando
disfung¢do ventricular aguda, necessitando de aminas e levosimendan por insu-
ficiéncia cardfaca grave. Fez investigacdo etioldgica que se revelou negativa.
Colocada a hipétese de miocardiopatia dilatada de inicio tardio, secunddria a
LNN. Caso 2: Crianga do sexo masculino, 5 anos, estdvel até aos 2 anos, apos
correc¢do de BAVC com pacemaker, altura em que inicia quadro de insufi-
ciéncia cardiaca por miocardiopatia dilatada. Medicado com terapéutica anti-
congestiva e inotropicos orais. Actualmente, em classe II de NYHA apre-
sentando ecocardiograficamente um ventriculo esquerdo dilatado, com
hipocinésia da metade distal do septo. Frac¢do de ejeccdo ventricular baixa.
Conclusdo: O espectro de manifestacdes cardiacas associadas a Lipus Neona-
tal € vasto, incluindo BAVC cuja mortalidade ronda os 20%. A miocardiopatia
dilatada de aparecimento tardio é uma entidade rara, podendo surgir apds tra-
tamento eficaz do BAVC, tendo um progndstico reservado. O diagndstico pré-
natal no LES com titulos de anticorpos anti-SSA elevados requer vigilancia
adequada, pois o risco de miocardite Iipica € elevado.

Palavras-chave: Lipus, diagnéstico prénatal, miocardiopatia, bloqueio auri-
culoventricular congénito, pacemaker.

PO202 - Cardiologia Pediatrica e Telemedicina: seis anos de experiéncia
na colaboraciio com hospitais distritais

R Rossi, R Gomes, B Silva, S Lima, R Anjos, I Menezes, R Ferreira, A Tei-
xeira, P Duarte, P Maciel, J Rosa , J Matono, F Maymone Martins. Servico
de Cardiologia Pedidtrica, Hospital de Santa Cruz, CHLO.

Introducio e Objectivos: O nosso Servico de Cardiologia Pedidtrica tem
efectuado teletransmissdes com médicos pediatras e obstetras de trés hospi-
tais distritais: dois no Continente e um nos Ac¢ores. Foi nosso objectivo ava-
liar as caracteristicas da populagdo de doentes submetidos a teletransmisso.
Material e Métodos: Estudo retrospectivo através da consulta dos registos
dos doentes submetidos a sessdes de teletransmissdo entre Novembro de
2000 e Abril de 2007. Parametros avaliados: populacdo estudada (fetal, neo-
natal e pedidtrica), indicacdo de transmissdo, diagndstico, impacto da trans-
missdo e orientacdo especializada. Resultados: Foram realizadas 537 trans-
missdes em tempo real a 463 doentes, correspondendo a 200 exames fetais
(37%), 211 exames a recém-nascidos (RN) (39%) e 126 criangas (24%). As
transmissdes tiveram cardcter de urgéncia em 18% dos casos. Houve 334
diagndsticos patoldgicos (72%), em 177 RN, 82 criancas e 75 fetos. As car-
diopatias congénitas estruturais constituiram o diagndstico mais frequente,
ocorrendo em 248 doentes, sendo 67 complexas (14%). Em todos estes casos
de anomalias complexas, quer o arranjo segmentar quer o diagndstico
principal foram correctamente determinados através da telemedicina. Em
apenas um caso de defeito do septo interauricular, o diagndstico realizado
através da telemedicina, ndo foi posteriormente confirmado. Na sequéncia
das avaliacdes por telemedicina, 18 doentes foram transferidos de urgéncia
para Lisboa e uma equipe médica do nosso Hospital realizou deslocacdes aos
hospitais distritais para o tratamento cirtirgico da persisténcia de canal arterial
em trés RN prétermo e uma atrioseptostomia por via percutdnea num RN com
transposi¢do das grandes artérias e hipoxemia grave, sem resposta a adminis-
tragd@o de prostaglandinas, evitando assim, o transporte de doentes hemodina-
micamente instdveis. Os restantes doentes foram orientados para vigilancia

582

Acta Pediatr Port 2007:38(5):582

ou tratamento médico local e consultas programadas na drea de residéncia.
Conclusdes: A transmissdo em tempo real, conduzida por cardiologista pe-
diatra, € 1til para a confirmacdo ou exclusdo do diagndstico de doengas car-
diovasculares. Exerce ainda um papel importante na educacdo continua de
profissionais de satide que trabalham noutros hospitais, principalmente na
técnica de ecocardiografia pré e pés-natal. A telemedicina tem implicagdes
médicas, econdmicas e sociais importantes para os doentes e familiares em
localidades distantes dos grandes centros.

Palavras-chave: Telemedicina; cardiologia pedidtrica.

P0203 - Sindrome de Williams: revisido casuistica

Mafalda Barbosa', Ana Luisa Neves®, Marilia Loureiro®, Jorge Pinto-Basto',
Maria Jodo Baptista®, José Carlos Areias’, Margarida Reis Lima', Silvia Alva-
res’. 1- Instituto de Genética Médica (IGM); 2- Hospital Sdo Jodo (HSJ); 3 -
Hospital Maria Pia (HMP); Porto.

Introducdo: A sindrome de Williams (SW) caracteriza-se por face dismoér-
fica, doenca cardiovascular, atraso mental, comportamento caracteristico e
anomalias enddcrinas. Revisdo dos casos de SW, analisando a prevaléncia da
cardiopatia e sua evolucdo, presenca de atraso mental e atingimento de outros
aparelhos/sistemas. Material e Métodos: Foram revistos 21 processos
clinicos com confirmag@o por citogenética molecular de SW, seguidos em
consulta de Genética e de Cardiologia Pedidtrica. Analisaram-se as seguintes
varidveis: sexo; idade na primeira consulta de Cardiologia, de Genética e ao
diagnéstico de SW; cardiopatia e evolugdo; outras manifestacdes clinicas.
Resultados: O estudo incluiu 21 doentes (11 sexo masculino). A idade média
na 1?* consulta de Cardiologia foi 4 anos; o tempo de seguimento: 6 anos; trés
doentes tiveram uma tnica observacdo. Na primeira avaliacdo cardiaca 6
criangas ndo tinham cardiopatia (idade média: 10 anos); os diagndsticos car-
diacos foram: estenose pulmonar valvular e/ou estenose pulmonar periférica:
10; coartacdo da aorta (CoAo): 1; estenose supravalvular adrtica (ESVAO):
2; CoAo+ESVAO: 1; Comunicacdo interventricular: 1. Evoluc¢do da doencga
cardfaca: Os obstdculos direitos evoluiram favoravelmente em todos os
doentes; num caso surgiu posteriormente displasia da vdlvula adrtica e noutro
ESVAO. Foi efectuada cirurgia correctiva nos 5 doentes com obstdculo
esquerdo, todos do sexo masculino. Surgiu hipertensdo arterial em 2 casos:
um doente operado a CoAo e que desenvolveu hipoplasia da aorta descen-
dente aos 7 anos, tendo tido morte subita, e num outro caso aos 13 anos, sem
cardiopatia. A idade média na primeira consulta de Genética foi de 5,6 anos
e a idade ao diagnéstico foi de 6 anos. Todos os doentes apresentavam dis-
morfia facial e atraso mental. As outras manifestacdes clinicas inclufam: atra-
so do crescimento: 12; alteracdo do tecido conjuntivo: 12, problemas oftal-
moldgicos: 10, anomalias do esmalte: 6; doenca ortopédica: 6; alteracdes do
comportamento: 5; doenga do foro ORL: 4; outras: 4. Conclusées: A maioria
dos doentes apresentou estenose pulmonar, com evolugdo favordvel, regis-
tando-se num caso progressdo para obstdculo esquerdo. Todos os obstdculos
ao coracgdo esquerdo necessitaram de cirurgia. Constatou-se maior gravidade
da doenga no sexo masculino. O SW é uma doenca multisistemica que neces-
sita de abordagem multidisciplinar; salienta-se a elevada prevaléncia de car-
diopatia e a importancia da avalia¢do cardiaca.

Palavras-chave: Sindrome de Williams, FISH 7, cardiopatia, atraso mental.

PO204- Diagnostico tardio de coartacdo da aorta: Implicacoes a longo
prazo

Teresa Silva’, Emilia Santos, Raquel Santos, Renata Gomes, Ana Teixeira,
Renata Rossi, Isabel Menezes, Rui Ferreira, Rui Anjos, Maymone Martins'.
1-Servigo de Cardiologia Pedidtrica do Hospital de Santa Cruz, Carnaxide; 2-
Servigo de Pediatria do Centro Hospitalar de Caldas da Rainha .

Introducio: A coartacdo da aorta (CoA) corresponde a 3 a 10% das malfor-
magdes cardiacas congénitas. O diagndstico e correcgdo devem ser precoces.
Objectivos: Avaliar se o diagndstico tardio de CoA estd associado a aumento
das complicacdes. Material e Métodos: Estudo retrospectivo dos doentes
com CoA que efectuaram tratamento correctivo entre Janeiro 2000 e Dezem-
bro 2006. Foram incluidos todos os casos com CoA simples, sendo excluidos
os associados a patologia complexa. Consideraram-se dois grupos, com base
na idade do diagndstico: grupol < Imés, grupoll >1 més. Analizimos: motivo
e idade de referenciac@o, tipo de correc¢@o, complicagdes (CoA residual, CoA
recorrente, hipertensao (HTA), terapéutica farmacoldgica, reintervengdo).
Resultados: Foram incluidos 91 doentes, com seguimento médio de 4Anos.
Ao grupol correspondem 30 doentes; grupoll: 61 doentes (Imés - 1Ano: 15; 1
- 10Anos: 17; >10Anos: 29 doentes). A idade média de diagnéstico foi de 11,4



Anos (mediana 2,1). A referenciagdo foi feita por Pediatra em 55% dos casos,
cardiologista em 37% e médico de familia em 8%. No grupol o sopro cardiaco
(33%) ou a insuficiéncia cardiaca (33%) foram os motivos mais frequentes de
referéncia, enquanto que no grupoll foram a HTA (43%) ou sopro (30%). A
correcgdo cirtrgica foi efectuada em 90% dos casos no grupol, enquanto que
no grupoll a dilatacdo percutinea foi a técnica mais utilizada (77%). Nao
houve mortalidade. Em 9 doentes (10%) o gradiente residual foi >20mmHg, o
que correspondeu a 7,5% do grupol (neonatal) e 8% do grupoll. A longo pra-
z0, observaram-se 20 casos com gradiente >20mmHg, dos quais 8 no grupol
e 12 no grupoll. Houve necessidade de reintervencdo em 31 casos, por gra-
diente elevado e/ou HTA, sem diferencas significativas entre os grupos. Na
ultima avaliac@o, 34 doentes estdo a fazer terapéutica para a HTA, 85% dos
quais do grupoll (p<0,01); em 12 casos (todos do grupoll) a HTA estd mal
controlada. Conclusdes: A maioria dos doentes (67%) ¢ diagnosticada apds o
periodo neonatal, reflectindo uma faléncia grave na detecgio da doenca. A lon-
go prazo, ha diferenca significativa na persisténcia de HTA e necessidade de
terapéutica, muito superior nos doentes com diagndstico tardio.

Palavras-chave: Coartagdo da aorta.

PO205- Massa paracardiaca em adolescente: quisto, tumor ou ...?
Nuno Carvalho', Teresa Gil Martins', Miguel Abecasis’, Rui Anjos®. 1-
Hospital de Santarém; 2-Hospital de Santa Cruz, Carnaxide.

Introducio: Os doentes com massas intratordcicas constituem um desafio
diagndstico. Apresenta-se o caso de uma adolescente, cuja investigacdo duma
massa paracardiaca revelou doenga de Castleman. Caso clinico: Adolescente,
de 14 anos de idade, sem antecedentes relevantes, que recorre ao Servico de
Urgéncia por sindrome gripal. A radiografia tordcica revelou uma massa para-
cardiaca esquerda, confundindo-se no seu limite interno com o contorno car-
diaco e que em perfil se projectava anteriormente. O ecocardiograma mostrou
uma estrutura junto a parede lateral do ventriculo esquerdo, sem fluxo, com-
pativel com quisto pericdrdico. A ressonancia magnética revelou uma massa
bem delimitada, medindo 7,5X5 cm, com discreta capta¢do de gadolinio na
periferia. Sem sinais de invasdo dos orgdos adjacentes e sem adenopatias
mediastinicas. Colocou-se a hipétese de teratoma ou quisto pericardico. A evo-
lugdo clinica da doente foi boa, mantendo-se assintomadtica e com excelente
estado geral. Havia histéria de contacto com cées. A serologia inicial para
hidatidose foi inconclusiva, mas a repeti¢do apés oito semanas foi sugestiva de
quisto hidatico (ELISA), tendo sido iniciada terapéutica com albendazol. A
ecografia abdominal era normal. Apds 2 meses de teraputica e sem melhoria
radiolégica, a repeti¢do da serologia foi negativa para quisto hidatico. A doente
foi submetida a excisdo da massa, tendo sido removido tumor sélido muito
vascularizado, com 10X8 c¢cm, em continuidade com o pericérdio, ndo aderente
a0 pulmdo, diafragma ou parede tordcica. O exame anatomo-patol6gico mos-
trou um tumor constituido por populacdo linfocitdria sem atipias, formando
foliculos hiperplasiados de centros germinativos com marcada proliferacdo
vascular e células dendriticas CD 21+, por vezes com hialinizacdo. Havia
disposicdo em palicada dos linfécitos em “casca de cebola”. O diagnéstico foi
de Doenca de Castleman do tipo vascular-hialino. O pés-operatério decorreu
sem complicagdes excepto pela ocorréncia de sindrome pés pericardiotomia
tardio. Conclusdes: Este caso, com localizacdo pericardica e excelente evolu-
¢do clinica apés cirurgia, é rarissimo (apenas 2 casos prévios publicados) e
chama a atengdo para a necessidade de avaliacdo clinica, laboratorial e ima-
gioldgica exaustiva, em doentes com massas intratordcicas.

Palavras-chave: Castleman, pericdrdio, massa intratordcica, adolescente.

PO206 - Miocardiopatia restritiva: Um caso raro!

Marta Anténio, Maria Teresa Dionisio, Paula Martins, Carmen Costa, Graca
Ramalheiro, Anténio Pires, Isabel Santos, Ricardo Duarte, Ana Mota, Hélder
Costa, Licia Ribeiro, Eduardo Castela. Servico de Cardiologia Pedidtrica,
Hospital Pediatrico de Coimbra.

Introduc¢fo: A miocardiopatia restritiva (MR) é uma forma rara de miocar-
diopatia em idade pedidtrica. Tem como causa principal um processo infiltra-
tivo e caracteriza-se por disfunc@o diastdlica severa, resultado de um aumento
da rigidez da parede ventricular, sem dilatacido ou espessamento da mesma,
originando um enchimento reduzido, habitualmente na presenca de contrac-
tilidade sistdlica normal, com consequente aumento das pressoes de enchi-
mento e dilatagdo auricular. O progndstico da MR depende da etiologia subja-
cente, sendo que os doentes com uma causa reversivel ou MR idiopética t€ém
melhor progndstico. Caso clinico: Menino, actualmente com 7 anos, que aos
18 meses iniciou dificuldade em mastigar e engolir alimentos sélidos. Segui-
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do em Consultas de Desenvolvimento e de Autismo com o diagnéstico de
sindrome de Asperger, foi referenciado, aos 4 anos, para a nossa consulta por
nogdo de cansago, associado a falta de for¢a. Como antecedentes familiares
relevantes, tem 2 primos, ambos em 1° grau, um com miocardiopatia dilatada,
outro com sindrome de Down. Apresentava um sopro sistolico grau II, audi-
vel no dpex. Realizou radiografia tordcica, que revelou cardiomegdlia impor-
tante e estase pulmonar, no electrocardiograma observou-se hipertrofia biau-
ricular e a ecocardiografia mostrou dilata¢@o biauricular, com padrdo restri-
tivo do fluxo mitral, mantendo funcdo ventricular esquerdo conservada. O
cateterismo cardfaco revelou curva de pressio do ventriculo direito com Deep
Plateau compativel com miocardiopatia restritiva, diagndstico confirmado
por bidpsia ventricular. Aguarda resultados do estudo metabdlico efectuado
na peca de biépsia. Medicado actualmente com digoxina, furosemida, aldos-
terona e lisinopril. Comentarios: O interesse do caso clinico prende-se com
a raridade deste diagnéstico, ndo devendo ser esquecido, nomeadamente no
diagnéstico diferencial com pericardite constritiva, uma vez que tém trata-
mentos distintos. A terapéutica da MR ¢ orientada para o alivio sintomitico,
devendo os diuréticos ser usados com precauc@o porque sao necessdrias pres-
sdes de enchimento elevadas para manter um enchimento ventricular ade-
quado, e tratamento das causas reversiveis. Nos casos de etiologia irrever-
sivel, o tratamento efectivo consiste no transplante cardiaco. Em doentes com
patologia infiltrativa, o diagndstico definitivo € dado pela biopsia ventricular.

Palavras-chave: Miocardiopatia restritiva, disfun¢do diastélica.

PO207 - Sopro de novo: Endocardite? Um caso clinico

Isabel Santos, Paula Martins, Teresa Dionisio, Marta Ant6nio, Graga Rama-
lheiro, Anténio Pires, Ana Mota, Hélder Costa, Licia Ribeiro, Eduardo Cas-
tela. Servigo de Cardiologia Pedidtrica, Hospital Pedidtrico de Coimbra.

Introducio: A endocardite € uma entidade diferenciada, no entanto persistem
as ddvidas quanto 4 sua definicdo. O sexo masculino ¢ o mais afectado com
racios que vao de 2:1 a 9:1. A importancia de doenca cardiaca prévia em crian-
cas com endocardite varia com a idade: 50 a 70% das criancas com idade
inferior a dois anos ndo tém doenca cardiaca, enquanto a maioria das criangas
mais velhas tém cardiopatias congénitas. O diagndstico de endocardite infec-
ciosa € baseado num conjunto de achados clinicos e ndo num tnico resultado
de um teste. A histdria clinica, o exame fisico, as hemoculturas, o Rx térax, o
ECG e a ecocardiografia sdo fundamentais para o diagndstico. Este parece
6bvio aquando na presenca de hemoculturas positivas e de uma lesdo cardiaca
predisponente ou aquando do envolvimento inequivoco endocardico. Uma
grande variedade de germéns é responsdvel pela endocardite, sendo os mais
comuns os Staphylococcus e Streptococcus. Os principais factores de risco sdo
as cardiopatias estruturais, as proteses valvulares e o uso de drogas injectdveis.
Caso clinico: Crianca de 4 anos, enviada 4 Consulta de Cardiologia Pediatrica
por sopro de aparecimento recente. Previamente sauddvel, com boa progressao
ponderal, e sem intervencdes dentdrias. H4 7 meses historia de Pneumonia a
esquerda que resolveu com amoxicilina 100 mg/Kg /dia. A observagao no final
do tratamento era normal, incluindo a auscultacdo cardiaca. Nao referia quei-
xas, nomeadamente artralgias ou exantema. Actualmente apresenta um bom
estado geral, um sopro de novo grau III/VI no bordo esquerdo do esterno, com
restante exame normal. O ecocardiograma mostra uma insuficiéncia mitral
moderada, sem dilatacdo da auricula esquerda. A ecografia transesofdgica con-
firma estes achados e exclui a presenca de abcessos ou vegetacdes. Analitica-
memte, sem leucocitose ou anemia, VS-9 mm/1°h, hemoculturas negativas,
teste de pesquisa rdpida de Streptococcus, negativo. Inicia medicacdo anticon-
gestiva com boa evolugdo. A endocardite ¢ um diagnéstico a colocar dado o
aparecimento de um sopro de novo e de uma insuficiéncia mitral moderada
sem dilatac@o das cavidades esquerdas no ecocardiograma, embora sem isola-
mento de um germén. Os autores realgam a importancia da auscultacdo cardia-
ca cuidada no exame objectivo.

Palavras-chave: Sopro de novo, endocardite, insuficiéncia mitral.

PO208- ALTE: Sindrome do QT longo, um diagnéstico a pensar

Isabel Santos, Margarida Venancio, Paula Martins, Marta Ant6nio, Teresa
Dionisio, Graga Ramalheiro, Anténio Pires, Ana Mota, Hélder Costa, Licia
Ribeiro, Eduardo Castela. Servi¢o de Cardiologia Pedidtrica, Hospital Pedia-
trico de Coimbra.

Introducdo: A sindrome do QT longo caracteriza-se por um aumento do
intervalo QT no electrocardiograma (ECG) e taquicardia ventricular polimér-
fica (torsade de pointes). Estd associado a um risco aumentado de sincope e
morte sibita. E devido a uma alteragdo dos canais transmembranares de sédio
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ou potdssio do midcito. Nas formas congénitas foram identificadas 7 muta-
¢oes genéticas que podem ser encontradas em 60-80% dos pacientes. As for-
mas adquiridas podem ser secundarias a diversos estimulos tais como farma-
cos, distirbios electroliticos ou metabdlicos. O risco de sincope e morte
subita nestes pacientes € bastante reduzido com o tratamento com [-blo-
queantes. O diagndstico pode ser feito através do ECG, embora o intervalo
QT possa ser dificil de medir e tem de ser corrigido para a frequéncia car-
diaca. A dificuldade do diagndstico pelo ECG € a sua variabilidade fenotipica.
A heterogeneidade da sindrome do QT longo torna o seu diagndstico, opgdes
terapéuticas e progndéstico dificil e impreciso. Caso clinico: Pequeno
lactente, com antecedentes pessoais irrelevantes (Apgar 9/10), mas com his-
téria familiar de sincopes de repeti¢do (avé materna). Trata-se de um recém
nascido que recorreu ao Servico de Urgéncia por episddios de hipotonia e
revolugdo ocular. O exame objectivo era normal; realizou ecotransfontanelar:
sem alteracdes e rastreio bioquimico normal. Manteve estes episodios pelo
que realizou ecocardiograma (normal), ECG (QT com 460 mms) e Holter que
revelou actividade ectépica ventricular. Com o diagnéstico de Sindrome do
QT longo iniciou propanolol com melhoria clinica, encontrando-se actual-
mente assintomatico. O estudo da avé mostrou um QT longo no ECG,
refractdrio a terapéutica, tendo-lhe sido implantado um cardiodesfibrilhador.
Ambos aguardam o estudo genético pois tem implicacdo progndstica e tera-
péutica. A sindrome de QT longo é um diagndstico a pensar nos pequenos lac-
tentes com ALTE.

Palavras-chave: ALTE, QT Longo, estudo genético.

PO209- Doenca de Kawasaki: Experiéncia de um Hospital de nivel II
Ana Peres', Patricia Rodrigues', Florbela Cunha', Mdrio Paiva', Concei¢do
Trigo?, Sashicanta Kaku®. 1-Servico de Pediatria e Neonatologia do Hospital
de Reynaldo dos Santos, Vila Franca de Xira; 2-Servico de Cardiologia
Pedidtrica do Hospital de Santa Marta, Lisboa.

Introducdo: A doenca de Kawasaki (DK) foi descrita pela primeira vez em
1967 e € uma das vasculites mais comuns na infancia. A sua etiologia ¢ des-
conhecida e tem um curso auto-limitado, no entanto as complica¢des cardia-
cas podem levar a uma morbilidade e mortalidade significativas. O diagnds-
tico baseia-se em critérios clinicos e a terapéutica precoce diminui as sequelas
tardias e acelera a recuperacdo. Objectivo: Caracterizar as manifestagdes cli-
nicas e laboratoriais das criangas internadas com DK. Material e Métodos:
Andlise retrospectiva dos processos clinicos dos casos ocorridos entre 1 de
Janeiro de 2000 e 30 de Abril de 2007. Efectuado estudo do perfil clinico,
laboratorial e das complicagdes cardiovasculares. Resultados: Identificaram-
se quinze doentes, com mediana de idades de 18 meses (4meses-3anos), todos
caucasianos sendo nove do sexo masculino. Oito dos casos ocorreram no
Inverno. A mediana de dias de febre até ao internamento foi de oito. Em 50%
havia um antecedente infeccioso no dltimo més. Sete (46,6%) preencheram
os critérios clinicos de DK tipica. Neste grupo cinco tiveram complicagdes
cardfacas: um derrame pericdrdico, trés arterites da corondria e um aneurisma
corondrio. Das criancas com DK atipica (53,4%), em 37,5% (3) detectou-se
aneurisma corondrio. A mediana do dia de administra¢do da imunoglobulina
foi de 11 nas crian¢as com aneurisma. Houve elevacdo da velocidade de sedi-
mentacdo em 93% e da proteina C reactiva em 80% da amostra e em 13% ndo
ocorreu trombocitose. Todas as criangas tiveram uma boa evolu¢do clinica
com regressdo dos aneurismas (em média aos 56 dias), e mantiveram terapéu-
tica cm 4cido acetilsalicilico em dose anti-agregante por oito meses (média).
Conclusdes: Embora se trate de uma amostra pequena tivemos uma preva-
Iéncia de 26% de aneurismas corondrios, sendo que apenas um destes doentes
preenchia os critérios de DK tipica. Real¢a-se a importancia da suspeita diag-
nostica em criancas com febre (>5dias) sem foco, visto que mesmo as com
DK incompleta estdo em risco de desenvolver complicacdes cardiacas.

Palavras-chave: Doenca de Kawasaki, aneurismas, imunoglobulina.

PO210 - Circulacao de Fontan: quais os shunts a encerrar?

R Ferreira, A Pereira, R Rossi, A Teixeira, I Menezes, R Anjos, F Maymone-
Martins. Servico de Cardiologia Pedidtrica, Hospital de Santa Cruz,
Carnaxide.

Introducdo: A cirurgia de Fontan (CF) é a dltima cirurgia paliativa para
alguns doentes (dt) com fisiologia de ventriculo tGnico. Resultados aquem dos
esperados podem ser resultado de shunts residuais. Objectivos: Avaliar o
beneficio do encerramento percutaneo de “shunts” residuais em dt com CF.
Material e Métodos: Foram revistos os processos de 9 dt com CF com
shunts residuais. A idade various entre os 7 e 32 anos e o peso entre os 21 e
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60 Kg. Dois eram do sexo masculine. Foram realizados 12 cateterismos entre
3 a 12 anos ap6s a CF. Depois da avaliagdo hemodinamica e do calculo do
shunt quando indicado, sempre que possivel fez-se uma oclusdo temporaria
do shunt. Resultados: Em 8 dt foram encerrados os seguintes shunts: 10
shunts dt°-esq , 5 a nivel arterial incluindo um dt com um tnico pulmao fun-
cionante, 2 fistulas veno-venosas de descompersao e 3 fistulas artério-veno-
sas pulmonares; 3 shunts esq-dt°, uma artéria pulmonary patente, um shunt de
Blalok-Taussig patente e uma collateral aorto pulmonar. Num dt foi emboli-
sada uma fistula corondria. Foram usados varios tipos de dispositivos Ampla-
tzer® (4), Helex® (1), “coils” (12), “stents” cobertos (2). Resultados: Os
shunts dt°-esq podem lever 4 hipoxemia ou tromboembolismo parado-
xal.Todos os doentes com shunts dt°-esq tiveram um aumento significativo
das saturacdes duma media de 81% (60 to91) para 94% (90 to 97). Num
doente o “shunt” foi considerado demasiado pequeno para ser encerrado. Nos
dt com “shunts” esq-dt® procedeu-se 4 sua embolizagido porque podem levar
a disfuncdo ventricular por sobrecarga de volume. A isquémia, por roubo co-
rondrio, consequéncia das fistulas corondrias presidiu ao seu encerramento. O
resultado das embolisacdes foi o seu encerramento total. Conclusdes: Uma
variedade de shunts residuais podem ser encontrados em dt com CF. Este gru-
po inclui o primeiro caso de uma oclusdo de um grande shunt num doente
com um tnico pulméo, duma fistula corondria e duma artéria pulmonaria pa-
tente. A nossa experiéncia demonstra que estes shunts podem ser encerrados
percutaneamente sem complicacdes e com melhoria clinica do doente.

Palavras-chave: Cardiologia de intervengao.

PO211- Resultados da reparacio cirugica de coartacio da aorta em
Pediatria: Experiéncia de 8 anos

SV Castro, M Rebelo, MA Sampaio Nunes, M Ferreira, MP Magalhdes.
Unidade de Cardiologia Pedidtrica do Hospital da Cruz Vermelha Portuguesa,
Lisboa.

Introducdo: O tratamento cirtrgico da coartagdo da aorta (CoAo) tem sido o
tratamento de primeira escolha no periodo neonatal. Sabe-se que o risco de
reCoAo € inversamente proporcional a idade na cirurgia e que a mortalidade
¢ maior nos casos de CoAo complexa. Objectivo: Avaliar os resultados da
reparacdo cirtrgica de CoA nos doentes assistidos num centro de Cardiologia
Pediétrica. Material e Métodos: Estudo retrospectivo através da consulta dos
processos clinicos dos doentes com diagnéstico de CoA, submetidos a correc-
¢do cirudrgica no periodo de 1 Julho de 1998 a 31 de Dezembro de 2006. As
varidveis analisadas foram: Idade, existéncia de cardiopatia associada, tipo de
cirurgia efectuada, ocorréncia de recoartacdo, mortalidade. Resultados:
Durante este periodo foram submetidos a correc¢do cirtirgica de CoAo 57
criangas, com mediana de idade de 15 dias (3dias — 14 anos), 43 no periodo
neonatal. A técnica cirdrgica mais frequente foi a anastomose topo a topo
(51/57). Vinte e trés criancas tinham CoAo isolada enquanto 34 criangas
tinham cardiopatia associada. Follow-up maximo de 8 anos (média de 4
anos). A mortalidade foi de um doente com CoAo complexa, no periodo p6s-
operatdrio imediato por sépsis. Na evolucdo verificou-se o aparecimento de
recoartagdo em 12 criangas, todas submetidas a cirurgia no periodo neonatal,
pelo que foram submetidas a angioplastia percutanea com baldo, com suces-
so. Verificou-se a ocorréncia de hipertensdo arterial transitdria, no pds-ope-
ratério, em dois doentes. Conclusdes: Os resultados obtidos demonstram que
a cirurgia da CoA € uma terapéutica segura e eficaz, embora ndo curativa,
com aparecimento posterior de recoartacdo, que € mais frequente nos doentes
operados no periodo neonatal. A ocorréncia de hipertensao arterial, no segui-
mento, ndo foi frequente.

Palavras-chave: Coartagdo aorta, cirurgia neonatal, cardiopatia congénita.

PO212- Deformacdes da coluna apés toracotomia e/ou esternotomia em
doenca cardiaca congénita

Maria Ana Sampaio Nunes', Manuel José Passarinho?, Pedro Santos Coelho’,
Ménica Rebelo', Manuel Ferreira', Manuel Pedro de Magalhées'. 1-Depar-
tamentos da Circulacdo do Hospital da Cruz Vermelha Portuguesa; 2-
Ortopedia do Hospital da Cruz Vermelha Portuguesa; 3-Imangiologia do
Hospital da Cruz Vermelha Portuguesa. Lisboa.

Introducdo: Os doentes com cardiopatia congénita tém um risco aumentado
de desenvolver escoliose. A etiologia da escoliose neste grupo de doentes é
desconhecida. A toracotomia pode ser causa de escoliose, mas a esternotomia
ndo tem sido identificada como um agente causal nestes doentes. Objectivo:
Determinar se os doentes tratados por esternotomia mediana apresentam
igualmente uma maior prevaléncia de deformagdes da coluna. Material e



Métodos: A observagao clinica e realizacao de teleradiografias da coluna, em
extensdo (plano coronal e sagital ), foram feitos em 62 doentes (d), dos quais
12 tratados por toracotomia,28 por toracotomia seguida mais tarde por este-
rnotomia e 22 por esternotomia para avaliar a presenca de alteracdes da
coluna como resultado da cirurgia para o tratamento de doenca cardiaca con-
génita em criangas sem qualquer evidéncia radiografica prévia de lesdo costal
ou da coluna. Destes 62 doentes, 33 do sexo masculino e 29 do sexo femi-
nino, com idade média actual de 7,21 anos(4a-11a) e idade média de 5,7
meses quando da cirurgia (0,73m-10,7m). Foram avaliados em média 7 anos
ap0Os a cirurgia. Resultados: 73% dos doentes apresentaram varias defor-
magdes musculo-esqueléticas ( 75% dos doentes submetidos a toracotomia e
em 72% dos submetidos a esternotomia mediana isolada).ndo existiu correla-
cdo entre o desenvolvimento da escoliose e/ou cifose com o tipo de
cardiopatia, numero de cirurgias, sexo e lado do arco aortico. A escoliose foi
observada em 65% dos doentes mas s em 1 doente a curva excedeu
25°.Conclusdes: O risco de desenvolver escoliose em criancas com doenca
cardiaca congénita é mais de 10 vezes a da escoliose idiopdtica.alteracdes da
coluna incluindo a escoliose /ou cifoescoliose foram detectadads em 65 %
dos doentes tratados independentemente por toracotomia e/ou esternotomia
mediana. As curvas desenvolvem-se precocemente, 0 que aumenta o risco da
progressdo rapida, em especial durante a puberdade, o que obriga a uma vigi-
lancia mantida e a atitudes preventivas.

Palavras-chave: Cirurgia cardiaca, coluna, cardiopatia congénita.

Arga - Cirurgia

PO214- Dor abdominal e obstipacido, sintomas frequentes num
diagnostico raro. A propoésito de um caso de teratoma do ovario

A Aguiar'?, S Saraiva'?, N Rodrigues’, S Ramos', Cidade Rodrigues’. 1-
Departamento de Pediatria, Centro Hospitalar da Pévoa e Vila do Conde,
Pévoa de Varzim; 2-Departamento de Pediatria, Hospital Pedro Hispano,
Matosinhos; 3- Departamento de Cirurgia, Servigo de Cirurgia Pedidtrica,
Hospital Maria Pia, Porto.

Introducio: Os tumores do ovdrio podem ser assintomdticos, detectarem-se
como uma massa num exame de rotina, ou apresentarem-se com dor
abdominal, vomitos ou aumento do perimetro abdominal. Apesar da grande
maioria dos tumores do ovdrio detectados em criangas serem benignos, o
diagnéstico precoce assume uma grande importancia, tanto na prevengdo das
torsdes do ovdrio com risco de perda anexial, quanto na melhoria do
prognéstico de eventuais lesdes malignas. Caso Clinico: Crianca de 9 anos,
previamente sauddvel, referenciada a consulta externa de Pediatria para
estudo de dor abdominal e obstipa¢cdo com cerca de um més de evolucdo. A
ecografia abdominal revelou formagdo cistica de contornos irregulares na
dependéncia do ovdrio direito, ocupando o fundo de saco de Douglas. A TAC
pélvica permitiu caracterizar com mais pormenor o tumor e identificar uma
calcificacdo, estabelecendo o diagndstico presuntivo de teratoma benigno. Os
marcadores tumorais séricos (LDH, alfa-fetoproteina e CEA) foram nega-
tivos. Foi submetida a exérese laparoscdpica da massa. A anatomia patolégica
confirmou o diagndstico de teratoma benigno maduro do ovério. Conclusdes:
A abordagem adequada destes casos € essencial para um desenvolvimento
pubertdrio normal destas criangas, pelo que se revela uma preocupacdo major
para os médicos que as orientam. Até recentemente, a experiéncia na cirurgia
laparoscdpica de criangas com teratoma maduro cistico estava limitada a
casos pontuais, mas nos ultimos anos registou-se um forte investimento nesta
abordagem cirtrgica. Na auséncia de guidelines para a vigilancia pds-ope-
ratdria das criancas com teratoma maduro cistico do ovdrio, a ecografia anual
nas criangas pré-ptiberes e adolescentes jovens, seguida por exames pélvicos
anuais nas adolescentes mais velhas, parece ser adequado.

Palavras-chave: Teratoma ovdrio, dor abdominal, cirurgia laparoscdpica.

PO215- Um caso de fasceite necrotizante pos-apendicite aguda
Catarina Damaso', Cldudia Almeida Fernandes’, Regina Duarte’, Dinorah
Cardoso’. 1- Hospital Reynaldo dos Santos, Vila Franca de Xira; 2- Hospital
de Sdo Bernardo, Settibal; 3- Hospital de Dona Estefania, Lisboa.

Introducao: A fasceite necrotizante € um processo infeccioso da fascia pro-
funda de evolucdo rdpida e progressiva com necrose secunddria do tecido
celular subcutdneo que pode ter origem poés traumdtica, pds cirdrgica ou
idiopdtica. Os autores apresentam um caso de fasceite necrotizante da parede
abdominal, como complica¢@o extremamente rara de apendicite aguda. Caso
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clinico: Crianca sem antecedentes pessoais relevantes, apendicectomizada
por apendicite aguda gangrenada, que evolui com quadro infeccioso grave,
com dor e processo inflamatdrio da parede abdominal. Da avaliacdo labora-
torial efectuada destacava-se elevacdo dos pardmetros inflamatdrios e do
fibrinogénio e D-dimeros. A TAC abdomino-pélvica mostrou extensa celulite
e enfisema subcutineo da parede abdominal e a existéncia de um abcesso na
goteira parieto-célica direita. Apds ter sido diagnosticada fasceite necrotiz-
ante, foi submetido a desbridamento cirdrgico da parede abdominal e drena-
gem de abcesso intraperitoneal. O exame bacteriolégico da fascia foi positi-
vo, tendo-se isolado Escherichia coli, Streptococcus constellatus e Bacterioi-
des fragilis. Ap6s estabilizagdo hemodinimica, terapéutica antibiética, des-
bridamentos cirtrgicos e pensos sucessivos da lesdo, ao 21° dia efectuou-se
enxerto dermo-epidérmico de pequena lesdo residual da parede abdominal.
Teve alta para seguimento na consulta da cirurgia pldstica. Conclusoes: A
fasceite necrotizante na crianca estd raramente descrita e apesar da sua
associac@o a varicela e a estados de imunossupressio, a maioria dos casos
tem sido descrita em criangas previamente sauddveis e imunocompetentes.
Uma vez que o prognéstico estd intimamente relacionado com o tempo decor-
rido até ao diagndstico correcto e inicio de terapéutica adequada, é de extre-
ma importincia que este diagndstico seja considerado diante de um quadro
infeccioso com altera¢des cutineas como dor e edema que evolui para eri-
tema, induracdo, hiperestesia/anestesia, crepitacdo e por fim necrose.

Palavras-chave: Fasceite necrotizante, apendicectomia, crianga.

PO216- Tratamento endoscopico do refluxo vesico-ureteral: uma opcao
promissora

Rita Calado, Ana Fernandes, Jorge Paldcios, Isabel Nabais, Rui Rosado.
Servigo de Pediatria do Hospital do Espirito Santo de Evora (Director: Dr.
Helder Gongalves); Consulta de Uro-Nefrologia Pedidtrica; Unidade de
Cirurgia Pedidtrica.

Introducdo: O refluxo vesico-ureteral (RVU) € uma das patologias nefro-
uroldgicas mais frequentes em idade pedidtrica. Embora o RVU ligeiro resol-
va espontaneamente na maioria dos casos, quando complicado por pielo-
nefrites agudas (PNA) recorrentes e cicatrizes renais pode conduzir a hiper-
tensdo arterial e/ou insuficiéncia renal. O tratamento endoscépico do RVU
através da injec¢@o submucosa no uretero terminal de dextranomero + dcido
hialurénico (Deflux®) tem sido referido como alternativa vdlida a profilaxia
antibidtica de longa duracdo e a cirurgia aberta. Material e Métodos:
Revisdo retrospectiva dos processos clinicos de 23 criangas (11 do sexo M e
13 do sexo F, idades compreendidas entre nove meses e 12 anos, mediana de
62 meses) com RVU primdrio, submetidas a tratamento endoscdpico pela téc-
nica de STING, entre 2003-2006 (periodo de quatro anos). Foram considera-
dos como critérios para realizacdo de STING: RVU grau I a V (persistente
ap6s quimioprofilaxia); RVU complicado por PNA de repeticdo; RVU com-
plicado por nefropatia de refluxo. 12 Criancas apresentavam RVU bilateral e
11 RVU unilateral (dez a esquerda e um a direita). O total de ureteros inter-
vencionados foi de 36. Foram registadas as patologias associadas e avaliada
a presenca de cicatrizes renais em cintigrafia renal prévia a intervengdo. O
sucesso da terapéutica foi avaliado por cistouretrografia miccional (radiol6-
gica ou isotdpica) trés meses apds a intervencgdo. Os resultados obtidos foram
designados, para cada uretero intervencionado, como cura (auséncia de
RVU), ou ndo cura (diminui¢do, manutencdo ou agravamento do grau de
RVU). O procedimento foi repetido, quando necessario, até trés vezes. Resul-
tados: O RVU foi corrigido em 23/36 ureteros (63,8%) apds a 1 injec¢do; em
11/36 ureteros (16,6%) apds a 2" injeccdo e em 3/36 ureteros (8,3%) apds a
3" injeccdo. A percentagem global de cura foi de 88,7%. Nao se verificaram
insucessos apés 3 injeccdo. O RVU resolveu em 20 criangas. Trés criangas
(4 ureteros) foram submetidas a reinjeccdo/ cistografia de controlo posterior
a 2006. Nao se registaram complicagdes atribuiveis a técnica. Conclusdes: O
tratamento endoscépico do RVU, pela técnica referida, afigura-se, a luz da
nossa experiéncia, como um método seguro, de eficcia entusiasmante, pare-
cendo melhorar o prognéstico das criancas afectadas.

Palavras-chave: Refuxo vesico-ureteral; crianga; tratamento endoscépico;
Deflux®.

PO217- Torcao do ovario: causa rara de ventre agudo na adolescéncia
J Neves', F Balona', S Pinho?, A Vilarinho'. 1-Servigo de Pediatria; 2-Servigo
de Cirurgia Pedidtrica, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho, EPE.

Resultados: A tor¢do do ovério € uma patologia rara. Frequentemente asso-
ciado ao aumento patoldgico do ovdrio, como um cisto simples ou tumor,
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podendo ocorrer sem alteragdes nos anexos. E mais comum em mulheres entre
os 20 e os 40 anos, mas existem casos descritos em criancas e adolescentes. A
apresenta¢do mais comum ¢é dor abdominal ou pélvica, tipo célica, de apare-
cimento subito, unilateral, progressiva e associada a nduseas e vomitos. A
ecografia abdomino-pélvica permite um rapido diagndstico que resulte numa
intervengdo cirdrgica atempada. Caso clinico: Adolescente de 15 anos que
recorreu ao S.U. por dor abdominal referida ao hipogastro/FID com 24 horas
de evolugio de inicio stbito, cuja intensidade impedia a marcha, sem irradia-
¢do. Ao exame objectivo apresentava bom estado geral, queixosa e dor a pal-
pacdo profunda do hipogastro/FID, Blumberg negativo e presenca de massa
abdominal dura, irregular e mével. Realizou estudo analitico que foi normal.
TAC abdominal: imagem nodular hipodensa, provavel quisto anexial. Durante
o internamento apresentava periodos de agravamento da dor, tipo cdlica e ndu-
seas. A ecografia abdominal revelava volumosa lesdo quistica complexa com
provavel origem no ovdrio direito, hipétese de quisto dermdide. Repetiu
ecografia pélvica no Servico de Ginecologia, que revelou na regido anexial
direita formagdo sélida, heterogénea, com pouca vascularizagio, bem delimi-
tada, com drea cistica de 3 cm de didmetro, sem vasculariza¢do, no seu inte-
rior. Durante o internamento, manteve dor tipo moedeira localizada na FID
com periodos de exarcebagdo. Ao 4° dia de internamento foi submetida a lapa-
rotomia exploradora que revelou ovdrio direito em avancado estado de
necrose, tendo-se feito exérese do mesmo, cujo exame anatomo-patolégico foi
compativel com tor¢do de anexo uterino. Alta em D6 assintomatica. Os auto-
res pretendem alertar a importancia da suspeicdo clinica de tor¢do do ovério
na presenca de uma adolescente com dor na regido pélvica lateral de inicio
stibito, moderada a severa, acompanhada de nduseas ou vomitos, associada a
massa anexial, visto que nestes casos a cirurgia ¢ mandatoria.

Palavras-chave: Tor¢do ovdrio; ventre agudo.

PO218- Vomitos de etiologia rara
Sénia Silva, Silvia Coutinho, Manuel Ramos, Ochoa de Castro. Hospital
Pedidtrico de Coimbra.

Introducao: O diagndstico diferencial de vomitos recorrentes € vasto e inclui
doencas metabdlicas, gastrointestinais, neurolégicas, enddcrinas e renais. Ca-
so clinico: Menina de 18 meses com quadro de vomitos alimentares
intermitentes com 3 semanas de evolu¢@o, ndo associados a febre, diarreia ou
dores abdominais. Resultados: Apresentava recusa alimentar parcial com
perda ponderal. Na segunda semana de doenga esteve internada para hidrata-
¢do parentérica ndo sendo referida nenhuma alteracdo na observacdo. Teve
alta 12 horas depois, apds tolerancia da alimentacdo oral. Reobservada na
semana seguinte no Servi¢o de Urgéncia por reinicio dos vomitos. Ao exame
objectivo apresentava-se prostrada, mucosas ligeiramente desidratadas, ema-
grecida e com abaulamento da regido epigdstrica onde se palpava uma massa
de consisténcia eldstica mobilizdvel a palpagdo. Evocadas as hipéteses de
massa abdominal ou distensdo gdstrica de causa a esclarecer. A radiografia
abdominal mostrava dois niveis hidroaéreos (“dupla bolha”) a nivel gastro-
duodenal e a ecografia abdominal revelava evidente distensdo gdstrica por
conteddo liquido e gasoso, sugerindo etiologia obstrutiva. Na intervengdo
cirdrgica foi constatado estdbmago muito distendido com volvo de cerca de
180° que condicionava oclusdo a nivel da primeira por¢ao do duodeno. Foi
realizada desrota¢do do estdmago. Verificou-se resolu¢do dos vomitos com
melhoria do apetite e aumento do peso. No controlo radiolégico mantinha
elevacdo da hemictpula diafragmdtica esquerda, pelo que manteve segui-
mento em consulta de cirurgia. Conclusdes: O volvo pode ocorrer em
qualquer zona do tubo digestivo. O volvo géstrico é mais raro e em criangas
é muitas vezes secunddrio a malformacdes congénitas do diafragma, ocorren-
do habitualmente no primeiro ano de vida. No caso apresentado a elevacdo da
hemictpula diafragmadtica pode ser devida a sequela do volvo ou a malfor-
macao congénita.

Palavras-chave: Vomitos, volvo.

PO219- Luxacdao congénita do joelho associada a displasia de
desenvolvimento da anca

Cldudia de Almeida Fernandes', Carlos Silva’, Paulo Dourado®, José Lupi?,
Ana Portela®, José Lima®, Vitor Coimbra’. 1-Servico de Pediatria, Centro
Hospitalar de Settibal, EPE, Hospital de Sdo Bernardo; 2-Servi¢o de Orto-
pedia, Centro Hospitalar de Settibal, EPE, Hospital Ortopédico Sant’lago do
Outdo.

Introducao: A luxacio congénita do joelho é uma entidade rara, sendo a sua
incidéncia calculada de 2/ 100 000 recém-nascidos (RN) vivos. A deformi-
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dade caracteristica € o deslocamento anterior da tibia em relacdo ao fémur.
Em 60% dos casos estd associada a outras alteracdes congénitas, sendo a
associacdo mais constante com a displasia de desenvolvimento da anca
(DDA). O tratamento baseia-se no grau de deformidade, sendo na maioria dos
casos utilizados apenas medidas conservadoras (manobras de manipulacio
seriadas, gessos/ aparelhos para manutencdo da flexdo adquirida), ficando o
tratamento cirdrgico reservado para os casos irredutiveis ou em que hd falha
da terapéutica conservadora. Caso clinico: RN de termo do sexo feminino,
raga caucasiana, apresentacdo cefdlica, com histdria de oligodmnios, que ao
nascimento apresenta hiperextensdo do joelho direito na ordem dos 15-20°,
com pregas cutdneas transversais e frouxas na pele anterior do mesmo joelho
e palpacdo dos condilos femurais na regido popliteia. Concomitantemente
apresenta Ortolani positivo a esquerda, a ecografia da mesma anca relevou
alteracdes compativeis com grau IV de Graf. Iniciado tratamento conservador
com manipulagio cuidadosa no sentido da flexdo e contenciio com aparelho
de Pavlik, com reposicionamento frequente. A deformidade do joelho direito
teve uma boa evoluga@o, com rdpida evolugdo para a normaliza¢do da mobili-
dade do joelho. Necessitou realizagdo de gessos seriados para correccio de
DDA, que também apresentou boa evolugdo. Conclusdes: O reconhecimento
desta patologia deve ser precoce para o devido tratamento desta situagdo, que
deve ser realizado até aos trés meses de idade, de forma a ndo comprometer
o progndstico. Pela sua grande percentagem de associa¢@o a outras deformi-
dades esqueléticas, a sua pesquisa é fundamental.

Palavra-chave: Luxacdo congénita joelho, displasia desenvolvimento anca.

PO220- Hérnia diafragmatica congénita de apresentacdo tardia: caso
clinico

Clara Vieira', Ana Vilan®’, Berta Bonet’, Fitima Carvalho*, Joaquim Cunha’.
1-Interna Complementar de Pediatria do Hospital Geral Santo Anténio, EPE;
2-Interna Complementar de Pediatria do Hospital Padre Américo — Vale do
Sousa, EPE; 3-Interna de Cirurgia Pedidtrica do Hospital de Criangas Maria
Pia, Porto; 4-Assistente Hospital Graduada de Cirurgia Pedidtrica do Hospital
de Criancas Maria Pia, Porto.

Introducdo: A clinica, a abordagem terapéutica, a morbilidade e a morta-
lidade associadas a hérnia diafragmadtica congénita (HDC) de apresentacdo
tardia diferem consideravelmente do subtipo de apresentagdo neonatal.
Ambos partilham a presenca de anomalias major associadas — cromossopa-
tias, anomalias cardiacas e pulmonares (16,5%) e a rara existéncia de saco
hernidrio (7,6%). Caso clinico: Lactente, fruto de uma terceira gestacdo com
antecedentes pré — natais irrelevantes. No periodo neonatal, deteccdo de
sopro cardiaco cujo rastreio de cardiopatia estrutural foi negativo. Sob aleita-
mento materno exclusivo, apresentou uma boa evolugdo estaturo-ponderal.
Aos 3 meses de idade, dois dias apds a alta da unidade de internamento de
curta duracdo no contexto de vomitos biliosos isolados, retorna ao servico de
urgéncia da drea por dificuldade respiratéria agravada com as mamadas sem
outra sintomatologia associada e com 30h de evolugdo. Objectivamente,
apresentava bom aspecto geral e sorridente ao contacto. Sem dismorfias.
Euglicémica, normotensa, taquipneica com tiragem intercostal e subcostal
com saturacdo de oxigénio em ar ambiente de 100%. Sem alteracdes a aus-
cultacdo cardiopulmonar ou a palpacdo abdominal. A radiografia tordcica
revelou herniagdo de viscera oca que ocupava quase a totalidade do
hemitérax esquerdo, com desvio contralateral do mediastino. Submetida a
correc¢do cirtrgica do defeito pdstero-lateral diafragmdtico esquerdo sem
evidéncia de outra anomalia associada, ectopia de 6rgdo ou defeito diafrag-
matico contralateral. Conclusoes: Dado a clinica inespecifica de apresenta-
¢do tardia da HDC, o seu diagnéstico € dificil. Um diagndstico erréneo estd
associado a graves complicacdes iatrogénicas potencialmente fatais, por
outro lado um adiamento da correccdo deste defeito pode-se traduzir na morte
subita do doente ou encarceramento de viscera, com rdpida evolucdo para
sépsis e faléncia multiorganica.

Palavras-chave: Hérnia diafragmadtica congénita, apresentacdo tardia.

PO221- Dor abdominal. Dois casos
Hélder Ferreira, Sara Santos, Isabel Soro, Joana Pereira, Filipa Leite, Luisa
Tavares. Servico de Pediatria, Hospital de Sdo Teoténio, Viseu.

Introducdo: A apendicite aguda € a principal causa cirtirgica de dor abdo-
minal aguda. O diagndstico de apendicite aguda é clinico, fundamentado
numa boa colheita da histdria clinica e exame fisico. O diagnéstico atempado
€ a chave para o tratamento cirdrgico urgente e prevencao das complicagdes
associadas a doenga. Os autores apresentam dois casos ilustrativos de compli-



cagdes de apendicite aguda ndo diagnosticada. Casos clinicos: Caso 1: repor-
ta-se a uma crianca de 18 meses de idade, sexo masculino, enviada ao servi-
¢o de urgéncia pelo pediatra assistente por suspeita de infec¢do urindria, num
contexto de febre com cinco dias de evolug¢@o e noc¢do de dor abdominal.
Realizou Combur®, Uricult® e RX térax (negativos), tendo alta medicada
com antipiréticos. Voltou ao servi¢o de urgéncia cinco dias depois por manter
febre e recusa alimentar parcial, apresentando exame fisico sem alteragdes.
Ap6s realizacdo de exames auxiliares de diagndstico (RX Térax normal,
Hemograma — leucécitos 19,6 com 70% neutréfilos PCR 5,6 mg/dL, serolo-
gias EBV, CMYV, Brucella e Salmonella — negativas) foi internada no servico
de Pediatria. Manteve febre e ao segundo dia de internamento foi constatada
defesa na fossa ilfaca direita, pelo que realizou ecografia abdominal que reve-
lou plastron apendicular e abcessos hepaticos. Realizou antibioterapia endo-
venosa durante 8 dias, ficando apirética desde o quarto dia. A data de alta
apresentava normaliza¢do dos pardmetros clinicos, analiticos e imagioldgi-
cos, ficando com apendicectomia diferida para cinco meses depois. Caso 2:
Adolescente de 14 anos que recorreu ao servico de urgéncia com quadro de
dor abdominal e vémitos com 24 horas de evolucdo. Ao exame objectivo ti-
nha um abdémen doloroso a palpacdo na fossa ilfaca direita e sinal de Bloom-
berg positivo. Analiticamente apresentava 17,6 leucdcitos e neutrofilia de
90%, e uma PCR 2.3 mg/dL; ecografia abdominal normal. Por suspeita de
apendicite aguda foi pedida colaboragdo de cirurgia geral deu alta medicada
com nimesulide e trimetoprim-sulfametoxazol. Dois dias depois voltou ao
servico de urgéncia por agravamento do quadro, sendo este compativel com
ventre agudo. Foi sujeita a intervencdo cirdrgica com diagndstico operatdrio
de apendicite aguda gangrenada e perfurada, com peritonite generalizada.
Teve alta ao fim de 5 dias clinicamente bem.

Palavras-chave: Dor abdominal, apendicite aguda, complicacdes.

Area - Cuidados Intensivos

PO222- Patologia atipica da arvore traqueobrdnquica: Obstruciao
bronquica de causa vascular

Sara Diogo Santos', Raquel Gouveia’, Rui Anjos’, Salvato Feij¢*, Teresa
Nunes’, Manuela Correia®. 1-Interna Complementar de Pediatria do Centro
Hospitalar de Caldas da Rainha; 2- Interna Complementar de Pediatria do
Hospital de Santa Maria; 3-Assistente Graduado de Cardiologia Pedidtrica do
Hospital de Santa Cruz; 4- Assistente Graduado de Pneumologia do Hospital de
Santa Maria; 5-Assistente de Pediatria da Unidade de Pneumologia Pedidtrica
do Hospital de Santa Maria; 6-Assistente Graduado de Pediatria da Unidade de
Cuidados Intensivos Pedidtricos do Hospital de Santa Maria. Lisboa.

Caso clinico: Lactente de 15 meses de idade, com diagndstico neonatal de
Sindrome de DiGeorge e Tetralogia de Fallot com agenésia da vélvula pul-
monar e dilatacdo aneurismdtica das artérias pulmonares, operada no periodo
neonatal (correc¢do da CIV e plastia do tronco da artéria pulmonar e da
artéria pulmonar esquerda). Aos 2 meses de idade € internada por infec¢do
respiratéria com necessidade de ventilacdo mecanica prolongada e vdrios epi-
sodios de hipoxemia e bradicardia. Realizou broncoscopia rigida que revelou
compressdo extrinseca bilateral marcada da drvore bronquica. Fez tentativa
de colocac@o de prétese endobronquica, que se complicou de laceracdo do
bronquio principal esquerdo, manteve-se ventilada em ventilac@o de alta fre-
quéncia. Apds cicatrizagdo do bronquio principal esquerdo, continuando a
ndo ser possivel a extubacdo optou-se pela colocacdo de proteses traqueo-
bronquicas extrinsecas, simultaneamente com a plicatura da artéria pulmonar
direita. Aos 5 meses e meio foi possivel o desmame para CPAP nocturno,
tendo alta aos 7 meses. Com 10 meses verifica-se novo internamento com
necessidade de ventilagdo invasiva prolongada, realizando broncofibroscopia
que revelou traqueia, carina e bronquios pulsateis e orificios dos bronquios
principais em fenda. Realizou angio-TC que confirmou reducdo do calibre da
drvore traqueobrdnquica secundariamente a dilatacdo das artérias pulmo-
nares. Pela dificuldade de reintervencdo cardiovascular, colocou-se com
sucesso protese endobronquica esquerda com melhoria clinica significativa.
No entanto, desde essa altura teve 2 episddios de paragem cardiorespiratdria
com necessidade de ventilacdo invasiva e vdrios internamentos por infec¢do
respiratéria. Repetiu angio-TC que foi sobreponivel a anterior. Actualmente
aguarda decis@o de nova intervengdo cirurgica, permanecendo a incerteza do
progndstico a longo prazo.

Palavras-chave: Sindrome de DiGeorge, Tetralogia de Fallot, ventilagdo
mecanica, prétese endobronquica.
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PO223- Cardiopatia congénita em cuidados intensivos pediatricos
Marta Jodo Silva, Francisco Cunha, Teresa Cunha Mota, Marta Tavares,
Teresa Vaz, Augusto Ribeiro. Servico de Cuidados Intensivos Pediétricos,
Servico de Cardiologia Pedidtrica Hospital de Sao Jodo, Porto.

Introducao: A cardiopatia congénita é uma importante causa de mortalidade
infantil nos paises desenvolvidos representando um elevado niimero de
admissdes nas unidades de cuidados intensivos pedidtricas. Com este estudo
pretendemos avaliar os doentes com cardiopatia congénita que necessitaram
de internamento na Unidade de Cuidados Intensivos Pediatricos (UCIP) nos
dltimos 5 anos (2002-2006). Material e Métodos: Os dados foram recolhi-
dos prospectivamente e registados numa aplicacdo informadtica especifica
para cuidados intensivos pedidtricos (PICUEs, v3.2). Os valores apresentam-
se como propor¢des ou como medianas (P25-P75). As comparagdes foram
analisadas pelos testes de Mann-Whitney, Qui-quadrado e exacto de Fisher,
considerando-se como estatisticamente significativo valores de p<0,05.
Resultados: Das 1063 admissdes, 56,8% eram do sexo masculino ¢ a me-
diana de idade foi de 37 meses (8-89). Foram admitidos para cuidados pds-
operatdrios 395 doentes (37,2%). Foram identificados 135 doentes (12,7%)
como tendo cardiopatia congénita (diagndstico agudo ou crénico). Os doentes
com cardiopatia congénita apresentaram uma mediana de idade (meses)
significativamente mais baixa [6,9 (2,9-32,8) vs 43,5 (11,4-97,5), p<0,001] e
uma mediana da durag@o de internamento (dias) superior [4 (1-11) vs 3 (1-8),
p=0,154]. Foram ventilados mecanicamente num nimero significativamente
superior de casos (74% vs 65%, p=0,044), sem diferenca significativa quanto
ao nimero de dias [5 (2-11) vs 4 (1-9), p=0,099]. Necessitaram mais frequen-
temente de aminas vasoactivas (35% vs 27%, p=0,060), sem diferenca signi-
ficativa no nimero de dias de administracdo [3 (1-7) vs 5 (2-9), p=0,061].
Efectuaram cateterizagdo venosa central num niimero significativamente
superior de casos (59% vs 50%, p=0,047) mas com uma dura¢do semelhante
[6 (2-13.5) vs 6 (2-12), p=0,905]. Ndo houve diferencas significativas na
mortalidade na UCIP (9,6% vs 11,4%, p=0,540) ou hospitalar (17,0% vs
12,8%, p=0,179). Conclusdes: Os doentes com cardiopatia congénita repre-
sentaram 12,7% das admissdes na UCIP. Este grupo de doentes foi signif-
icativamente mais novo, teve maior necessidade de ventilagdo mecanica, de
aminas vasoactivas e de cateterizacdo venosa central. Contudo, esta maior
necessidade de procedimentos/terapéuticas nao se reflectiu na mortalidade ou
na duragio do internamento, que ndo foram significativamente diferentes do
resto da populacdo.

Palavras-chave: Cardiopatia congénita, cuidados intensivos pedidtricos,
mortalidade, morbilidade, epidemiologia.

PO224- Cuidados neonatais em final de vida: “Nao ha nada a fazer?”
Joana Mendes. Enfermeira da Unidade de Neonatologia do Hospital de Sao
Francisco Xavier.

Introducdo: O ambiente da unidade de cuidados intensivos neonatais
enfatiza a preméncia dos recursos tecnoldgicos, contribuindo muitas vezes
para comportamentos automatizados na prestacdo de cuidados ao recém-nas-
cido, nos quais o didlogo e a reflexdo critica ndo encontram espago, princi-
palmente quando nos deparamos com a eminéncia da morte em inicio de vida
e com a frustragdo de néo ter o poder de salvar mais uma vida. Este trabalho
tem como principal objectivo conduzir o leitor a reflectir sobre a prestacao de
cuidados neonatais em final de vida, evidenciado a primazia do cuidar
holistico evidenciando o paradigma paliativo como essencial e prioritario.
Material e Métodos: Como estratégia metodoldgia, recorremos a uma con-
cernente e actualizada pesquisa bibliogréfica, associada a uma reflexao criti-
ca da nossa pratica profissional sustentada pelos cdigos deontolégicos da
prética da medicina e da enfermagem, bem como a carta dos direitos dos
doentes e da crianca hospitalizada. Resultados: Os cuidados neonatais em
final de vida devem centrar-se no acompanhamento humanizado e holistico
da crianca e da familia, centrado no respeito pela dignidade humana e de
acordo com as escolhas mais razodveis centradas no melhor interesse da
crianga. Trata-se de enfatizar a qualidade de vida, dando sentido a cada
momento partilhado, “dar vida aos dias” mais do que dias a vida. Sdo varia-
veis importantes a promog¢do de um ambiente tranquilo, o controlo sintoma-
tolégico da dor total, a promog¢do do vinculo afectivo e da realizacdo de
rituais significativos, o acompanhamento no luto (antes, durante e apds a
morte do recém-nascido) por grupos de pares e pessoal especializado e a for-
magdo especializada dos prestadores de cuidados. Conclusdes: Ndo serd a
humanizagdo no processo de morrer e o milagre de dar vida aos dias (Serrdo,
1998, 91), essa pedra filosofal que, inserida no paradigma paliativo, marca a
diferenca no todo possivel que é efectivamente possivel fazer para manter a
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vida dia apds dia com ela a morrer, mas sem morrer (Rogoff, 2006, 78)? E de
facto, tal como as sdbias palavras de Vasco Pinto de Magalhdes, proferidas no
prefacio do Livro Perder para Encontrar, ilustram, o sentido da vida é viver
pois Se morremos ndo é porque vivemos, mas para que vivamos (2003, 14) e
o cuidar paliativo afirma-se, com toda a responsabilidade, como uma drea
prioritdria de intervengéo social.

Palavras-chave: Cuidados paliativos, neonatologia, cuidar, familia, dor.

PO225- Fistula bronco-mediastinica

Patricia Ferreira', Pedro Nunes', Jodo Pereira', Elsa Santos', Teresa Nunes?,
Miroslava Gongalves’, Salvato Feijé*, Manuela Correia', Gustavo Rodrigues'
1-Unidade de Cuidados Intensivos Pedidtricos do Hospital de Santa Maria 2-
Unidade de Pneumologia Pedidtrica do Hospital de Santa Maria 3-Unidade
de Cirurgia Pediatrica do Hospital de Santa Maria 4-Unidade de Broncologia
do Servico de Pneumologia do Hospital Santa Maria

Introducio: A atrésia do eséfago € uma malformacdo congénita frequente,
afectando 1 em cada 2500 — 4500 recém-nascidos. A maioria cursa com fis-
tula traqueo-esofdgica embora possa existir de forma isolada. Em 5% dos
casos existe separacdo entre os topos esofdgicos, superior a 3 corpos verte-
brais (> 3 cm) — atrésia de hiato longo. Este grupo apresenta dificuldades
cirdrgicas acrescidas. A reconstrucdo utilizando o eséfago nativo € consi-
derada preferivel relativamente a procedimentos de interposi¢do. A utiliza¢do
de técnicas de estiramento esofdgico durante o periodo neonatal tem permi-
tido a anastomose primdria nestes casos. Caso clinico: Apresenta-se o caso
de um lactente de 5 meses, de 3100 g, com o diagndstico pré-natal de atrésia
do eso6fago. A gestacdo foi de 34 semanas, vigiada. Parto por ventosa no
HSM, com peso ao nascer de 1915 g. Submetido a intervencdo cirtrgica no
primeiro dia de vida, identificando-se a presencga de atrésia esofdgica com
hiato de 7 cm entre os topos, com fistula distal (tipo C), ao nivel da carina.
Procedeu-se ao encerramento da fistula e aplicacdo de suturas de trac¢do
externa sobre os topos esofdgicos. O pds operatério foi complicado de rotura
do topo proximal com necessidade de reintervengdo cirtirgica. Durante os 4
primeiros meses de vida ocorreram infec¢des respiratdrias recorrentes, acom-
panhadas de pneumotdrax/pneumomediastino, necessitando a dltima de
internamento na unidade de cuidados intensivos. Aos 5 meses foi reinternado
na Uciped por insuficiéncia respiratdria no contexto de pneumonia. Inicia
ventilacdo mecanica, desenvolvendo nas primeiras horas pneumotdrax/pneu-
momediastino recorrente, apesar de drenagens tordcicas multiplas e aspiragdo
activa. A broncofibroscopia e TC tordcica revelaram a presenca de uma carina
de duplo espordo com uma fosseta onde se visualizava um orificio de
comunicagdo com o mediastino. Por manutencio de fuga aérea, optou-se pela
aplicac@o de cola de fibrina através de broncofibroscopia rigida com reso-
lug¢@o progressiva do pneumotdrax e sem recorréncia de processos infec-
ciosos até a data. Conclusdes: Uma vez que os procedimentos terapéuticos e
complica¢des, como sejam a deiscéncia da sutura e recorréncia de fistula,
estdo associadas a elevada morbilidade e mortalidade, apresenta-se o caso
desta crianca cuja situac@o clinica (que levantou miiltiplos problemas de
diagnéstico e de resolucdo), estd pelo menos transitoriamente resolvida.

Palavra-chave: Atrésia esofdgica, Fistula, Cola de fibrina.

PO226- Enfarte agudo do miocirdio na intoxicacdo a mondéxido de
carbono. Caso clinico

Paulo Rego Sousa', Andreia Barros?, Henrique Leitdo®, Rufino Nascimento*,
José Luis Nunes®, Sidénia Nunes’, Amélia Cavaco®. 1-Interno do 3° ano do
Internato Complementar de Pediatria - Hospital Central do Funchal 2-Interna
do 2° ano do Internato complementar de Pediatria - Hospital Central do Fun-
chal 3-Assistente Hospitalar de Pediatria - Hospital Central do Funchal 4-
Chefe de Servico em Cardiologia Pedidtrica - Hospital Central do Funchal 5-
Assistente Graduado em Pediatria - Hospital Central do Funchal 6-Directora
do Servico de Pediatria - Hospital Central do Funchal.

Introducio: A exposi¢ao ao mondxido de carbono € uma causa importante
de intoxicagdo. Pode causar asfixia, disfungdo miocdrdica e um largo espectro
de alteragdes do sistema nervoso central e periférico. As criancas apresentam
risco acrescido em termos de morbilidade e mortalidade. Caso clinico:
Reporta-se 0 caso de uma crianga de quatro anos, sexo masculino, sem
antecedentes pessoais ou familiares relevantes, encontrado no domicilio em
estado comatoso em ambiente poluido por combustdo de lenha em ambiente
fechado, junto com os pais. Trazido ao Servico de Urgéncia pela equipa de
intervencdo rdpida, com oxigenoterapia por madscara facial, apresentou
durante o transporte convulsdo tonico-clonica generalizada de curta durac@o.

S88

Acta Pediatr Port 2007:38(5):588

Foi sedado e curarizado para ventilacdo mecénica invasiva por insuficiéncia
respiratéria global. Internado na UCINP com os seguintes diagndsticos: car-
diopatia isquémica com padrdo electro e ecocardiografico de enfarto extenso
do miocédrdio, com cerca de 2/3 da massa cardiaca atingida, também
apresentava edema cerebral e acidose respiratdria. Foi medicado com aminas
vasoactivas, diuréticos e anti-agregante plaquetario. Extubado ap6s 48 horas
apds internamento. Posteriormente, manteve-se hemodinamicamente estdvel
com boa evolucdo clinica e normalizagdo gradual da funcdo cardiaca e neu-
rolégica apds 21 dias de internamento. Actualmente sem sequelas, seguido
em consulta de Cardiologia Pedidtrica. Discussdo: Os autores pretendem
evidenciar a necessidade de informar e prevenir a comunidade para os riscos
inerentes a exposi¢do ao monéxido de carbono, dada a sua elevada
morbilidade e mortalidade. No caso descrito, o compromisso cardiaco foi no-
tério. A vigilancia da fungdo cardiaca deve ser sempre contemplada nestes
casos. No nosso doente o esfor¢o em tempo ttil de uma equipa multidis-
ciplinar permitiu uma evolugao favoravel.

Palavras-chave: Enfarto agudo do miocdrdio, intoxica¢cdo, monéxido de
carbono.

PO227- Doentes oncolégicos em Cuidados Intensivos Pediatricos
Mafalda Paiva, Ana Pinheiro, Filipe Silva, Gabriela Pereira, Jodo Estrada.
Unidade de Cuidados Intensivos Pedidtricos. Hospital de Dona Estefania
(UCIP-HDE), Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE. (Responsdvel da
Unidade: Dra. Deolinda Barata).

Introducdo: Nos tltimos anos assistiu-se a uma melhoria no tratamento da
patologia oncoldgica pedidtrica, o que condicionou um aumento do nimero
de doentes necessitando de cuidados intensivos. Objectivos: Caracterizar os
doentes oncoldgicos internados na Unidade de Cuidados Intensivos
Pedidtricos do Hospital de Dona Estefania (UCIP-HDE) nos tltimos 16 anos.
Material e Métodos: Estudo retrospectivo dos doentes oncolégicos
internados entre Abril de 1991 e Abril de 2007. Resultados: Num total de
6388 internamentos, 396 (6,2%) foram oncoldgicos (355 criangas), dos quais
185 (46,7%) com patologia cirtirgica e 211 (53,3%) com patologia médica.
Destes, 121 foram provenientes do Instituto Portugués de Oncologia Francis-
co Gentil (IPOFG) e 90 de outros hospitais. A mediana da idade foi de 41
meses nos doentes oncoldgicos e 49,3 nos ndo oncoldgicos, sendo 182
(51,2%) do sexo feminino. Os tumores sélidos foram predominantes (n= 235
- 66,2%), destacando-se neste grupo os neuroblastomas (n= 45), os tumores
do SNC (n= 38); renais (n= 36) e hepaticos (n= 15). Os tumores ndo sélidos
ocorreram em 120 criangas (leucemia — 102; linfoma — 18 casos). Em relac@o
a instabilidade fisiolégica (PRISM), o valor médio obtido nos doentes on-
coldgicos foi superior ao dos doentes ndo oncolégicos (8 vs. 6,48), verifican-
do-se 0 mesmo na intervengdo terapéutica (TISS) média (25 vs. 18.26). A
mortalidade nos doentes ndo oncoldgicos foi de 5,98% e nos oncoldgicos de
152%, a maioria da qual (75%) em doentes com patologia médica
transferidos do IPOFG. Conclusées: Os doentes oncoldgicos apresentam
maior indice de gravidade e de intervenc¢do do que a generalidade dos outros
doentes. Apesar de ser o grupo nosolégico de maior mortalidade na UCIP, o
prognoéstico em Pediatria € bastante melhor do que nos adultos, justificando-
se o internamento numa Unidade de Cuidados Intensivos e o investimento
terapéutico.

Palavras-chave: Casuistica, oncoldgicos, UCIP, mortalidade, PRISM, TISS.

PO228- Diilise peritoneal no pods-operatéorio de cirurgia cardiaca
pediatrica

Enf.* Eugénia Nogueira, Enf.* Casimira Carvalho, Enf.* Martins Gomes, Enf.*
Maria Estevez, Enf.° Nuno Nogueira, Enf* Sénia Antunes. Unidade de Cuida-
dos Intensivos, Hospital de Santa Cruz.

Introducdo: A insuficiéncia renal aguda (IRA) & uma das principais
complicagdes no pds-operatério de cirurgia cardiaca, ocorrendo em cerca de
1 a 5% dos casos. A etiologia da IRA é multifactorial, principalmente decor-
rente da insuficiéncia cardiaca de baixo débito e periodo prolongado de circu-
lac@o extra — corporal (CEC). A remogdo precoce de liquidos e substincias
vaso activas, contribui para a melhoria da situacdo hemodindmica. Objec-
tivos: 1.Rever complicacdes do uso da didlise peritoneal (DP) como método
dialitico de elei¢@o no periodo pds-operatdrio de cirurgia cardiaca pedidtrica;
2. Destacar o papel da enfermagem no despiste de eventuais complicagoes.
Material e Métodos: Estudo retrospectivo através da consulta dos processos
clinicos de criancas com IRA submetidas a DP, entre Janeiro de 2000 e Junho
de 2007. O estudo inclui 7 criancas com idades compreendidas entre 6 e 73



dias de vida, cinco das quais do sexo feminino. O peso variou entre 2.780 e
3.500gr. Os diagndsticos foram Sindrome do coragio esquerdo hipopldsico (2
casos), Retorno venoso pulmonar anémalo (2), Comunicagdo inter ventri-
cular com persisténcia de canal arterial (2) e Comunicagéio inter ventricular
com Persisténcia de Canal arterial e Coarctagdo da Aorta associadas (1). O
tempo de CEC variou entre 76 e 305 minutos. Nenhum dos doentes (d) estu-
dados apresentava alteracdo da func¢@o ou morfologia renal conhecida, no pré-
operatdrio. As indicacdes para DP foram: oligoantria (5 d), acidose (1d), e
Sobrecarga hidrica (1d). A duracio da DP variou entre 15 e 288 horas. Re-
sultados: 1. A terapéutica foi eficaz em 6d (80%), tendo 1 falecido; 2.Nos
doentes estudados, ndo se verificaram complica¢des na colocagio e manuten-
¢do do cateter; apenas um desenvolveu peritonite. Conclusdes: 1. O enfer-
meiro tem um papel determinante na colocacdo do catéter, manutencio deste
e da técnica, nomeadamente na prevencdo e controlo da infec¢do e ainda na
deteccdo precoce de complicagdes associadas a DP; 2. O enfermeiro tem um
papel preponderante no apoio a familia, nomeadamente aos pais.

Palavras-chave: Cirurgia cardiaca, insuficiéncia renal aguda, didlise
peritoneal.

PO229- Internamentos longos em cuidados intensivos pediatricos

Ana Nordeste, Ana Vaz, Alexandra Dinis, Leonor Carvalho, JC Peixoto,
Farela Neves. Unidade de Cuidados Intensivos do Hospital Pedidtrico de
Coimbra.

Introducdo: A duracdo do internamento numa Unidade de Cuidados Inten-
sivos pedidtricos (UCI) € o reflexo da gravidade da doenca e estado de satde,
bem como da qualidade e desempenho da unidade. Existe pouca informagao
disponivel sobre o prognéstico e a evolugdo dos doentes com internamentos
muito longos em unidades de cuidados intensivos pediatricos. Objectivo:
Avaliar a evolugdo das criancas que necessitaram de internamento pro-
longado na UCI do Hospital Pedidtrico de Coimbra (HPC). Material e
Meétodos: Andlise retrospectiva dos internamentos longos na UCI do HPC
durante um periodo de 7 anos (2000 a 2006). Considerou-se internamento
longo aquele que teve uma duracdo superior a 28 dias. Foram avaliadas as se-
guintes varidveis: idade, sexo, duracdo do internamento, indices de gravidade
(PRISM, PIM), motivo de admissdo, antecedentes de doenga crénica, tempo
de ventilacdo mecanica, nimero de érgdos/sistemas em insuficiéncia funcio-
nal, complicagdes no internamento, estado na alta da unidade, hospitalar e
estado actual. Resultados: Foram incluidas 25 criancas (1% do total de
internamentos nesse periodo), com mediana de idade de 21,1 meses a data de
admissdo. A mediana da duracdo dos internamentos foi de 36 dias (variou
entre 29 e 134 dias). A insuficiéncia respiratéria foi o principal motivo de
admissdo na UCI e 68% das criangas tinham antecedentes de doenga crénica.
Todas as criangas necessitaram de ventilacdo mecénica, com uma duragdo
mediana de 254 dias. A faléncia multiorganica ocorreu em 11 doentes. A
principal complica¢do foi a pneumonia nosocomial (9). Faleceram durante o
internamento no HPC seis criancas, das quais trés na unidade. Apés a alta
deste hospital e até a data actual, faleceram mais nove criangas. Conclusodes:
O internamento prolongado em cuidados intensivos pedidtricos ocorre predo-
minantemente em criangas com patologia crénica grave subjacente, associa-
se a necessidade prolongada de terapéutica de suporte de vida e tem em regra
uma evolucdo desfavordvel no imediato e a longo prazo.

Palavras-chave: Internamentos longos, cuidados intensivos, pedidtricos,
doenca croénica.

PO230- Emergéncias num Hospital Distrital

Ana Peres', Patricia Rodrigues', Ana Casimiro', Jodo Estrada’, Manuela
Correia’, Florbela Cunha'. 1- Hospital Reynaldo dos Santos, Vila Franca de
Xira; 2- Hospital Dona Estefania; 3- Hospital de Santa Maria.

Introducfo: Diariamente a Urgéncia Pedidtrica do Hospital Reynaldo dos
Santos (HRS), recebe em média 95 criancas. Destas, cerca de 17 por ano
estdo gravemente doentes e necessitam tratamento imediato, rapida estabili-
zacdo e transporte adequado para uma Unidade de Cuidados Intensivos
Pedidtricos (UCIP). Caracterizar a populag@o de criangas transferidas do HRS
para a UCIP do Hospital Dona Estefania (HDE) e do Hospital de Santa Maria
(HSM), identificar os motivos de transferéncia e respectivos diagndsticos,
quantificar os indices de gravidade (Pediatric Risk of Mortality — PRISM) e
analisar a evoluc@o e destino dos doentes. Material e Métodos: Estudo
retrospectivo e descritivo das criangas transferidas do Hospital Reynaldo dos
Santos para as UCIP do HDE e do HSM de Janeiro de 2000 a Junho de 2006,
através da consulta dos processos clinicos. Resultados: Foram transferidas
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93 criangas, no periodo estudado. A mediana da idade foi de 2,6 anos, e cerca
de 57% pertencia ao sexo masculino. A maior parte (65%) foi transferida
directamente do Servico de Urgéncia, sendo que 82% destas criangas eram
previamente sauddveis e tiveram um quadro agudo de doenca. Os principais
motivos de transferéncia foram as Sépsis (22)(23,6%), as Meningites
(14)(15%) e os Sindromes Convulsivos (11)(12%). Necessitaram de ventila-
¢do 34% dos doentes, sendo a causa mais frequente a insuficiéncia respirat6-
ria aguda na sequéncia de estado de mal convulsivo (10)(31%). A demora
média na UCIP foi de 6 dias e 76% dos internamentos decorreram sem
complicagdes. O PRISM teve uma média de 10, sendo a mortalidade de 7,5%
(7): Das criangas melhoradas apenas 12% (11) regressaram para o Hospital
de origem. Em 12% dos casos verificaram-se sequelas neuroldgicas. Nos
dltimos 3 anos o PRISM destes doentes foi mais elevado. Conclusdes: Do
HRS até a UCIP sdo muiltiplas as dificuldades que tém de ser ultrapassadas
na estabilizacdo e transporte de um doente critico. Das criancas atendidas do
HRS, 0,05% necessitaram de cuidados diferenciados numa UCIP, verifican-
do-se que nos dltimos anos houve menos transferéncias e os doentes foram
mais graves o que poderd traduzir uma melhoria dos cuidados prestados no
Hospital de origem. O acesso a uma rede de transporte Pedidtrico medicali-
zado, poderia também beneficiar o prognéstico destes doentes.

Palavras-chave: Emergéncias, transporte de doentes, Cuidados Intensivos.

2,

Area - Desenvolvimento

PO231- Maus tratos infantis: Experiéncia e protocolo de actuacao
hospitalar

P Soares', M Guardiano', V Viana', MC Ribeiro', E Gongalves', MJ Gui-
mardes'”. 1-Servico de Pediatria, UAGMC, Hospital de Sdo Jodo EPE, Porto;
2-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.

Introducio: As situagdes de maus tratos em criangas e jovens apresentam
uma enorme complexidade, reflectida desde logo pela alteragdo do conceito de
maus tratos ao longo do tempo e pela dependéncia de factores culturais e so-
ciais da realidade em estudo. Os autores apresentam o estudo das situagdes
diagnosticadas e orientadas no Servigo de Pediatria do Hospital de Sdo Jodo e
propde um protocolo de actuagdo hospitalar. Material e Métodos: Estudo
rectrospectivo, baseado em processos clinicos de internamento hospitalar, das
situacdes de maus tratos com intervencdo do Niicleo do Projecto de Apoio a
Familia e a Crianca (PAFAC) nos anos de 2005 e 2006. Resultados: Foram
identificadas 85 situagdes de maus tratos no internamento do Servico de
Pediatria em 2005 e 2006, 49% do sexo masculino, 73% nos primeiros 2 anos
de vida. Na classificagdo familiar segundo Graffar, 2% pertencem ao grupo II,
7% ao grupo 111, 47% ao grupo IV e 44% ao grupo V. Os diagndsticos foram:
negligéncia na prestacdo de cuidados bdsicos a crianga (75%), maus tratos
fisicos (13%), maus tratos psicoldgicos e/ou emocionais (1%) e suspeita de
abuso sexual (6%). Em 7% dos casos houve abandono/rejei¢do de recém-nas-
cido. Os problemas sociais mais frequentes foram: md prestacao de cuidados
bésicos a crianga (45%), incapacidade parental (41%), desemprego (35%),
familia desestruturada (35%), precaridade habitacional (28%), precaridade de
emprego (24%), toxicodependéncia parental (16%), alcoolismo parental
(13%). Para além da intervenc@o social, do apoio psicoterapéutico e da orien-
tacdo para o seguimento em ambulatdrio, foi solicitada a intervencdo a comu-
nidade através da participacdo judicial (19%), do acompanhamento nas
Comissdes de Proteccdo a Criangas e Jovens (55%) ou PAFAC (12%), da
orientagdo para servigos de Solidariedade e Seguranga Social (26%) e acom-
panhamento em estruturas locais (20%). O destino dos menores foi: acolhi-
mento pela familia biolégica (68%), pela familia alargada (9%) e acolhimento
em instituicdo (14%). Conclusdes: Dada a alta prevaléncia dos maus tratos
infantis ¢ fundamental o empenho na formacdo de todos aqueles que diaria-
mente contactam com a populacdo infantil. A experiéncia acumulada no
diagndstico e seguimento de criangas e jovens em risco, leva a proposta de um
protocolo hospitalar de diagndstico e orientacdo dessas situacgdes.

Palavras-chave: Maus tratos infantis, risco social, protocolo.

PO232- Apresentacio neonatal de miopatia nemalinica tipica. Caso clinico
PSoares', RRocha', MGuardiano', A Maia', I Azevedo'?, MJ Eca-Guima-
rdes'?, E Ledo Teles'. 1-Servigo de Pediatria, UAGMC, Hospital de Sdo Jodo
E.PE., Porto; 2-Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.

Introducdo: A miopatia nemalinica € uma doenga heterogénea, existindo
diversos subgrupos relacionados com mutacdes em diferentes loci e dife-
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rentes cromossomas (1, 2, 15 e 19). Na forma congénita caracteriza-se pela
presenca de estruturas lineares ou bastonetes no exame histolégico das fibras
musculares. Tipicamente apresenta-se com hipotonia e fraqueza muscular; os
musculos predominantemente envolvidos sdo os proximais, nomeadamente
os faciais, bulbares e respiratorios; quando severa apresenta-se com auséncia
de movimentos respiratorios ao nascimento, sendo rapidamente fatal. Exis-
tem ainda formas de apresentacdo tardia em adultos. Pela raridade da apre-
sentacdo, os autores apresentam um caso de miopatia nemalinica com altera-
¢des da degluti¢do e hipotonia no periodo neonatal. Caso clinico: Crianga do
sexo feminino, caucasiana, actualmente com 4 anos de idade. Primeira filha
de pais jovens, sauddveis, ndo consanguineos; gestacdo de termo sem inter-
corréncias. Apresentou desde o 3° dia de vida dificuldade na alimentacio
(engasgamentos), por vezes com cianose, que motivaram internamento ime-
diato. Registado na avaliagdo inicial facies inexpressivo, sialorreia, microre-
trognatia, palato em ogiva, térax abaulado, polegares aductos, hipotonia de
predominio axial e reflexos osteo-tendinosos dificilmente despertdveis. O
estudo esofagogastrico contrastado colocou a hipétese de descoordenacdo na
suc¢do/degluticdo. O estudo efectuado foi normal, nomeadamente transami-
nases, CK e estudo metabélico sumdrio. Orientada para seguimento em con-
sulta externa multidisciplinar. O atraso das aquisi¢cdes no desenvolvimento
psico-motor associado a uma hipotonia generalizada levou a realiza¢do de
bidpsia muscular que revelou alteracdes compativeis com miopatia nema-
linica (presenca de bastonetes em 90% das fibras musculares). Na avaliaciao
sistemdtica posterior foi efectuado estudo poligrafico cardio-respiratério do
sono que revelou sindrome de apneia do sono, sem roncopatia. Conclusoes:
O diagndstico etioldgico nas hipotonias ¢ fundamental, uma vez que ele vai
definir a orientac@o terapéutica e determinar o prognéstico, bem como ter
implicac¢des ao nivel do aconselhamento genético.

Palavras-chave: Miopatia nemalinica, hipotonia, alteracdes na succ¢do/de-
gluticdo.

PO233- Delecciio 9 (p24>pter) como causa de défice cognitivo e autismo
Manuela Soares, Lia Gata, Susana Loureiro, Ana Lopes, Joana Almeida,
Raquel Lontro, Teresa S. Miguel, Cristina Lobo, Guiomar Oliveira. Consulta
de Desenvolvimento/Autismo, Centro do Desenvolvimento da Crianca
Hospital Pedidtrico de Coimbra.

Introducao: A identificacdo e intervengdo precoces sdo fundamentais para
o progndstico das criangas com perturbagdes do desenvolvimento, o que faz
da avaliacdo deste processo parte indispensdvel de toda a consulta
pedidtrica. De uma forma geral, quanto maior a gravidade da alteracdo do
desenvolvimento de uma crianca, maior € a precocidade da sua iden-
tificagdo. O compromisso motor é mais perceptivel no primeiro ano de vida
enquanto as alteracdes de linguagem e cognitivas, sdo detectadas apds os
dois anos, o que pode vir a retardar o tratamento e a possibilidade de
intervengdo e reabilitacdo. O défice cognitivo e o autismo sd3o na maior parte
dos casos idiopdticos. Contudo, em 40-60% dos casos de défice cognitivo e
em cerca de 20% dos casos de autismo identifica-se uma causa médica.
Material e Métodos: Revisdo bibliografica de etiologia de défice
cognitivo/autismo e andlise de processo clinico. Caso Clinico: Menino em
que foi detectado atraso do desenvolvimento aos 2 anos, mais marcado nas
dreas da cognigdo, linguagem e interac¢do social. Mais tarde veio a revelar
tratar-se de um quadro clinico de autismo. Com a idade cronoldgica de 11
anos e 2 meses apresentava os seguintes resultados na escala de com-
portamento adaptativo (VINELAND): Global 5A e 8M; Comunicacdo 6A e
3M; Autonomia 6A e 6M; Socializagcdo SA e SM. A WISC-III realizada aos
15 anos revelou um QI verbal de 47, um QI de realiza¢do de 48 e um QI
escala completa de 43. A avaliacdo médica revelou ao exame neuroldgico
um desempenho motor desajeitado, sem outras alteracdes e sem
dismorfismos evidentes (observado em Consulta de Genética), EEG e TAC-
CE normais e auséncia de alteragdes na pesquisa de doencas metabdlicas.
Quanto a investigacdo citogenética, o cariétipo revelou uma delec¢do da
regido terminal do brago curto do cromossoma 9. Concluiu tratar-se de uma
cromossomopatia estrutural de novo, dado o estudo genético dos pais ter
resultado normal. Conclusdes: Os autores pretendem alertar para a impor-
tancia da investigacdo etioldgica, recorrendo ao estudo citogenético, em
todos os casos de défice cognitivo e/ou autismo (mesmo sem dismorfismo)
para determinag¢do de causa, seu prognostico e aconselhamento genético.

Palavras-chave: Perturbacido do desenvolvimento, autismo, estudo citoge-
nético, deleccdo cromossomica.
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PO234- Trissomia completa do braco curto do cromossoma 5 “de novo”
em mosaico

Catarina Diamantino', Ana Rute Barreto', Andrea Teixeira', Graca Mira',
Clare Ferreira Pinto?, Isabel Gaspar’. 1- Servico de Pediatria (Director de
Servigo: Dr. Hélder Gongalves), Hospital do Espirito Santo E.P.E, Evora; 2-
Servico de Genética Médica, Hospital de Egas Moniz, Lisboa.

Introducdo: A trissomia completa ou parcial do brago curto do cromossoma
5 é uma alterac@o cromossdmica rara, com cerca de 40 casos descritos na lite-
ratura, cuja relagdo genotipo-fenotipo € dificultada, as vezes, pela coexistén-
cia de outras anomalias cromossomicas. A maior parte tém origem em rear-
ranjos dos cromossomas dos progenitores, principalmente, transloca¢des
desequilibradas envolvendo o brago curto do cromossoma 5 e outro autosso-
ma. Caso clinico: Crianga do sexo masculino com 6 anos e 9 meses com
atraso do desenvolvimento psicomotor e epilepsia, com macrocefalia, assi-
metria cranio-facial, bossas frontais proeminentes, hipertelorismo, macro-
glossia, nariz pequeno de base alargada, assimetria tordcica, dedos das maos
fusi formes e pé boto bilateral. Tem antecedentes de infec¢des respiratdrias de
repeti¢do que motivaram vdrios internamentos no primeiro ano de vida e a
realizagdo de broncofibroscopia que revelou epiglote em U, laringomaldcia e
malformacao bronquica congénita. Nao foram encontradas outras malforma-
¢oes. O estudo do cariotipo revelou um mosaico em que 60% das metafases
apresentavam uma trissomia do brago curto do cromossoma 5 e uma pequena
monossomia da parte distal da banda terminal do brago longo do cromossoma
16. Os progenitores tém um cariotipo normal. Conclusdes: A crianga descrita
apresenta caracteristicas fenotipicas coincidentes com a maioria dos casos
referidos na literatura, mas, tanto quanto € do nosso conhecimento, trata-se da
primeira descri¢do que envolve a translocagdo 5;16. O estudo cromossémico
neste caso identificou a etiologia de atraso de desenvolvimento psicomotor e
sindrome malformativo nesta crianga, e permitiu fazer a planificacdo do
seguimento e o aconselhamento genético adequado.

Palavras-chave: Trissomia 5p, cromossoma 5, translocac@o.

Area - Endocrinologia

PO235- Sindrome de Klinefelter: um caso de deteccao precoce

S Saraiva, A Aguiar, C Rodrigues, S Ramos. Departamento de Pediatria,
Centro Hospitalar da Pévoa do Varzim e Vila do Conde. Departamento de
Pediatria, Hospital Pedro Hispano, Matosinhos Departamento de Cirugia
Pedidtrica, Hospital Maria Pia, Porto.

Introducdo: A sindrome de Klinefelter constitui a aneuploidia dos cromosso-
mas sexuais mais frequente, na qual hd, pelo menos um cromossoma X
adicional ao cariétipo masculino normal 46,XY. A aneuploidia XXY € a ano-
malia mais comum, com uma incidéncia de 1:500 individuos. As variantes da
sindrome de Klinefelter s3o muito menos frequentes, tendo os 48, XXYY e os
48 ,.XXXY uma incidéncia de 1:50000 nados-vivos do sexo masculino. E uma
forma de hipogonadismo, secunddrio a esclerohialinose testicular com atrofia
e azoospermia, ginecomastia e niveis aumentados de gonadotrofinas. O diag-
ndstico raramente ¢ feito antes da puberdade, atendendo a subtileza das
manifestagdes clinicas e ao fenétipo normal durante a infancia. Caso clinico:
Recém-nascido, referenciado do berc¢drio para a consulta de pediatria por
hipospddias e escroto bifido com testiculos de tamanho normal, sem dis-
morfias associadas. Foi orientado para consulta de cirurgia pediétrica, tendo
o estudo analitico demonstrado niveis normais de testosterona e baixos de LH
e FSH, bem como um ionograma sem alteracdes. A ecografia pélvica revelou
auséncia de outros 6rgdos gonadais. A realizagdo do caridtipo aos 8 meses de
idade, levou ao diagndstico de sindrome de Klinefelter (47,XXY). Actual-
mente com 14 meses, tem programada correccdo cirdrgica para os dois anos
de idade no Hospital Maria Pia. Conclusdes: Atendendo a cronicidade da
doenca, com repercussdes multissistémicas, o diagndstico precoce deste caso
permitird um melhor seguimento médico, farmacoldgico e biopsicossocial.

Palavras-chave: Sindrome de Klinefelter, hipospadias, escroto bifido.

PO236- Tiroidite autoimune em criancas e adolescentes com Diabetes
Mellitus tipo 1

Carla Carvalho, Goreti Lobarinhas. Servico de Pediatria, Hospital de Santa
Maria Maior E.P.E., Barcelos (Directora: Dra. Ana Maria Marques).

Introducio: A Diabetes Mellitus (DM) tipo 1 é uma das doengas cronicas
mais frequentes na infancia. Para o seu aparecimento contribuem factores imu-



nes, genéticos e ambientais. Sendo uma doenga autoimune, a DM tipol asso-
cia-se frequentemente a outras doencas autoimunes. A doenga que se associa
com maior frequéncia a8 DM tipol € a tiroidite autoimune. A prevaléncia de
anticorpos antitiroideus nas criancas com DM tipol varia entre 20 a 30%,
sendo 4 vezes superior a popula¢do em geral. O hipotiroidismo apresenta uma
prevaléncia inferior (cerca de 5-10%). A tiroidite € na maioria das vezes
silenciosa, mas pode progredir para formas clinicas ou subclinicas de hipotiroi-
dismo. Objectivo: Conhecer a prevaléncia de anticorpos positivos marcadores
de doenca autoimune da tirdide, e de doenca clinica em criangas e adolescentes
com DM tipol seguidos na Consulta de Pediatria. Material e métodos: Ana-
lise retrospectiva de 58 processos clinicos das criancas e adolescentes seguidos
na Consulta de Pediatria entre Janeiro de 1992 e Maio de 2007. Foram
analisados os seguintes parametros: sexo, idade, tempo de evolucdo de doenca,
positividade de anticorpos (antiperoxidase e antitiroglobulina), e presenca de
doenga clinica. Resultados: Entre Janeiro de 1992 e Maio de 2007 foram
seguidos na consulta 58 criancas e adolescentes com DM tipol, com um tempo
médio de seguimento de 5,6 anos (0,19 - 13 anos). A idade média na apresen-
tacdo da DM foi de 8,94 anos (1- 15,9 anos), sendo 50% das criangas do sexo
masculino. Verificou-se tiroidite autoimune em 9 (15,5%) criangas. Em 8
criangas o diagnéstico de tiroidite foi efectuado durante o seguimento com uma
média de tempo de evolucao de DM de 4.2 anos (0,89 - 9,8 anos). Apenas uma
crianga apresentou tiroidite a data de diagndstico da DM tipol. A maioria das
criangas apresentava funcdo tiroidea normal (78%). Duas criancas (22%)
apresentaram hipotiroidismo, com necessidade de terapéutica de substituicdo
com levotiroxina. Nao se verificaram casos de hipertiroidismo. A positividade
dos anticorpos manteve-se em 56% das criancas durante o seguimento. Em 4
(44%) criancas verificou-se a negativacdo dos anticorpos. Uma das criangas
com hipotiroidismo ndo apresenta actualmente positividade de anticorpos
(peroxidade e tiroglobulina). Conclusdes: A associacdo de DM tipol com
outras doencas enddcrinas de origem autoimune como a tiroidite, € evidente
neste estudo. A prevaléncia de anticorpos positivos e a existéncia de disfungio
tiroidea, € sobreponivel aos dados encontrados na literatura. Estes resultados
reforcam a necessidade da realizacdo regular, desde a data de diagndstico da
DM tipol da determinacéo de anticorpos antitiroideus, permitindo o diagnds-
tico de tiroidite e posteriormente um melhor controlo metabdlico.

Palavras-chave: Tiroidite autoimune, Diabetes Mellitus tipo 1, anticorpos
antitiroideus.

PO237- Efeito do tratamento com multiplas administracoes de insulina
rapida associada a insulina glargina em criancas e jovens com Diabetes
Mellitus tipo 1

Paulo Fonseca, Sofia Martins, Isabel Dinis, Alice Mirante. Unidade de Endo-
crinologia Pedidtrica do Hospital Pedidtrico de Coimbra.

Introducao: A insulina glargina ¢ um andlogo de accdo lenta da insulina cuja
concentrag@o sérica se mantém relativamente constante ao longo de 20 a 24
horas, o que permite uma tnica administracdo didria. Associada a um esquema
de muiltiplas doses de insulina ultra-rdpida, consegue-se com a insulina glar-
gina uma insulinoterapia mais funcional e adaptada as necessidades fisiolégic-
as do organismo. Este esquema de tratamento imita de um modo mais funcio-
nal a normal secrecdo de insulina pelo pancreas. Objectivos: Avaliar a evolu-
¢do do controlo metabdlico nas criangas e jovens com DM1, ap6s o inicio da
administracdo da insulina glargina associada a muiltiplas administragdes de
insulina rdpida. Avaliar quais os factores que influenciaram a evolucdo do con-
trolo metabdlico: sexo, idade, duracdo da doenca, terapia prévia (esquema
cldssico / esquema com Multiplas Administra¢des de Insulina - MAI) e idade
de inicio das MAI. Material e Métodos: Estudo retrospectivo das criangas e
jovens com DM1 seguidas na Unidade de Endocrinologia Pedidtrica do Hos-
pital Pedidtrico de Coimbra que iniciaram a administracdo da insulina glargina
entre Outubro de 2005 e Novembro de 2006. No momento do inicio da insulina
glargina e trés meses apds foi avaliada a HbAlc e a dose didria total de insulina
(DDI). As varidveis estudadas foram: sexo, idade, duracdo da doenga, terapéu-
tica prévia e idade de inicio das MAI. Andlise estatistica dos dados utilizando
o programa SPSS 11.5 e o teste t de student. Resultados: No periodo em estu-
do, iniciaram a administracdo de insulina glargina, 37 criangas e jovens com
DMLI, correspondendo a uma idade média de 12,8+3 4 anos e a uma durac@o
média de doenca de 5,3+3.3 anos. Encontravam-se ji com um esquema de
insulinoterapia de MAI, 32 doentes, sendo a idade média do seu inicio de
10,3+2,0 anos. A HbAlc média inicial era de 8,3+1,3% e trés meses apds de
8,11 4% (p=0,03); a DDI média inicial de 1,1+0,4 U/Kg/dia e trés meses apds
de 0,93+0,3 U/Kg/dia (p<0,0001). Analisando a influéncia das varidveis em
estudo, na evolucdo do controlo metabdlico, constatou-se uma descida signifi-
cativa da HbAlc no sexo feminino (p=0,001) e no grupo com MAI (p=0,04),
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e da DDI em ambos os sexos (F: p=0,001; M: p=0,01) e no grupo com MAI
(p<0,0001). Conclusdes: A utilizacdo da insulina glargina aumenta a sensibi-
lidade a insulina e contribui para o melhor controlo metabdlico das criangas e
jovens com DM, traduzido pela melhoria estatisticamente significativa dos
valores da HbAlc e da DDI, apds trés meses de tratamento.

Palavras-chave: DM1; insulina glargina; controlo metabdlico; HbAlc.

PO238- Vitiligo e hipotiroidismo. A propésito de um caso
Carla Carvalho, Goreti Lobarinhas. Servico de Pediatria, Hospital de Santa
Maria Maior E.PE., Barcelos (Directora : Dra. Ana Maria Marques).

Introducdo: O vitiligo é uma despigmentagdo cutinea adquirida e progres-
siva, que se caracteriza por perda de melandcitos, traduzindo-se clinicamente
pela presenca de manchas hipo ou acrémicas, que afecta a pele e mucosas.
Em 50% dos casos o vitiligo inicia-se antes dos 20 anos de idade e em 14%
antes dos 10 anos. A prevaléncia na populacdo em geral € cerca de 1%. Vdrias
teorias tém sido sugeridas em relacdo a sua patogénese, sendo a teoria
autoimune a mais prevalente. A associacdo de vitiligo com doenga autoimune
da tiréide e a prevaléncia de auto-anticorpos, incluindo anticorpos anti-tiroi-
deus, favorecem esta teoria. Caso clinico: Crianga de 11 anos de idade
seguida na consulta de Pediatria por vitiligo e hipotiroidismo. Previamente
sauddvel referia aparecimento de manchas acromicas na pele aos 7 anos de
idade, tendo sido diagnosticado posteriormente hipotiroidismo associado a
presenca de anticorpos antitiroideus positivos (microssomiais e tiroglo-
bulina), iniciando terapéutica de substituicdo com levotiroxina. Aos 8 anos
iniciou artralgias e mialgias, de cardcter migratério, que se associam a positi-
vidade intermitente de anticorpos anti-nucleares. Apresenta simultaneamente
um défice parcial de IgA. As autoras pretendem realgcar que o vitiligo ndo
representa somente um problema cosmético e pode ser um marcador de
doenca multisistémica. O vitiligo associa-se com frequéncia a patologia tiroi-
deia, diabetes mellitus, alopecia areata, lipus eritematoso sistémico, esclero-
dermia, uveite e atopia. A pesquisa de auto-anticorpos € extremamente impor-
tante nos doentes com vitiligo, pois permite a detec¢do precoce de disfungdo
clinica ou subclinica dos 6rgdos afectados, e inicio de eventual terapéutica.

Palavras-chave: Vitiligo, hipotiroidismo, anticorpos.

PO239- Deficiéncia de hormona de crescimento com apresentacio
neonatal. Caso clinico

Sandra Costa; R. Rocha; S. Lima; C. Correia; M. Fontoura. Servico de Pedia-
tria do Hospital S. Jodo, Porto.

Introducao: A deficiéncia de hormona de crescimento (DHC) € habitualmente
diagnosticada quando a crianga afectada tem quatro a seis anos de idade e se
torna evidente um atraso do crescimento. Existe no entanto um subgrupo de
doentes em que a DHC € reconhecida em idades menores, estando descrito que
um diagndstico e inicio precoce de tratamento se associam a um efeito positi-
VO na resposta ao tratamento. Caso clinico: Recém-nascido do sexo masculino,
com diagnéstico ao nascimento de ACIU e hipospadias e que iniciou nas
primeiras horas de vida hipoglicemia sustentada apesar de suplementacdo com
leite adaptado e glicose a 10% (valor minimo de glicemia capilar: 26 mg/dL).
Ao longo dos primeiros dias de vida, manteve registos de hipoglicemia apesar
de vdrias medidas de suporte nutricional. Foi efectuado rastreio séptico que foi
negativo, estudo bioquimico com func@o hepdtica, aménia, lactato e CPK que
mostrou ligeira elevacdo da aménia e lactato (88 umol/L e 3,63 mmol/L,
respectivamente), e estudo metabdlico com pesquisa de dcidos organicos na
urina, substéncias redutores e Sulfi Test que foi normal. O diagndstico precoce,
efectuado ao 3° dia de vida, foi também normal. Realizou ainda ecografia trans-
fontanelar que ndo revelou alteracdes, e ecografia renopélvica que mostrou
proeminéncia piélica bilateral. Ao 10° dia de vida foi realizado estudo endo-
crinoldgico em hipoglicemia, com doseamento de IGF1, Insulina, Peptideo C,
Cortisol, TSH e T4 livre, e ao 17° dia de vida foi efectuado doseamento de hor-
mona de crescimento em hipoglicemia — este estudo revelou valor baixo de
hormona de crescimento para a idade: 14,30 ng/mL (N>20 ng/mL). Realizou
ainda RMN cerebral que ndo mostrou alteragdes. Constatou-se assim o diag-
ndstico de deficiéncia isolada de hormona de crescimento. Iniciou terapéutica
de substituicdo com hormona de crescimento ao 28° dia de vida, com nor-
malizac¢do do padrdo de glicemia. Conclusdes: Este caso clinico vem salientar
a importancia da realizagdo de estudo endocrinolégico, nomeadamente, o
doseamento do nivel de hormona de crescimento nos doentes com hipogli-
cemia grave ou sintomdtica e nos quais nao se identifica outra causa.

Palavras-chave: Hipoglicemia; hormona de crescimento.
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PO240- Hipotiroidismo adquirido e o diagnéstico precoce

A Moreira', L Rocha?, C Couto', A Silva', AP Fernandes'. 1-Servico de
Pediatria, Centro Hospitalar do Alto Ave, Guimaraes; 2-Servi¢o de Pediatria,
Hospital Geral Santo Anténio, Porto.

Introducdo: O hipotiroidismo tem por base o défice de hormonas tiroideias,
as quais modulam a diferenciacdo SNC e manuten¢do da massa muscular.
Controlam ainda o crescimento do esqueleto e o metabolismo dos hidratos de
carbono, lipidos e vitaminas. Casos clinicos: Caso 1: Adolescente, sexo
masculino, 13 anos, internado para estudo de baixa estatura e dislipidémia.
Apresentava astenia, anorexia, dificuldades de aprendizagem, e intolerancia ao
frio com dois anos de evolugdo. Nesse periodo foi detectada hiper-
colesterolémia. Na admissdo apresentava bradicardia, temperatura axilar
35.5°C, peso 36,3 Kg (p5), estatura 131 cm (100 UI/ml). A ecografia tiroideia
era sugestiva de tiroidite. Idade 6ssea de 9 anos e 6 meses (idade cronoldgica
13 anos e 9 meses). Teve alta com L-tiroxina 100y g/dia. Tinha anticorpos anti-
tireoglobulina e anti-peroxidase positivos. Verificada normaliza¢@o dos valores
da T4 livre e da TSH com melhoria do desempenho escolar. A méde apresenta
bécio multinodular hipertiroideu; detectada tiroidite auto-imune em irmao de
16 anos e bdcio eutiroideu em irma de 19 anos. Caso 2: Crianga, sexo
feminino, 10 anos, observada em consulta por astenia, obstipacdo, intolerancia
ao frio e, elevacdo persistente das transaminases, com 5 meses de evolugdo. Ao
exame objectivo, de salientar pele carotenémica e extremidades frias; peso
32.1 Kg (p25-50), estatura 127 cm (p5) e IMC= 20 Kg/m2 (p85). Detectou-se
diminui¢d@o da T4 total e aumento da TSH (>100y UI/ml), hipercolesterolémia,
CPK e transaminases elevadas; anticorpos anti-peroxidase positivos. A
ecografia tiroideia mostrou discreta heterogeneidade difusa e micronédulos
bilaterais. Idade dssea coincidente com idade cronoldgica. Iniciou tratamento
com L-tiroxina 100 g/dia, com normaliza¢do dos pardmetros analiticos e
resolucdo do quadro sintomatico. Conclusdes: Estas criancas apresentavam
sintomas e sinais tipicos de hipotiroidismo; além disso, a presenca de
hipercolesterolemia, elevacdo das transaminases e da CPK, sdo igualmente
achados tipicos. Porém, muitas vezes, o diagnéstico é efectuado apés longa
evolugdo e com consequéncias permanentes na vida do doente.

Palavras-chave: Hipercolesterolémia, hipotiroidismo, tiroidite auto-imune.

PO241- Baixa Estatura - Para Nao Esquecer

Diana Gonzaga', Joana Freitas', Isabel Loureiro’, Cristina Godinho’, Miguel
Costa’, Helena Cardoso’, Teresa Borges' 1-Servico de Pediatria, Hospital
Geral de Santo Anténio 2-Servico de Endocrinologia, Hospital Geral de
Santo Ant6nio 3-Servico de Pediatria, Hospital de Oliveira de Azeméis

Introducdo: Os autores apresentam o caso clinico de uma crianca do sexo
feminino, actualmente com 3 anos ¢ 7 meses de idade, referenciada a consulta
aos 12 meses por md evolugdo estaturo-ponderal com desaceleracdo do compri-
mento a partir do primeiro més de vida e desaceleracdo ponderal a partir dos 6
meses. Trata-se de uma primeira filha de pais jovens, sauddveis, ndo consan-
guineos. Fruto de uma gravidez vigiada, sem intercorréncias, parto eutdcico,
hospitalar ds 40 semanas, com somatometria adequada a idade gestacional; sem
intercorréncias no periodo neonatal. A data da primeira observagdo (idade deci-
mal= 1,04 anos) apresentava peso 6620g (<P5), comprimento 62,5 cm (P<0,1;
SDS —4.,54; Wt/ ht= 100%), PC 45.5 cm (P50). Apresentava uma altura alvo de
152,7 cm (SDS —1,57; P5). Nao apresentava dismorfias e o seu desenvolvimento
psicomotor era adequado. Da investigacdo efectuada salientava-se dois dosea-
mentos de somatomedina C <25ng/ml ¢ RMN cerebral que revelou auséncia
praticamente total da haste hipofisdria. Aos 26 meses foi orientada para a con-
sulta de Endocrinologia Pedidtrica, realizou estudo hormonal, com doseamento
de prolactina, hormonas tiroideias, ACTH e cortisol, que foram normais. Em
hipoglicemia espontanea verificou-se resposta adequada do cortisol e compro-
vou-se auséncia de resposta da hormona de crescimento. Iniciou terapéutica com
Hormona de Crescimento (GH) e 12 meses apds apresenta altura 84,5 cm (<
P0.1; SDS -3.04), com velocidade de crescimento 104 cm/ano (P>95) com
Somatomedina C 47 ng/dl. Com este caso clinico os autores pretendem alertar
para a importancia do doseamento da Somatomedina C na investigacdo de uma
baixa estatura, particularmente nas crian¢as mais novas nas quais as provas de
estimulac@o da hormona de crescimento podem por em risco a propria vida.

Palavra-chave: Baixa estatura, Hormona de Crescimento, Somatomedina C.

PO242- Convulsoes e hipoglicemia: interrupcio da haste hipofisaria.
Caso clinico

T Almeida Campos', MJ Dinis', J Rebelo', C Barbosa‘, E. Rodrigues', A.
Maia', I. Azevedo'?, M. L. Silva®’, M. Fontoura'?, E. Ledo Teles'. 1-Servico de
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Pediatria, UAG-MC, Hospital de S. Jodo, E.PE., Porto; 2-Faculdade de
Medicina da Universidade do Porto 3-Servi¢o de Neurorradiologia, Hospital
de S. Jodo, E.PE., Porto: 4-Servico de Pediatria, Hospital Pedro Hispano,
ULS Matosinhos.

Introducdo: As anomalias na secrecdo hormonal, se envolvidas na intercon-
versdo de substratos e na mobilizagdo de reservas metabdlicas, contribuem
para alteracdes na produgdo e utilizacdo da glicose, conduzindo a hipogli-
cemia. Clinicamente, podem expressar-se por quadros convulsivos, relacio-
nados com a resposta autondmica ou com a neuroglicopenia. Os autores apre-
sentam um caso de pan-hipopituitarismo que se manifestou como convulsdo
em apirexia no contexto de hipoglicemia. Primeira filha de pais ndo consan-
guineos; diagndstico pré-natal de hipoplasia cerebelosa unilateral. Parto eutd-
cico; antropometria adequada a idade gestacional. Internamento no periodo
neonatal - aos trés dias de vida por hipotonia/recusa alimentar/ hipoglicemia
e, posteriormente, por convulsdes em contexto infeccioso. Orientada na con-
sulta de Neuropediatria do hospital da drea, mantendo-se em vigilancia sem
atitude terapéutica especifica. Referida evolugdo estaturo-ponderal adequada,
perimetro craniano no percentil 25 e atraso de aquisi¢cdes do desenvolvimen-
to psicomotor. O estudo electrofisiolégico foi considerado normal e a RMN
cerebral, aos 20 meses de idade, mostrou hipoplasia do hemisfério cerebeloso
direito e imagens de heterotopias subependimarias. Aos 23 meses recorre ao
SU do HSJ por crise convulsiva em apirexia, sendo registada hipoglicemia
grave, sem acidose, com corpos ceténicos discretamente positivos. Ao exame
objectivo, hepatomegalia e hipotonia discretas; auséncia de manchas cuta-
neas. A avaliacdo do perfil glicémico registou periodos de hipoglicemia
episddica, de curta duracdo. O estudo metabdlico realizado em hipoglicemia
e apds prova de sobrecarga foi normal. O estudo hormonal efectuado simulta-
neamente revelou niveis baixos de T4L, IGF-1, DHEA-S e hGH. A ecografia
abdominal objectivou ligeira hepatomegalia, com textura grosseira e ecoge-
nicidade marcada, sugestiva de infiltracdo celular anémala. A RMN cerebral
demonstrou neurohipdfise ectdpica, com interrup¢do da haste hipofisdria e
adenohipdfise vestigial; pavimento selar integro. Orientada para consulta de
Endocrinologia Pedidtrica com terapéutica hormonal de substituicdo. Na
abordagem inicial da crianca com convulsdo é fundamental a avaliacdo do
nivel glicémico que, associado ao registo simultaneo do equilibrio dcido-base
e corpos cetdénicos e fundamentado com o exame fisico, permite orienta¢do
etioldgica. Tanto quanto sabemos a associacdo desta malformacdo hipofisdria
com hipoplasia unilateral do cerebelo e heterotopias subependimarias nio foi
ainda descrita.

Palavras-chave: Hipoglicemia, convulsdo, pan-hipopituitarismo, hip6fise,
hipoplasia unilateral do cerebelo.

PO243- Orbitopatia de Graves. Um caso clinico

Américo Gongalves', Edite Gongalves', Ana Maia', Vitor Leal’, Irene Car-
valho', Jodo Luis Barreira' 1-Servico de Pediatria, UAG da Mulher e Crianga,
2-Servico de Oftalmologia UAG, Cirurgia H.S Jodo, E.P.E, Porto.

Introducdo: A doenca de Graves, processo autoimune com producdo de
auto-anticorpos estimuladores dos receptores da TSH, € a causa mais fre-
quente de hipertiroidismo. Mais frequente no sexo feminino e na 3" e 4* dé-
cadas de vida, € rara na crianca, particularmente abaixo dos dez anos de ida-
de. Nesta faixa etdria, apenas 10% dos doentes apresentam orbitopatia de
Graves, cuja expressdo clinica é geralmente menos grave que no adulto. E
descrito o caso clinico de uma crianga do sexo masculino de oito anos, refe-
renciada pelo médico assistente por emagrecimento e elevacdo das
transaminases hepdticas com perda ponderal de 5 kg nos tltimos nove meses,
apesar do aumento do apetite. Referia ainda hipersudorese nocturna, diarreia,
tremor, alteracdo de comportamento, com agitagdo, diminui¢do do rendi-
mento escolar e aparente diminui¢do da acuidade visual. O exame objectivo
revelou proptose assimétrica, mais acentuada a esquerda, com retrac¢@o
palpebral bilateral e olhar fixo, compativel com orbitopatia de Graves classe
1, de acordo com o sistema da American Thyroid Association. Apresentava
ainda discreto aumento difuso da tiréide, sem ndédulos palpdveis (bécio grau
1). Sem adenomegalias ou hepatoesplenomegalia. A ecografia cervical mos-
trou um aumento marcado das dimensdes da glandula tiréide, contornos
lobulados e ecoestrutura algo heterogénea, com bandas fibréticas e aspecto
“pseudo-nodular”. Analiticamente, os valores séricos de tiroxina estavam
aumentados (3,62 ng/dL) e a TSH estava suprimida (0,00 UI/mL). Os anti-
corpos antitireoideus, anti-tireoglobulina (>500 Ul/mL) e anti-peroxidase
(>1300 UI/mL) eram positivos. A positividade dos anticorpos anti-receptores
da TSH (>40 UI/L) confirmou o diagndstico. O tratamento foi iniciado com
tiamazol. A doenca de Graves com orbitopatia, em idades precoces, € rara.



Uma histdria clinica completa e um exame objectivo cuidadoso sao funda-
mentais para um diagndstico precoce.

Palavras-chave: Hipertiroidismo, doenga de Graves, orbitopatia.

PO244- Controlo metabdlico e velocidade de crescimento: qual a relacao
em criancas/adolescentes com DM tipo 1?

M.* José Vale, Carla Meireles, Teresa Borges, Helena Cardoso. Unidade de
Endocrinologia Pedidtrica Hospital Geral de Santo Anténio, Porto.

Introducdo: Caracterizagdo das criancas/adolescentes com diagndstico de
Diabetes Mellitus tipo 1 (DM 1) seguidas na Consulta de Endocrinologia
Pedidtrica. Determinar a relacdo entre o controlo metabdlico e a velocidade
de crescimento. Material e Métodos: Estudo retrospectivo dos doentes com
DM 1 e menos de 18 anos. Os parametros avaliados foram: sexo, idade actual
e ao diagndstico, tempo de evolucdo da doenga, esquema de insulina, hemo-
globina glicosilada (HbAlc) média no dltimo ano (DCA 2000) e as
complicacdes da doenca. O percentil de velocidade de crescimento (PVC)
para a idade e sexo foi calculado nos doentes com menos de 17 anos e com o
diagnéstico hd mais de 1 ano. Resultados: Foram identificadas 65 criancas,
66% do sexo masculino, com idade média de 10,9 anos. A idade média ao
diagnéstico foi de 6,4 anos e o tempo médio de seguimento ¢ de 4,3 anos.
Cinquenta e sete porcento realizam 3 ou menos administragdes de insulina,
21% esquema de multiplas administracdes didrias (EMAD) com insulina de
ac¢do intermédia, 14% EMAD com glargina e 7% bomba infusora. A HbAlc
foi de 8,1% (min 6, max 12,6). A HbAlc foi de 7,3% em idade escolar
(n=16), 8,2% em idade pré-escolar (n=6) e de 8. 4% nos adolescentes (n=43).
Dos 26 doentes diagnosticados hd mais de 5 anos, 19 fizeram rastreio de
retinopatia (retinopatia ndo proliferativa=1) e 22 fizeram rastreio de
nefropatia (nefropatia insipiente=3). Das 32 crian¢as com menos de 17 anos
e diagnéstico hd mais de 1 ano, 13 apresentavam um PVC inferior ao P25. As
criangas que tinham um PVC superior ou igual ao P25 apresentaram um valor
HbAlc inferior ao das criangas com PVC inferior ao P25 (8,25% versus
8,53%) embora sem significado estatistico. Conclusdes: Verificamos um
predominio do sexo masculino e dos adolescentes. O melhor controlo
metabdlico foi obtido em idade escolar e o pior nos adolescentes. Neste
dltimo grupo os resultados poderdo ser justificados pelas alteracdes hor-
monais caracteristicas e pelas vicissitudes da prépria adolescéncia O PVC ¢
um indicador de qualidade nos diabéticos estando associado um crescimento
adequado a um bom controlo metabdlico, tal como foi encontrado no nosso
trabalho. Sugere-se a realiza¢@o de um estudo mais alargado.

Palavras-chave: Diabetes mellitus, controlo metabdlico, velocidade crescimento.

PO245- Mau controlo metabdlico em criancas e adolescentes com
diabetes mellitus tipo 1
Marta Joao Silva, Cintia Castro Correia, Irene Carvalho, Paulo Almeida,
Manuel Fontoura. Servico de Pediatria Unidade de Endocrinologia e
Diabetologia Pedidtrica Hospital de S@o Jodo Faculdade de Medicina da
Universidade do Porto.

Introducio: A diabetes mellitus é uma doenca crénica sendo fundamental
obter um bom controlo metabdlico para a prevencdo de complicagdes a curto
e longo prazo. Neste contexto, revela-se de maior importancia a permanente
educac@o do doente e da familia, bem como a constante motivacdo para a
aderéncia ao plano de tratamento. Material e Métodos: Estudo demogrifico
e social dos doentes seguidos na consulta de endocrinologia pedidtrica que
mantiveram, no tltimo ano, valores médios de hemoglobina glicosilada supe-
riores a 13%. Estudo retrospectivo através da avaliagdo dos processos clinicos
da consulta externa. Resultados: Foram elegiveis doze doentes num total de
256. Seis doentes pertenciam ao sexo feminino. A mediana de idade foi de 15
anos (idade minima oito e maxima de dezoito anos). Sete doentes pertenciam
ao estrato social classe média baixa (Notacdo Social das Familias Graffar
Adaptado). Sete doentes moravam numa zona rural. Dois doentes tinham um
familiar do agregado com problemas de toxicodependéncia. Trés doentes ti-
nham um familiar com diabetes tipo 1. Comorbilidade foi encontrada em sete
doentes (dois com cdries dentdrias, um com asma e dislexia/disortografia, um
com urticdria crénica, um com hemofilia A e um obeso). O tempo médio de
doenga foi de 5,5 anos (mediana 5 anos, minimo dois e médximo de treze anos).
A mediana de idade na data de diagndstico foi de 9 anos (minimo dois anos e
méaximo de quinze anos). Nenhum doente apresentava microalbumintria.
Nove doentes estavam a ser seguidos em consulta de Psicologia. Destes, qua-
tro apresentavam registos de relacdes conflituosas com um familiar préximo.
Dez doentes referiam cometer erros alimentares e nove confirmaram ndo
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tomar a dose prescrita de insulina (dois doentes nio tomavam insulina por
medo de aumentar de peso). Conclusdes: Cerca de 4,7% dos doentes seguidos
na consulta externa de endocrinologia do nosso hospital apresentaram valores
persistentemente elevados de hemoglobina glicosilada apesar do seguimento
regular e das medidas de sensibilizacdo para a doenca efectuadas. A maioria
destes doentes era adolescente, pertencia a uma classe social média baixa e
admitia ndo cumprir a dieta e terapéutica prescritas. Apesar de todos os
esforcos, a aderéncia ao plano de tratamento em criangas e adolescentes com
diabetes mellitus tipo 1 depende de factores psicossociais.

Palavras-chave: Hemoglobina glicosilada; diabetes; controlo metabélico;
factores psicossociais.

PO246- Tratamento da doenca de Graves na crianca: indicacdes para
cirurgia

R Vaz', C Magalhaes®, C Castro-Correia', T Henriques Coelho?, J Junior?, J
Correia Pinto?, J Carvalho’, M Fontoura'. 1- Servico de Pediatria Médica,
UAGMC, Hospital de Sdo Jodo EPE; 2- Servico de Pediatria Cirtrgica,
UAGMC, Hospital de Sao Jodo EPE; 3- Servico de Pediatria Centro Hos-
pitalar do Alto Ave EPE.

Introducdo: A doenca de Graves (DG) € a causa mais comum de hipertiroi-
dismo em idade pedidtrica, sendo responsdvel por mais de 90% dos casos.
Deve-se primariamente a producéo de auto-anticorpos estimulantes que se
ligam aos receptores do TSH (TRAB) das c€lulas foliculares da tiréide. O
tratamento da DG permanece controverso. As modalidades terapéuticas com-
preendem farmacos anti-tiroideus, iodo radioactivo ou cirurgia. Os autores
descrevem o caso de um adolescente de 13 anos de idade, sexo masculino,
peso e estatura no percentil 50, Tanner III, com DG com 10 anos de evolucéo.
Tratado com I-tiroxina (50 pg/dia) e propiltiouracilo (200 mg/dia) durante
dois anos, mantendo-se assintomadtico até hd alguns meses atrds, altura em
que inicia quadro de ansiedade, diarreia, hipertensdo arterial e exoftalmia
progressiva, com aumento concomitante dos titulos de TRAB e T4 livre. Por
falta de resposta ao tratamento com doses elevadas de metimazol (40 mg/dia)
e propanolol (20 mg/dia) durante 3 meses, foi proposto para tratamento cirtr-
gico, tendo efectuado tiroidectomia total electiva. Actualmente encontra-se
clinicamente bem, apresentando apenas discreta disfonia residual. A
necessidade de altas doses de farmacos anti-tiroideus pode indicar auséncia
de remissdo e necessidade de tratamento ablativo. A tiroidectomia na DG ¢
um procedimento seguro e eficaz quando executado por profissionais expe-
rientes, permitindo ndo s6 o alivio sintomdtico como, em alguns casos, a
regressdo da oftalmopatia. As indicagdes para a exérese cirurgica sdo: bocio
de grandes dimensdes com sintomas compressivos, presenga concomitante de
nédulo frio, preferéncia do doente e ndo adesdo a farmacoterapia.

Palavras-chave: Doenca de Graves, tiroidectomia, hipertiroidismo.

PO247- Ambiguidade genital. A propésito de um caso clinico
A Caldeira, N Pena, H Vieira, P Vieira, P Vieira Silva. Servico de Pediatria do
Hospital de Sdo Francisco Xavier, CHLO.

Introducdo: A Hiperplasia Congénita da Supra-Renal (HCSR) € a causa mais
comum de ambiguidade genital no recém nascido, tendo uma incidéncia de
1/10000 a 1/15000 nados vivos. O défice da 21-hidroxilase € responsdvel por
95% dos casos de HCSR, transmitindo-se de forma autossomica recessiva e
afectando ambos 0s sexos. Na sua forma classica, nos recém nascidos do sexo
feminino observam-se graus varidveis de virilizagdo e risco de desidratacdo
grave por perda de sal em 75% dos casos. Material e Métodos: Os autores
apresentam o caso clinico de um recém nascido de termo, com antecedentes
familiares e pessoais irrelevantes, observado na sala de partos por
ambiguidade genital. Os exames complementares de diagndstico efectuados
para estudo etiolégico confirmaram tratar-se de uma crianca do sexo
feminino (cariotipo 46XX e ecografia pélvica com presenca de ltero e
ovdrios), com HCSR por déficit da 21-hidroxilase (aumento da 17-hidroxi-
progesterona e ACTH), com perda de sal. Iniciou terapéutica com hidrocort-
isona associada a fludrocortisona e suplementagdo de sédio na alimentagdo
por hiponatrémia ligeira. Durante o internamento manteve-se assintomdtico e
hemodinamicamente estdvel. Embora com diagndstico e instituicdo tera-
péutica precoces, teve dois reinternamentos por desidratacdo hiponatrémica
nos primeiros dois meses de vida, devido a incumprimento da medicacéo.
Conclusdes: Os autores salientam este caso pela importancia do diagndstico
e terapéutica precoces dos casos de ambiguidade genital de modo a minimizar
as consequéncias fisicas, psicoldgicas e sociais.

Palavras-chave: Ambiguidade genital, HCSR, défice de 21-hidroxilase.
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PO248- Recém-nascidos de maes com patologia da glandula tiroideia:
experiéncia na Consulta de Endocrinologia

D Gomes, G Gama, L Oliveira, R Pina, L Lopes, G Fonseca. Unidade de
Endocrinologia Pedidtrica, Servico 2 de Pediatria do Hospital de Dona
Estefania.

Introducdo: A patologia auto-imune da tiroideia € frequente na mulher em
idade reprodutiva. O feto e o RN podem ser afectados pela passagem trans-
placentdria de anticorpos anti-tiroideus, de hormonas maternas ou de drogas
usadas para o tratamento da patologia materna. Os autores propdem-se
analisar a evolucdo clinico-laboratorial de recém-nascidos (RN) de maes com
patologia tiroideia. Material e Métodos: Estudo retrospectivo de RN de
maes com patologia tiroideia, nascidos entre Janeiro de 2006 e Maio de 2007
e seguidos em consulta de Endocrinologia Pedidtrica. Resultados: Neste
periodo, foram referenciados a consulta nove RN de maes com patologia
tiroideia. A idade média das maes foi de 31,8 anos [27 — 37 anos]. Todas elas
tinham diagndstico de patologia tiroideia anterior a gravidez, tendo-se
identificado um caso de hipertiroidismo (doenca de Graves) e oito de
hipotiroidismo (sete por tiroidite de Hashimoto). A func@o tiroideia durante a
gravidez foi normal em sete maes, cinco tendo-se apresentado com anticorpos
anti-tiroideus positivos, ndo doseados nas duas restantes. Nas maes com
alteracdes da fungdo tiroideia (hipotiroidismo), os anticorpos ndo foram
pesquisados. Todas fizeram terapéutica durante a gestagdo excepto uma que
a suspendeu no inicio da gravidez. A idade gestacional média dos RNs foi
40,7 semanas (35 semanas e 3 dias - 40 semanas e 2 dias). O peso médio ao
nascer foi 3038,8g (2486g-3900g), adequado a idade gestacional em todos
excepto num que exibiu um peso leve para a idade gestacional. O periodo
neonatal precoce decorreu sem complicagcdes em todos os RN. Na primeira
avaliag@o analitica, trés RN apresentaram alteracdes da fungdo tiroideia com-
pativel com hipotiroidismo bem como anticorpos positivos, iniciando tera-
péutica com I-tiroxina nas doses de 9.8, 2.5 e 8.0 mg/kg/dia; seis tinham fun-
¢do tiroideia normal, quatro dos quais com anticorpos anti-tiroideus. Quatro
criangas ja tiveram alta da consulta. Conclusdes: As consequéncias da pato-
logia tiroideia materna para o feto e RN podem ser graves, pelo que um
correcto rastreio das gravidas € essencial. O nimero reduzido de RN seguidos
parece sugerir que este rastreio pode ndo estar a ser eficaz. Foi necessdrio
instituir tratamento em 1:3 dos RN, o que demonstra a importincia desta
patologia.

Palavras-chave: Recém-nascido, hipertiroidismo, hipotiroidismo, gravidez,
anticorpos anti-tiroideus, I-tiroxina.

PO249- Hipertiroidismo na Consulta de Endocrinologia Pediatrica
M Jodo Borges, Cristina Camilo, Carla Pereira, Lurdes Sampaio.
Departamento da Crianca e da Familia, Servi¢o de Pediatria, HSM, Lisboa.

Introducao: O hipertiroidismo é uma patologia relativamente rara em Pedia-
tria; infrequente antes dos 5 anos, a incidéncia aumenta na puberdade, sendo
mais frequente no sexo feminino. Este trabalho teve por objectivo carac-
terizar uma populagdo pedidtrica de doentes com hipertiroidismo procurando
determinar a prevaléncia desta patologia, identificar formas de apresentacdo,
etiologia e evolugdo clinica. Material e Métodos: Foram revistos os
processos clinicos das criancas acompanhadas na Consulta de Endocrinologia
Pedidtrica do Hospital de Santa Maria com o diagnéstico de hipertiroidismo
(HT), entre 1985 e 2007. Os dados analisados incluiram dados demograficos,
apresentacdo clinica, patologia associada, etiologia, opcdes terapéuticas e
evolugdo clinica. Os resultados foram analisados segundo um método de esta-
tistica descritiva. Resultados: Foram incluidas 27 criangas, correspondendo
a 0,7% da patologia acompanhada nesta consulta. A maioria ¢ do sexo
feminino (67%). A idade média da apresentacio clinica foi de 9,2 + 4,7 anos.
6 criangas (22%) apresentavam idade inferior a 5 anos. As manifestacdes cli-
nicas mais prevalentes foram: bécio (85%), palpitacdes (56%), emagre-
cimento (52%), exoftalmia (46%), intolerancia ao calor (41%), diarreia
(41%) e hiperactividade (33%). A doenca de Graves (DG) foi a etiologia
predominante (78%), seguida da tiroidite linfocitica (18%). Verificimos 1
casos de HT congénito (4%). Foi detectada patologia associada em 4 doentes
(15%), nomeadamente S. Down e vitiligo. Em todos os doentes a terapéutica
foi médica, com anti-tiroideus de sintese (ATS). Dois doentes com DG
(9,5%) foram submetidos a terapéutica cirtirgica por refractariedade a tera-
péutica médica. 4 doentes (19%) suspenderam terapéutica durante o acom-
panhamento em consulta; a duracdo média do tratamento foi de 3,5 + 0,95
anos. Verificou-se recidiva aos 6 meses num caso (25%). Conclusées: Apesar
do HT ser uma patologia rara na idade pedidtrica, constatou-se um aumento
da sua prevaléncia nos tltimos anos (67% dos casos foram diagnosticados a
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partir de 2000). Uma percentagem significativa dos casos foi registada abaixo
dos 5 anos de idade, e foi mais prevalente no sexo feminino. A DG foi a
etiologia mais prevalente de HT (78%). A terapéutica médica foi a terapéutica
de primeira linha; apenas 2 doentes fizeram tiroidectomia (9,5%). Nenhum
doente fez iodo radioactivo.

Palavras-chave: Hipertiroidismo, doenga de Graves.

PO250- Sindrome de Silver Russell. Um caso clinico

Susana Gomes', Sonia Antunes', Ana Pinheiro', Ana Cristina Ferreira',
Fernando Ferreira’, Isabel Fernandes'. 1-Servico de Pediatria do Hospital do
Espirito Santo de Evora, EPE (Director de Servigo: Dr. Hélder Gongalves); 2-
Servigo de Pediatria do Hospital José Joaquim Fernandes, EPE (Director de
Servigo: Dr. Maurilio Gaspar).

Introducdo: A ma progressdo estaturo-ponderal ¢ um motivo frequente de
consulta em idade pedidtrica, para a qual o esclarecimento etiolégico
constitui muitas vezes um desafio. Caso clinico: Crianga do sexo feminino,
internada aos 9 meses por atraso de crescimento acentuado com dismorfia da
face e vomitos persistentes desde os 2 meses de idade. Dos antecedentes
pessoais salienta-se: gestagdo vigiada, cesariana electiva as 36 semanas por
ACIU assimétrico. Peso (1755g) e comprimento (40,5cm) ao nascer
inferiores ao p10 e perimetro cefdlico no p50. M4 progressdo estaturo-pon-
deral com macrocrocrania relativa (peso e altura <p5, perimetro cefdlico no
p50) com paragem do crescimento aos 3 meses; desenvolvimento psico-
motor adequado a idade. Vémitos frequentes desde os 2 meses de idade, com
refluxo gastro-esofdgico documentado por ecografia abdominal, sem
melhoria com medidas posturais e farmacoldgicas. Ao exame objectivo
salienta-se crianga muito emagrecida, fdcies triangular, fronte alta e
proeminente, 1dbios finos com comissuras orientadas para baixo, pavilhdes
auriculares de implantacdo baixa, sem outras dismorfias ou assimetrias. A
somatometria aos 9 meses revelou peso: 3690g (<P5), Comprimento: 55,5cm
(<p5), PC: 44 5cm (p50). Ap6s exclusdo de causas metabdlicas, gastrentero-
16gicas, renais e endocrinolégicas e perante a histdria clinica e fendtipo
sugestivos, foi colocada a hipétese diagndstica de sindrome de Silver Russell.
No estudo genético identificou-se a presenca de dissomia uniparental materna
do cromossoma 7, confirmando o diagndstico de sindrome de Silver Russell
com défice de hormona de crescimento. Faz terapéutica com hormona de
crescimento desde os 18 meses, sendo seguida na consulta de Endocrinologia
do Hospital de Dona Estefania e na consulta externa do nosso hospital. Os
autores apresentam este caso para relembrar o Sindrome de Silver Russell,
como causa rara de baixa estatura, em muitos casos com assimetria (hemi-
hipertrofia) e que se pode associar a défice de secrecdo de hormona de
crescimento.

Palavras-chave: Silver Russell; mé progressdo estaturo-ponderal; hormona
crescimento.

PO251- Hipotiroidismo Congénito
Margarida Pereira, Manuela Campos, Alice Mirante.

Introducdo: O hipotiroidismo congénito ocorre em 1:3000 recém-nascidos.
A maioria dos casos s3o esporddicos e as manifestacdes clinicas no periodo
neonatal sdo subtis ou ndo existem. O diagndstico precoce efectuado nos
primeiros dias de vida € a forma de diagnosticar e assim tratar precocemente
o défice hormonal desta patologia, com o objectivo de diminuir o risco de
sequelas a curto e longo prazo. Objectivo: Caracterizar a populagcdo com
hipotiroidismo congénito, seguida na consulta de Endocrinologia do Hospital
Pedidtrico de Coimbra (HPC). Material e Métodos: Estudo retrospectivo,
descritivo dos casos de hipotiroidismo congénito detectados pelo teste de
diagnéstico precoce. Foram avaliadas as seguintes varidveis: o ano de diag-
ndstico, a idade gestacional, o tipo de parto, o peso de nascimento, a idade do
rastreio, o valor da TSH do rastreio e a dose inicial de levotiroxina. Resul-
tados: Obtivemos um total de 72 casos entre 1988 e 2006. Eram do sexo
feminino 67%, de gravidez de termo 92% e de parto eutdcico 50%. O peso
médio de nascimento foi de 3350g, com peso minimo de 810g e maximo de
4590¢g. O rastreio foi efectuado em média aos 8.9 dias (mediana de 7 dias). O
diagnéstico foi comunicado em média aos 19 dias (mediana de 15 dias). O
valor médio da TSH do rastreio foi de 179.5 pU/ml. A idade média de inicio
do tratamento foi de 22 dias (mediana de 16 dias). O tratamento foi iniciado
com dose média de 7.5 ug/Kg/dia. Conclusdes: O diagndstico foi estabe-
lecido através do doseamento da TSH no recém nascido em média aos 8,9
dias. O tratamento consistiu na administracdo de levotiroxina, iniciado o mais
precocemente possivel na dose de 2.2 — 15.4 ug/Kg/dia, com o objectivo de



manter a T4 no limite superior do normal e a TSH inferior a 4 z2U/ml no soro.
Quanto mais precoce o inicio da terapéutica melhor o prognéstico mental do
recém nascido, sendo 22 dias de vida a média de inicio da substituicdo hor-
monal no nosso estudo. Os doentes com valores de TSH mais baixos a data
do rastreio iniciaram terapéutica mais tardiamente.

Palavras-chave: Hipotiroidismo congénito, diagndstico precoce.

PO252- Insuficiéncia renal como apresentacio de hipotiroidismo
Inés Sousa, Fernando Tapadinhas, Marisol Anselmo.

Caso clinico: D 11 anos, natural de e residente em Faro, oriunda de uma
familia pouco estruturada, tem tido seguimento médico irregular e
dificuldades escolares. Seis meses antes do internamento, inicia aumento
ponderal acentuado, acompanhado de astenia, anorexia e sonoléncia diurna.
Na véspera do internamento, refere dois episédios de vomitos e febre ndo
quantificada, motivo pelo qual recorreu & Urgéncia de Pediatria. A
observagdo, salienta-se a baixa estatura: 131 cm (<p5) e peso despropor-
cionado de 45 Kg. Verifica-se o aspecto edemaciado das pdlpebras, rosto e
edema duro dos membros inferiores. Apresenta-se sub-febril, normotensa,
com palidez muco-cutnea moderada, cabelos finos e pele seca, com altera-
¢oes troficas cutaneas nas mados e membros inferiores.Andliticamente, na
admissao: anemia normocitica normocrémica, neutrofilia relativa, PCR
elevada, Insuficiéncia renal moderada intrinseca: creatinina sérica elevada
1,8 mg/dL, azoto ureico 18 mg/dL TFG = 40 mL/mn/1,73m2, FENa+ = 3,6%
Na+ urinario 186,3, densidade urindria baixa <1.005; Rx toracico e abdo-
minal, ecografia abdominal, vesical e renal sem alteracdes; ECG sem
alteracdes. Ficou internada com os diagnésticos de anemia, insuficiéncia
renal, provdvel doenga crénica a esclarecer e infeccdo (gastro-enterite agu-
da?), no primeiro dia de internamento manteve-se sub-febril, e iniciou
diarreia. O estudo da fungdo tiroideia revelou hipotiroidismo grave: T4 livre
<0,3ng/dL; TSH 278 uU/MI Ecografia tiréideia: Glandula de dimensdes
ligeiramente diminuidas, com ecoestrutura difusamente grosseira; Cintigrafia
tiroideia: hipocaptacdo difusa do radionuclido. Ac. anti-tiroideus sugestivos
de Tiroidite de Hashimoto: Ac. anti-peroxidase tiroideia: 945 Ul/mL; Ac.
Anti-tiroglobulina: 2848 UI/mL Esfregaco de sangue periférico: anisocitose e
poiquilicitose acentuadas, Ecocardiograma: discreto derrame pericardico;
Estudo de atingimento muscular: CPK: 735 UI/L LDH: 891 Electromio-
grafia: sem alteracdes Trata-se portanto de um caso de hipotiroidismo adqui-
rido primdrio provocado por uma tiroidite de Hashimoto grave. O quadro de
mixedema foi sub-valorizada, chegando a haver atingimento multissis-
témico.Conclusdes: O hipotiroidismo € uma causa rara insuficiéncia renal
crénica. No entanto, esta ¢ totalmente reversivel pela terapéutica com
substituicdo hormonal (levotiroxina 0,125 pg/dia), pelo que o progndstico
neste caso clinico serd favordvel. Serve este caso para lembrar o interesse de
estudar a funcdo tiroideia em qualquer caso de insuficiéncia renal.

Palavras-chave: Hipotiroidismo, mixedema, insuficiéncia renal.

PO253- Hiperplasia congénita supra renal. 26 anos de seguimento em
consulta de Endocrinologia Pediatrica

Cristina Camilo, Maria Jodo Borges, Carla Pereira, M.* Lurdes Sampaio.
Unidade de Endocrinologia Pedidtrica, Departamento da Crianga e da
Familia, HSM, Lisboa.

Introducdo: A HCSR € uma doenga autossomica recessiva. A deficiéncia
enzimdtica mais frequente (95% casos) é da 21-hidroxilase (210H). Tradi-
cionalmente existem duas formas clinicas: cldssica (com perda de sal ou
virilizante simples) e ndo cldssica (tardia). A forma cldssica com perda de sal
apresenta hiperproducdo androgénica e défice de aldosterona, com mani-
festacdes clinicas graves no periodo neonatal. A forma tardia sintomdtica ndo
apresenta virilizacdo prenatal e os sintomas iniciam-se em épocas variaveis,
podendo resultar em puberdade precoce, amenorreia, hirsutismo, acne e
infertilidade. A terapéutica de substituicdo € feita com glicocorticoides,
associando-se mineralocorticoides nas formas perdedoras de sal. Neste
estudo pretendeu-se caracterizar a populac@o de criancas com HCSR segui-
das na consulta. Material e Métodos: Estudo retrospectivo dos processos
clinicos de criangas com o diagndstico de HCSR (Abril/1981 a Abril/2007).
Foram analisados dados demograficos, estatura dos progenitores, sintoma-
tologia e alteragdes analiticas iniciais, forma de HCSR, estudo molecular,
terapéutica efectuada, evolug@o clinica, somatometria final. Resultados:
Durante os 26 anos do estudo foram observadas 51 criangas. Das 32 criangas
com forma cldssica (17 do sexo masculino) 65,6% tinham perda de sal,
fazendo terapéutica com hidrocortisona e fludrocortisona. Das 19 criangas
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com forma tardia (85% sexo feminino) 14 iniciaram hidrocortisona. Até a
data, 14 doentes foram acompanhados até a idade adulta tendo sido analisada
a estatura final alcancada. Perderam-se durante o seguimento 16 casos até ao
momento. Conclusdes: Apesar da forma cldssica ser muito menos frequente,
com 1:5.000 a 1:15.000 nascimentos na maioria das populacdes caucasianas
(para 1 a 2% da populac@o em geral na forma tardia), ¢ mais facilmente diag-
nosticada pela sintomatologia precoce. Os resultados encontrados estdo de
acordo com literatura, confirmando o maior nimero de doentes com a forma
classica seguidos na consulta. Um indice de suspei¢do elevado e um diagnés-
tico precoce permitem reduzir ndo s a mortalidade (nas formas mais graves),
mas também a morbilidade associada, nomeadamente no crescimento e, nas
raparigas, problemas de fertilidade e sexualidade na idade adulta.

Palavras-chave: HCSR, 210H, revisio, crescimento.

,

Area - Gastrenterologia e Nutri¢do

PO254- Crianca com queixas articulares

Vera Caracol', Irina Didenko®, Cristina Figueiredo’, Isabel Raminhos®, Lufs
Caturra’, José Freixo‘. 1- Interna do Internato Complementar de Pediatria,
Servico de Pediatria; 2- Interna do Internato Complementar de
Imunoalergologia, Servico de Pediatria; 3- Assistente Hospitalar de Pediatria,
Servigo de Pediatria; 4- Director do Servigo de Pediatria. Centro Hospitalar
de Setiibal, EPE, Hospital Sao Bernardo.

Caso clinico: Adolescente do sexo masculino, de 14 anos de idade,
caucasiana, que inicia quadro clinico de artralgias dos joelhos e cotovelos,
com 4 meses de evolu¢do com repercussdo funcional. Cerca de 2 meses
depois inicia diarreia sanguinolenta 3-4 dejeccdes/dia, emagrecimento pro-
gressivo, nduseas, vomitos alimentares esporddicos, anorexia e dor abdo-
minal difusa de agravamento nocturno. Sem histéria de traumatismo,
imunizagdo recente ou infec¢do. Antecedentes familiares de lupus. No exame
objectivo a entrada salientava-se: emagrecimento acentuado e palidez
cutanea. Apresentava edema, calor e rubor do joelho esquerdo com dificul-
dade na mobilizagdo activa e passiva, pelo que foi observado pelo colega de
Ortopedia que excluiu artrite séptica. Exames complementares mais
relevantes: coproculturas com pesquisa de Campilobacter, Yersinia enteroc-
olitica, Salmonella, Shigella, Staphylococcus aureus negativas; serologias
para EBV, CMV, HCV, HBV, Chlamidia trachomatis e Mycoplasma
negativas; TASO 3360 U/ml; electroforese das proteinas: proteinas totais 8,3
g/dl (Gama 26,9%); VS de 82 mm/h; doseamento de Imunoglobulinas: IgG
1980 mg/dl; Factor Reumatdide neg., ANA neg., ANCA neg; Ac ASCA IgG
neg., IgA pos.; prova de Mantoux neg. A ecografia abdominal ndo revelou
alteracdes; a TAC abdomino-pélvica sugeria eventuais dreas de estenose
intestinal. A colonoscopia mostrou “mucosa fridvel, hiperemiada, com eros-
des de forma descontinua”. O exame anatomo-patolégico confirmou doenca
inflamatdria intestinal em fase activa. Iniciou prednisolona e messalazina
com resposta rdpida a terap&utica e melhoria clinica marcada. Posteriormente
ocorreram vdrias recaidas nas tentativas de desmame. Conclusoes: Este caso
clinico lembra-nos que as artralgias, tdo frequentes na crianga, podem ser a
primeira manifestacdo de doenca sistémica grave. No caso deste adolescente
a caminhada diagndstica demorou cinco meses.

Palavras-chave: Artrite, diarreia, doenga inflamatdria intestinal.

PO255- Caracterizacio de factores sociais e antecedentes alimentares e
nutricionais em criancas internadas num Servico de Pediatria

Susana Soares', M* Céu Espinheira', Ana Valente', Armando Teixeira-Pinto?,
Antoénio Guerra'” 1-Unidade de Nutri¢@o, Servigo de Pediatria Médica, UAG-
MC, Hospital de S. Jodo, Porto; 2-Servico de Bioestatistica e Informatica
Médica, Faculdade de Medicina da Universidade do Porto; 3-Servigo de
Pediatria, Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.

Introducio: O estado nutricional infantil € um indicador de satide e bem-estar
individual e populacional. Entre os seus determinantes incluem-se factores
pessoais (designadamente alimentares), bem como factores familiares
(principalmente maternos) e sociais. Objectivos: Caracterizacio de factores
alimentares e nutricionais, familiares e sociais em criancas internadas e sua
influéncia sobre o estado nutricional. Populacio e Métodos: Foram incluidas
criancas internadas no Servigo de Pediatria Médica durante o ano de 2006 de
acordo com protocolo previamente estabelecido. Foram critérios de exclusdo:
idade inferior a 1 més, sindromes polimalformativos e cromossomopatias,
erros inatos do metabolismo, doentes em alimentagdo parenteral total ou par-
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cial, alteracdo do estado de hidratagdo e instabilidade clinica. Todas as criangas
foram avaliadas segundo protocolo que recolheu dados relativos a
antecedentes pessoais e familiares, incluindo os antecedentes alimentares no
primeiro ano de vida, a apreciacdo do estado nutricional materno e histdria
social (Graffar) e os dados somadticos reportados ao nascimento e avaliados na
admissdo hospitalar [peso, comprimento/estatura, indice de massa corporal
(IMQ)]. Foi efectuado tratamento estatistico descritivo e comparativo, bem
como de regressdo logistica procurando avaliar marcadores preditivos de risco
nutricional. Resultados: Foram avaliadas 532 criangas (50,47% sexo
masculino), com mediana de idade de 2 anos e 6 meses (quartil inferior 7
meses; quartil superior 5 anos e 11 meses). No que respeita aos antecedentes
das criangas internadas, 91,10% eram nados de termo e 92,48% adequados a
idade gestacional. Registaram-se 7,93% de recém-nascidos de baixo peso e
4,25% de peso superior a 4000g. Foi iniciado aleitamento materno em 86,72%
das criancas. A prevaléncia inicial de aleitamento materno exclusivo foi de
80,93% diminuindo para 42,41% e 7,78% respectivamente aos 3 e 6 meses. A
diversificacdo alimentar foi iniciada antes dos 4 meses em 1048% das
criangas. Das criancas nascidas com peso inferior a 2500g, 2,3% apresentavam
obesidade a data de internamento hospitalar por oposi¢do a 34,8% das que
nasceram peso superior a 4000g. O peso ao nascer de 2500 a 4000g conduziu
a um odds ratio de 0,23 (IC 0,09 — 0,59) de ocorréncia posterior de obesidade.
Registou-se uma associagio significativa entre o IMC materno e o das criancas
(r 0,209; p<0,01). Conclusdes: Os hébitos alimentares registados no primeiro
ano de vida estdo longe das recomendagdes actuais da Organizacido Mundial de
Saudde, particularmente no tocante ao aleitamento materno, sendo muito
reduzida a percentagem de criangas com aleitamento materno exclusivo aos 4-
6 meses. Embora o estado de nutri¢do dependa de muiltiplos pardmetros, no
presente trabalho, das varidveis avaliadas, o peso ao nascer revelou-se o factor
mais preditivo do estado de nutricdo futuro, o que enfatiza a enorme
importancia de um adequado estado nutricional e de satide da gestante.

Palavras-chave: Avaliacdo nutricional, peso ao nascimento, aleitamento materno.

PO256- Doenca deliaca. Casuistica do CHVNGaia
M Cordeiro, F Balona, M Ferreira, C Costa. Servico de Pediatria do CHVNGaia.

Introducdo: A doenca deliaca (DC) € uma doenga auto-imune, associada a
exposicdo ao gliiten, ocorrendo em individuos geneticamente predispostos. A
sua prevaléncia na populacdo mundial € estimada em 0,5 a 2%. O diagnéstico
deve ser pensado na presenca de sinais e sintomas sugestivos ou através de
rastreio em grupos de risco. A clinica pode ser muito variada, desde o quadro
habitual de um sindrome de malabsor¢do, a manifestacdes hematoldgicas,
dermatoldgicas, musculo-esqueléticas, neuropsiquidtricas, entre outras. A
dieta isenta em gliten é mandatéria. Objectivo: Caracterizar os doentes
celfacos seguidos na consulta de gastrenterologia pedidtrica do CHVNGaia.
Material e Métodos: Andlise retrospectiva dos processos dos doentes com o
diagnéstico de DC. Recolha de dados referentes a sexo, idade e manifestagdes
clinicas a data do diagndstico, adesdo a terapéutica e evolugdo clinica e ana-
litica. Resultados: Dos casos estudados (22), 50% (11) eram do sexo femi-
nino, 50% (11) foram referenciados entre os 12 e os 24 meses de idade. A
sintomatologia predominante foi do foro gastrointestinal: diarreia (10), ma
evolucdo ponderal (9), vémitos (5), distensdo abdominal (5) e anorexia (5);
47% (9/19) dos casos apresentava sintomatologia com duragd@o inferior ou
igual a 4 meses. Quarenta e um por cento (9) foram referenciados através da
consulta externa, 23% (5) pelo pediatra assistente, sendo os restantes prove-
nientes do servigo de urgéncia ou internamento. Duas criangas eram portado-
ras de diabetes mellitus tipo 1 e uma de sindrome de Down. Cem por cento
dos doentes foram submetidos a bidpsia, que revelou estadio 3 da classifica-
¢do de Marsh em 86% (19). Seis meses apds o inicio da dieta sem gliten,
79% (11/14) dos doentes ficaram assintomaticos. Conclusoes: Tendo em
conta a densidade populacional de VNGaia e a prevaléncia estimada da DC
parece-nos que esta estd subdiagnosticada na nossa populagdo. Por este moti-
vo, ¢ importante um conhecimento das diferentes formas de apresentacdo,
para além do quadro tipico, para que o diagndstico seja feito atempadamente,
de forma a evitar evolu¢des prolongadas e complica¢des futuras.

Palavra-chave: Celiaca.

PO257- Avaliacido epidemiolégica da doenca celiaca na Consulta de
Gastroenterologia

S Fernandes', S Soares?, T Coelho®, S Pissarra', E Trindade', ] Amil Dias'. 1-
Servigo de Pediatria Hospital de S. Jodo, Porto; 2-Servigo de Pediatria Hos-
pital Guimardes; 3-Servico de Cirurgia Pedidtrica Hospital S. Jodo, Porto.
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Introducdo: A doenca celiaca € uma enteropatia crénica frequente, depen-
dente do gliten, que ocorre em individuos geneticamente predispostos. Pode
apresentar-se com clinica diversa, sendo a sintomatologia digestiva nos
primeiros anos de vida a sua mais frequente forma de apresentacdo. Ao longo
dos tdltimos anos tem-se assistido ao aumento do nimero de diagndsticos de
doenga celiaca, correspondendo a melhor reconhecimento da doenca gragas a
maior indice de suspeicdo clinica e disponibilidade de marcadores serol6-
gicos sensiveis e especificos. Objectivos: Caracterizar populacio de doentes
com doenca celiaca. Avaliar o perfil de apresentacdo da doenca celfaca ao
longo dos tltimos anos com o intuito de determinar a eventual emergéncia de
formas de apresentacdo mais tardia ou atipica e seu contributo para a
epidemiologia da doenga. Material e Métodos: Foram analisados os registos
clinicos de 122 criangas com doenga celiaca diagnosticada entre Julho de
1993 e Dezembro de 2006. Obtiveram-se dados referentes a sexo, idade de
diagnéstico, sintomas na apresentacdo, cumprimento da dieta, idade actual,
complicag¢des no seguimento e doencas associadas. Resultados: Observou-se
ligeiro predominio do sexo feminino (59%). A idade média de diagndstico foi
2,6 anos, com uma mediana de 1 (8 meses — 16 anos). Registou-se um
aumento do nimero anual de diagnésticos ao longo do periodo estudado, com
pico nos anos 2001 e 2002 (anos em que ocorreram 25% do total dos
diagnésticos). A idade média de diagndstico ao longo dos anos aumentou (1
A em 1993; 3.77 A em 2006), apesar dos sintomas digestivos (86%) perma-
necerem a mais frequente forma de apresentac@o nos vérios anos estudados.
Conclusdes: O niimero de casos identificados revela aumento em compa-
ragdo com estudos do nosso servico em 1998. Apesar do aumento sustentado
no nimero anual de diagndsticos e idade a data de apresentacdo de doenga
celfaca constatado na nossa amostra de doentes, ndo registamos mudanca no
padrdo de apresentacdo da mesma. A maior disponibilidade de marcadores
serolégicos associada a mais elevado indice de suspeicdo para as formas de
apresentacdo cldssicas, poderdo ter contribuido para o aumento de diagnés-
ticos e justificar o diagndstico mais tardio. O conhecimento de prevaléncia da
ordem de 1:200 justifica que a doenca seja considerada também noutros
contextos sintomatolégicos, nomeadamente extra-digestivos.

Palavras-chave: Doenca celiaca, diarreia, rastreio.

PO258- Litiase biliar na infancia, uma patologia sub-diagnosticada
M Carvalho, A Trindade. Servi¢o de Pediatria, Centro Hospitalar de Trds-os-
Montes e Alto Douro, EPE.

Introducdo: A litiase biliar pode surgir em qualquer idade, no entanto é
pouco frequente em criancas sauddveis. Existem vdrias doencas ou factores
de risco associados a litfase, no entanto a maioria € idiopdtica. Os cdlculos
podem ser pigmentados ou de colesterol e manifestam-se por dor abdominal
e ictericia. O diagndéstico € ecogréfico. e a vigilancia o mais adequado. O
tratamento cirtirgico pode ser considerado sempre que hd sintomas ou com-
plicagdes. Caso clinico: Menina de 6 anos, com antecedentes de inter-
namento no periodo neonatal por asfixia e sépsis sem isolamento de gérmen,
que € reinternada aos 19 meses por pielonefrite aguda. Durante o seguimento
posterior em consulta foi detectada litfase vesicular multipla. Fez tratamento
conservador com 4cido ursodesoxicélico durante um ano. Manteve cdlculos
e queixas intermitentes de dor abdominal inespecifica pelo que vai ser
submetida a colecistectomia. Conclusdes: Em conclusdo a litiase biliar ¢ uma
patologia rara na crianga, no entanto o aumento exponencial de criancas com
obesidade e o facil acesso a ecografia abdominal podem contribuir para
aumentar o diagndstico desta situac@o clinica. Na auséncia de complica¢des
e sintomatologia a atitude expectante ¢ a mais indicada, uma vez que a
resolucdo espontanea pode surgir e os tratamentos ndo cirtrgicos disponiveis
tém pouca eficdcia e taxas altas de recidiva.

Palavras-chave: Litiase biliar, dor abdominal, ecografia, vigilancia.

PO259- Doenca celiaca e prolapso rectal. Coincidéncia ou consequéncia?
Joana Rios', Cristiana Ribeiro', Sandrina Martins', Isabel Martinho', Fer-
nando Pereira’. 1- Centro Hospitalar Alto Minho, EPE; 2- Hospital Central de
Criancas Maria Pia, Porto.

Introducdo: A doenca celiaca consiste numa intolerancia permanente ao
gliten, em individuos geneticamente predispostos, que cursa com uma atrofia
severa da mucosa do intestino delgado superior. As caracteristicas clinicas
diferem consideravelmente em funcdo da idade de apresenta¢do, mantendo-
se a doenga, numa elevada percentagem de casos, clinicamente silenciosa. O
tratamento consiste em supressdo do gliten dieta. Caso clinico: Crianga do
sexo feminino, actualmente com 3 anos de idade, sauddvel até Agosto de



2006, altura em que inicia um quadro de dejeccoes diarreicas, 3 a 4 episédios
didrios, sem sangue e sem muco com durac@o superior a um més. Ao exame
objectivo apresentava aspecto emagrecido e ar triste, verificando-se a pre-
senca de prolapso rectal exuberante. Sem outras alteracdes relevantes. Anali-
ticamente apresentava anemia hipocrémica e microcitica e ALT ligeiramente
elevada. Realizou teste de suor que se revelou negativo. Na sequéncia do
estudo de md evolugdo ponderal verificou-se a presenca de anticorpos anti-
transglutaminase positivos. Efectuou biopsia duodenal observando-se
mucosa com marcada redu¢do ou mesmo desaparecimento das vilosidades,
manutencdo das criptas e intenso infiltrado inflamatério do cérion. Iniciou
dieta sem gliten sendo de realcar o desaparecimento do prolapso rectal com
posterior reaparecimento coincidindo com um periodo de ma adesdo tera-
péutica. Permanecendo a divida tratar-se de uma coincidéncia ou consequén-
cia, os autores realcam a particularidade de apresenta¢do de doenca celiaca
com prolapso rectal. Conscientes da necessidade de um seguimento mais pro-
longado para se poderem tirar algumas conclusdes, ndo deixa de ser interes-
sante ter-se verificado o tdo pronto desaparecimento do prolapso rectal com
o inicio da dieta sem gliten.

Palavras-chave: Celiaca.

PO260- Caras palidas e esclerdticas ictéricas: nem sempre nem nunca
Sindrome de Gilbert...

Manuela Costa Alves, Henedina Antunes. Servigo de Pediatria, Hospital de S.
Marcos, Braga.

Introducio: A anemia hemolitica auto-imune (AHAI) ¢ uma doenca rela-
tivamente rara na crian¢a, com uma incidéncia estimada anual, na populacdo em
geral, de 1 para 80000 pessoas. A forma mais comum de anemia hemolitica na
infancia é aquela que envolve auto-anticorpos quentes, sendo a maioria dos
casos idiopatica ou secunddria a uma infeccao virica prévia. Caso clinico: FBA,
sexo masculino, com 6 anos de idade; e, JRF, sexo feminino, com 8 anos de
idade foram referenciados a consulta de Gastroenterologia Pedidtrica por
suspeita de sindrome de Gilbert. O FBA quinze dias antes da consulta referiu
otalgia, medicado com amoxicilina+dcido clavulanico. Apresentava-se com
palidez cuténea, ictericia das escleréticas, bago palpavel 2cm abaixo do rebordo
costal (arc), sem hepatomegalia. Analiticamente, anemia macrocitica normo-
cromica (Hgb=79g/dL); reticulécitos de 4,7%; esfregaco sanguineo com
anisocitose, esferécitos e policromatofilia; bilirrubina total (BT)=2,6mg/dL,
com 043mg/dL de bilirrubina directa (BD); e, teste de Coombs fortemente
positivo. Iniciou prednisolona 2,5mg/kg/dia e ao 20° dia de corticoterapia ja nao
apresentava anemia (Hgb=123g/dL). A JRF cerca de trés semanas antes da
consulta iniciou um quadro compativel com infec¢do respiratoria alta de
provavel etiologia virica associada a astenia progressiva. Foi negado ingestdo de
farmacos. Apresentava-se com palidez cutanea, ictericia das escleréticas, bago
palpdvel 10,5cm arc, sem hepatomegalia. Analiticamente, anemia normocré-
mica e normocitica (Hgb=9,2g/dL), reticuldcitos de 2,2% e BT de 4,32mg/dL
com 0,51 mg/dL de BD. Esfregaco sanguineo revelou esferdcitos e o teste de
Coombs directo fracamente positiva. Esteve 8 dias em atitude expectante, mas
por agravamento da anemia iniciou prednisolona Img/kg/dia. Ao 23° dia de
corticoterapia, mantinha ictericia das escleréticas e baco palpdvel 2cm arc. Ana-
liticamente, Hgb=132g/dL, reticulécitos de 1%, teste de Coombs negativo, mas
com manuten¢do de hiperbilirrubunémia (BT=4,32mg/dL; BD=0,65mg/dL).
Foi pedido mutacdo da sindrome de Gilbert que revelou heterozigotia da inser-
¢do (TA)7. Sindrome de Gilbert com AAI. A forma idiopética da AHAI por
anticorpos quentes tem geralmente uma apresentacdo aguda. Dependendo do
grau de hemdlise e, dado que muitos casos apresentam remissdo espontanea,
poder-se-4 dizer que se trata de uma patologia subdiagnosticada. A sindrome de
Gilbert ¢ um diagndstico clinico, mas para o colocar ndo podem estar presentes
outros sintomas, nomeadamente astenia ou palidez.

Palavras-chave: Sindrome de Gilbert, anemia, bilirrubina indirecta.

PO261- Doenca de Crohn: Um desafio no diagnéstico
Joana Freitas, Hernani Brito, Licia Gomes, Teresa Borges, Margarida
Guedes. Servico de Pediatria, Hospital Geral de Santo Anténio, Porto.

Introducio: A doenca de Crohn € uma doenca inflamatdria intestinal crénica
idiopdtica que pode atingir qualquer regido do tracto gastrointestinal. A
apresentacdo clinica € varidvel, conforme a regido do tracto gastrointestinal
envolvida, o grau de inflamacéo e a presenca de complicacdes. As manifesta-
¢oes extraintestinais sdo comuns. Atinge particularmente as articulacdes, a
pele, o olho e as vias biliares, podendo surgir mesmo antes da sintomatologia
intestinal. Esta situa¢do € particularmente comum nas criangas e adoles-
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centes, onde nem sempre € fdcil fazer o seu diagndstico, como se ilustra
nestes dois casos clinicos. Casos clinicos: 1° caso: Adolescente de 15 anos,
com antecedentes de refluxo vesico-uretral e nefrectomia a direita. Foi
internado no Hospital Geral de Santo Anténio (HGSA) com quadro de
abdémen agudo, tendo sido submetido a laparotomia exploradora de urgéncia
por suspeita de apendicite aguda. Constatou-se, no entanto, a presenca de
perfuracdo intestinal na regido ileo-cecal, tendo efectuado uma ileocolec-
tomia segmentar, com ileostomia. O estudo imunoldgico realizado mostrou
ANA negativo, ANCA negativo e ASCA IgA e IgM positivos, sugestivo de
Doenca de Crohn, posteriormente confirmada pelo exame histoldgico da pega
cirdrgica. 2° caso: Adolescente de 14 anos, com antecedentes de asma
persistente e rinite alérgica. Apresentava desde os 13 anos quadro de
poliartrite, interpretado como Artrite Idiopdtica Juvenil (ANA negativo),
tendo sido medicado com naproxeno e metotrexato e orientado para Fisio-
terapia no ambulatério. Houve melhoria clinica evidente, estando assinto-
matico desde Janeiro/07, mantendo terapéutica com metotrexato. Surgiu,
entretanto diarreia crénica, associada a emagrecimento e dor peri-umbilical.
A colonoscopia foi compativel com uma ileocolite de Crohn. O estudo
imunolégico revelou ANCA negativo e ASCA IgA e IgM positivos.
Conclusodes: O diagndstico da doenca de Crohn exige frequentemente um
alto indice de suspeicdo, dado a apresentacdo ser muitas vezes atipica.
Importa também recordar que nem sempre o atingimento articular ¢ uma
espondiloartropatia, e se ndo ha outras manifestacdes associadas o quadro é
muitas vezes interpretado como artrite idiopatica juvenil, como ocorreu no 2°
caso descrito, e s6 a evoluc@o permite o diagndstico.

Palavras-chave: Adolescentes, doenca de Crohn.

PO262- Tratamento de obesidade com baldo intragastrico em idade
pediatrica

Nuno Ferreira', Manuela Alves', José Soares?, Henedina Antunes'. 1-Consulta
de Gastrenterologia, Hepatologia e Nutricdo Pedidtrica, Hospital Sdo Marcos,
Braga; 2-Servico de Gastrenterologia, Hospital Geral Santo Anténio, Porto.

Introducdo: A indica¢do de tratamento com baldo intragdstrico (BIG) em
idade pedidtrica é a de Indice de Massa Corporal (IMC)>40 ou IMC>35 com
co-morbilidade e que cumpriram pelo menos 6 meses de tratamento médico
adequado. Material e Métodos: Proposto a colocacdo de BIG durante 6
meses por obesidade com os critérios jd referidos. Resultados: Seguidos 590
doentes, mediana de idade 10 anos (minimo:3;maximo:17 anos). Colocados
3 baldes intragdstricos. CASO 1 Adolescente do sexo masculino, seguido na
consulta desde os 12 anos. Na 1" consulta, IMC 35 4. Proposto aos 17 anos:
IMC 44,6, co-morbilidade - hipertensdo arterial, sinais indirectos de esteato-
hepatite e insulino-resisténcia. Medicado com Lisinopril. Metformina com
melhoria da insulino-resisténcia mas sem diminui¢do do IMC. Apds 21 meses
do pedido, colocado BIG aos 19 anos com IMC 46,7. Aos 3 meses, com BIG,
IMC 40,3 e aos 6 meses 36.8. Retirou BIG 9 meses depois. Perda de 28,6 Kg.
CASO 2 Adolescente, sexo feminino seguida em consulta desde os 15 anos.
Na 1? consulta, IMC 37,0. Sindrome de ovdrio poliquistico medicada com
metformina. Proposto aos 17 anos e colocado, 7 meses depois, BIG por IMC:
40.,5. Aos 3 meses, com BIG, apresentava IMC 36,1. Retirou BIG 6 meses
depois. Perda de 18 Kg. CASO 3 Adolescente, sexo feminino seguida em
consulta desde os 10 anos. Na 1? consulta, IMC 26,3. Proposta aos 16 anos,
IMC 38,1 e co-morbilidade - sinais indirectos de esteato-hepatite e insulino-
resisténcia. Medicada com metformina apresentou melhoria da insulino-
resistencia mas ndo da obesidade. Colocado BIG, 5 meses depois, IMC 38 4.
Aos 5 meses com BIG, IMC 35.9. Retirou BIG aos 8 meses. Um més apds a
retirada IMC 35,8. Perda ponderal de 8 kg. Sem registro de complica¢des na
colocacdo do BIG ou tempo de permanéncia deste. Conclusdes: O baldo
intragdstrico € um dispositivo de utilizacdo tempordria, com menor risco do
que a cirurgia, Util como método na terapéutica da obesidade, mas que deverd
ser ponderado caso a caso. A avaliacdo a longo prazo determinard se ¢ uma
abordagem licita em doentes seleccionados ou se se deve reservar para o pré-
operatdrio de banda géstrica, e neste caso, com menos utilidade na Pediatria.

Palavras-chave: Baldo intragdstrico, adolescentes, obesidade, insulino-
resisténcia, esteato-hepatite.

PO263- Obstipacio crénica: Uma apresentacao atipica

Ema Leal', Isabel Afonso?, Maria do Carmo Pinto'. 1-Unidade de
Adolescentes, Servigo 1 de Pediatria (Director: Dr. Gongalo Cordeiro Ferrei-
ra); 2-Unidade de Gastrenterologia, Servigo 2 de Pediatria, Hospital de Dona
Estefania, Lisboa.
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Introducdo: A sintomatologia que conduz uma crianga ao Servico de
Urgéncia (SU) pode ser a ponta do iceberg de uma patologia com a qual, a
partida, o sintoma ndo teria relagdo. Quando existem queixas que fazem parte
do dia a dia do doente, tende a ocorrer uma desvalorizagdo das mesmas pelo
proprio, apesar das graves repercussoes fisicas, psiquicas e sociais que
acarretam. Caso Clinico: Adolescente, sexo feminino, 14 anos, recorreu ao
SU por febre alta com 4 dias de evolucio e diminui¢do do apetite. Ao exame
fisico destacavam-se mau estado geral, baixo peso (IMC 15,6), palidez da
pele e mucosas; a palpagdo abdominal revelou uma massa dura e indolor nos
quadrantes inferiores. Analiticamente apresentava pardmetros sugestivos de
infeccdo e andlise sumadria de urina compativel com infec¢do urindria. A
ecografia abdominal revelou volumoso fecaloma estendendo-se do epigastro
ao hipogastro, condicionando moldagem vesical e hidronefrose a esquerda,
que provavelmente estaria implicado na infec¢do urindria. Quando investiga-
dos os antecedentes pessoais, constatou-se a existéncia de obstipagdo crénica
grave desde o primeiro ano de vida, jd investigada em Consulta de Gastren-
terologia com exclusdo de causa organica, e a qual ndo comparecia hd 2 anos.
Apresentava ainda enurese nocturna e encoprese com repercussao psicol6-
gica e social. Seis meses antes deste episédio fora submetida a remocédo de
fecaloma gigante sob anestesia geral. Ficou internada para tratamento far-
macoldgico da infec¢@o urindria (Escherichia coli na urocultura) e da obsti-
pacdo com polietilenoglicol, lactulose e parafina liquida. Houve norma-
lizacdo do transito intestinal e desaparecimento da hidronefrose. Actualmente
mantém seguimento multidisciplinar em consultas de Gastrenterologia,
Adolescentes e Psicologia com melhoria da obstipacdo, auséncia de enurese
e encoprese. Do ponto de vista social, houve melhoria do rendimento escolar
e construgdo de relagdes de amizade, consequéncias do aumento da auto-esti-
ma. Conclusio: A obstipacdo ¢ uma patologia frequente mas provavelmente
subvalorizada pelos clinicos, doentes e familia, com consequéncias fisicas,
psiquicas e sociais potencialmente graves. E importante que estes doentes
mantenham um seguimento regular para avaliacdo da sua evolugio, de modo
a obter a compliance necessaria para um tratamento bem sucedido.

Palavras-chave: Obstipacdo crénica, infec¢do urindria.

PO264- Ictericia colestatica litiasica num lactente

Andreia Mascarenhas', Anténio Bessa Almeida', Cristina Borges®, Inés P¢’,
Gongalo Cordeiro Ferreira'. 1- Pediatria Médica, Servigo 1; 2- Servico de
Cirurgia Pedidtrica; 3- Unidade de Gastrenterologia, Servico 2. Hospital
Dona Estefania, Lisboa.

Introducio: A litiase biliar, considerada uma patologia do adulto, tem vindo
a ganhar importancia na idade pedidtrica. Na infancia, a etiologia idiopatica
¢ a predominante e a hemolise a causa secunddria mais frequente. Em 75%,
os cdlculos biliares sdo de pigmento, sendo grande parte ricos em
bilirrubinato de célcio (pigmento preto). A passagem de um célculo para a via
biliar principal, condicionando processo obstrutivo, obriga a remocdo do
mesmo. A colangiopancreatografia retrégada endoscépica (CPRE) € a
terapéutica de eleicdo, recorrendo-se a terapéutica cirdrgica sempre que esta
nao é possivel. Caso clinico: Lactente de 8 meses de idade, sem antecedentes
familiares e pessoais relevantes, internado por ictericia, fezes acdlicas e
coldria com seis semanas de evolugdo. A observacio bom estado geral,
ictericia generalizada e hepatomegalia indolor. Analiticamente bilirrubina to-
tal 12,63mg/dl e directa 9,04mg/dl, yGT 2229U/L, fostatase alcalina 619U/L,
AST 176U/L, ALT 59U/L, colesterol total 837mg/dl e triglicéridos 260mg/dl.
Radiografia do abdomem - cdlculo radiopaco na drea hepdtica e ecografia -
ectasia das vias biliares intra e extra hepdticas, com imagem sugestiva de
litfase na via biliar principal. Na colangiorressonancia - ectasia das vias bilia-
res extra-hepdticas e obstru¢cdo mecanica do colédoco por rolhdo orgéanico.
Instituiu-se terapéutica com acido ursodesoxicélico. Foi excluida hemdlise.
Por impossibilidade de realizar CPRE, fez extraccdo cirtrgica do cdlculo. A
bidpsia hepdtica mostrava colestase extra-hepdtica de evolucdo arrastada. O
cdlculo era de pigmento preto (sais cdlcicos de bilirrubina, fosfato e
carbonato de cdlcio). Apés cirurgia, observou-se melhoria clinica, analitica e
ecogréfica, tendo alta orientado para as consultas de Cirurgia e Gastrente-
rologia Pedidtrica. Posteriormente houve normalizag¢do das provas hepdticas
e a ecografia hepato-biliar ndo apresenta alteracdes. Actualmente encontra-se
assintomatico. Comentarios: Num lactente com colestase e obstrugdo da via
biliar é¢ importante um diagndstico atempado de forma a evitar complicacoes
(infec¢@o, cirrose biliar secunddria). A idade do doente ndo permitiu CPRE
por impossibilidade técnica, pelo que se recorreu a terapéutica cirtirgica.

Palavras-chave: Ictericia colestdtica; colestase extra-hepdtica; litfase biliar.
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PO265- Importancia do diagnéstico precoce na tirosinemia tipo I

Ana Reis', Esmeralda Rodrigues', Susana Soares', Carla Vasconcelos',
Eunice Trindade', Laura Vilarinho?, Jorge Amil Dias', Elisa Leao Teles'. 1-
Unidades de Doengas Metabdlicas e Gastrenterologia, UAGMC, HSJ, EPE,
Porto; 2-Instituto de Genética Médica, Porto.

Introducio: A tirosinemia tipo I € uma doenga autossémica recessiva cau-
sada pela deficiéncia da fumaril-acetoacetato-hidrolase, uma enzima terminal
no metabolismo da tirosina. A sua prevaléncia estimada é de 1/100 000.
O diagndstico €, geralmente, feito no primeiro ano de vida e as mani-
festacdes clinicas incluem insuficiéncia hepdtica, vomitos, diarreia e massa
abdominal, sendo a evolu¢do dramdtica. A terapéutica com NTBC veio
introduzir uma melhor perspectiva na evolucdo, embora dependente das
lesoes estabelecidas. Caso clinico: Apresenta-se um caso de tirosinemia
tipo I nascido em Dezembro de 2005 cujo diagnéstico foi confirmado em
periodo assintomdtico, apds ter sido referenciado através do rastreio piloto
de Diagndstico Precoce. Ap6s confirmagdo do diagnéstico aos 15 dias de
vida, sem indicadores de comprometimento hepdtico e sem alteracdes ao
exame objectivo, foi instituida dieta hipoproteica e tratamento com NTBC.
A evolucdo tem sido muito favordvel, ndo apresentando sinais de doenga
aos 18 meses de idade. A maior dificuldade encontra-se no contexto social
e na sensibilizacdo para o cumprimento da dieta e da terapéutica. Os autores
apresentam, ainda, uma breve revisdo dos doentes com tirosinemia
diagnosticados no H. S. Jodo (n=7) antes da introdu¢do da doenga no
Programa Nacional de Diagndstico Precoce em 2006. A tirosinemia tipo I,
é uma doenga grave cujo progndstico depende da precocidade do
diagndstico e da instituicdo do tratamento. A monitoriza¢gdo continuada
destes novos doentes diagnosticados precocemente e tratados em fase assin-
tomadtica, com o seguimento a longo prazo trard uma provdvel reformulagao
do progndstico.

Palavras-chave: Diagnéstico Precoce, tirosinemia, insuficiéncia hepética.

PO266- Sindrome de Gilbert: apresentacio clinica pouco comum
Cristina Camilo', Pedro Garcia', Ana Fernandes', Isabel Afonso?, Elizabete
Gongalves'. 1-Servigo de Pediatria, H. Nossa Sr* Rosdrio, EPE, Barreiro; 2-
Unidade de Gastrenterologia Pedidtrica, H. Dona Estefania, Lisboa.

Introducdo: O sindrome de Gilbert é uma patologia congénita, mais
frequente no sexo masculino, que cursa com aumento da concentragdo de
bilirrubina ndo conjugada, por défice enzimatico parcial com diminui¢do da
actividade da uridina difosfato glucuronosil transferase 1 (UGT1). A clinica
é variada e frequentemente a ictericia € precipitada por infec¢des, jejum
prolongado, ingestdo de farmacos ou bebidas alcodlicas. O diagndstico é
muitas vezes de exclusdo, constatando-se apenas elevagdo ligeira da bilirru-
bina total e bilirrubina ndo conjugada. O estudo molecular das muta¢des do
gene UGT1A1 confirma o diagnéstico. O tratamento € sintomdtico, vigiando
possiveis efeitos secunddrios de farmacos metabolizados pelo figado. O
progndstico ¢ excelente, sem compromisso da fungio hepatica. Caso clinico:
Adolescente de 14 anos, com antecedentes maternos de litiase biliar, sem
antecedentes pessoais relevantes, internada 14-15/08/06 por vomitos
incoerciveis em contexto de gastroenterite aguda. Apds a alta manteve ndu-
seas, vomitos, dor abdominal e perda de peso. A investigacdo etiolégica em
ambulatério revelou microlitiase biliar mantendo ligeiro aumento da
bilirrubina ndo conjugada. Reinternada 15 dias depois por ictericia, vémitos
incoerciveis, dor abdominal intensa e perda ponderal importante.
Analiticamente apresentava bilirrubina total e indirecta aumentadas,
velocidade de sedimentacdo elevada, funcdo hepdtica conservada, sem
leucocitose, proteina C reactiva negativa, sem evidéncia de hemdlise, serolo-
gias virais negativas. A ecografia abdominal e colangio-RM efectuadas mos-
traram lamas biliares. A endoscopia digestiva alta revelou gastrite cronica do
antro com pesquisa de Helicobacter pylori positiva. O estudo molecular
identificou vdrias mutagdes no gene UGTIAI associadas ao Sindrome de
Gilbert. Actualmente mantém seguimento em consulta de Gastrenterologia
Pedidtrica. Conclusdes: Apesar da sintomatologia inicial sugestiva, com
ictericia ligeira e subida da bilirrubina ndo conjugada apds intercorréncia
infecciosa, a evolucéo arrastada com clinica muito exuberante levou a neces-
sidade de internamento e investigac@o etioldgica mais alargada e prolongada.
Este caso clinico € elucidativo da necessidade de apoio e boa articulagdo entre
uma unidade especializada de um Hospital Pedidtrico Central e um servico de
Pediatria Geral de um Hospital Distrital.

Palavras-chave: Sindrome, Gilbert, ictericia, litiase, gastrite.



PO267- Doenca de Crohn numa crianca com trissomia 21

Liliana Pereira', Marisa Carvalho', Ana Margarida Costa', Cristina Candido',
Laura Carvalho?. 1-Servico de Pediatria do CHVRPR; 2- Servico de Gastren-
terologia do CHVRPR.

Introdugio: A doenca de Crohn é uma patologia inflamatdria crénica mediada
imunologicamente que pode atingir qualquer por¢do do tubo digestivo. Tem
uma distribui¢@o etdria bimodal, situando-se o 1° pico entre os 15 e 25 anos. A
corticoterapia ¢ uma das terapéuticas preconizadas, no entanto, uma percenta-
gem de doentes acaba por desenvolver cortico-resisténcia ou cortico-depen-
déncia tornando necessario o recurso a outras terapias. Caso Clinico: Crianca
de 7 anos, sexo feminino, com trissomia 21, internada por apresentar fezes
escuras, diarreia, dor abdominal e rectorragias com evolugdo de 15 dias. Ao exa-
me fisico revelou fissura anal com mucosa hiperemiada e fridvel. Do estudo
analitico efectuado destaca-se um aumento da velocidade de sedimentagdo e da
proteina C reactiva. As coproculturas e a pesquisa viruldgica nas fezes foram
negativas. Realizou endoscopia digestiva alta que foi normal. A rectossigmoi-
doscopia demonstrou uma proctite pelo que foi medicada com metronidazol.
Por persisténcia das queixas € re-internada para realizacdo de endoscopia diges-
tiva baixa. Ao exame objectivo apresentava multiplas fissuras anais. Analitica-
mente mantinha aumento da VS e da PCR com discreta hipoalbuminemia. A
colonoscopia mostrou *“ multiplas fissuras anais e varias lesdes aftosas da muco-
sa”. A bidpsia revelou *“ uma mucosa com intensa actividade inflamatéria com
presenca de granulomas ndo caseosos”. Feito o diagndstico de doenga de Crohn,
iniciou corticoterapia. Dada a cortico-dependéncia demonstrada durante a
evolugdo clinica, recorreu-se a terapia imunomoduladora com azatioprina, sem
resposta, pelo que foi introduzido o infliximab. Conclusdes: Este caso torna-se
particular pela idade de apresentagdo e por tratar-se duma crianga com sindrome
de Down que dificulta a interpretacdo da clinica bem como a optimizacdo da
terapéutica, podendo em parte justificar a cortico-dependéncia.

Palavras-chave: Doenca inflamatéria intestinal; Crohn; corticoterapia; infliximab.

PO268- Acalasia na infancia: por tras dos sintomas respiratorios...

S Sousa', R Sousa’, S Pissarra', I Azevedo®, J Estévao-Costa’, Ana Fragoso®,
M Campos’, JA Dias', ETrindade'. 1-Unidade de Gastroenterologia Pedidtri-
ca; 2-Servigo de Pediatria Médica; 3-Servigo de Cirurgia Pedidtrica; UAG-
MC, Hospital S. Jodo, Porto.

Introducdo: A acalasia ¢ uma doenca primdria da motilidade esofdgica, de
etiologia desconhecida, rara em idade pedidtrica. A incidéncia anual é de
1/100000, ocorrendo sintomas antes dos 15 anos de idade em menos de 5% dos
casos. A apresentacdo clinica varia com a idade, sendo a disfagia a queixa mais
comum nas criangas mais velhas e os sintomas respiratérios mais frequentes no
grupo etdrio abaixo dos seis anos. Caso clinico: Adolescente de 13 anos
proveniente de um meio socioecondémico desfavorecido, com histéria de tosse
persistente desde os oito anos de idade. Referéncia ao aparecimento de disfagia
na mesma altura, com agravamento progressivo nos tltimos meses. Na sequén-
cia da investigacdo das queixas respiratdrias persistentes foi realizada TAC
tordcica que mostrou dilatagdo acentuada do eséfago, para além de miiltiplas
bronquiectasias no lobo inferior esquerdo. O transito esofdgico contrastado
confirmou a existéncia de dilatagdo esofdgica e imagem tipica em bico de 14pis
pelo que foi enviado a Consulta de Gastrenterologia Pedidtrica com a suspeita
de acalasia. Apresentava ao exame fisico ar doente, aspecto emagrecido, palidez
cutanea e hipocratismo digital. A endoscopia digestiva alta permitiu excluir
outras causas de doenca esofdgica obstrutiva. Foi internado electivamente para
melhoria das condi¢des respiratdrias, apds o que foi realizada miotomia de
Heller modificada por via laparoscépica. Cerca de 1 ano apds a cirurgia
mantém-se assintomdtico do ponto de vista digestivo e controlado dos sintomas
respiratérios, tendo ocorrido redug@o acentuada do calibre esofdgico. A disfagia
em idade pedidtrica € um sintoma que ndo deve ser ignorado, sobretudo se
associado a outros sintomas e sinais. A sua valorizacdo e investigacio atempada
teriam permitido, no caso do nosso doente, correcgdo cirtirgica mais precoce,
evitando o aparecimento de sequelas pulmonares graves.

Palavras-chave: Acalasia, bronquiectasias, disfagia.
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P0269- Sindrome de Swachman-Diamond: a propésito de um caso clinico
Sérgia Soares', fris Maia?, Maria José Dinis', Marika Antunes?, Rosa LimaZ,
Silva Pereira', José Barbot®. 1-Centro Hospitalar P6voa do Varzim / Vila do
Conde; 2-Hospital Criangas Maria Pia, Porto.

Acta Pediatr Port 2007:38(5):599

Introducao: A sindrome de Swachman-Diamond é uma entidade clinica rara,
de hereditariedade autossémica recessiva e grande heterogeneidade de
manifestacdes clinicas. Apresenta-se, habitualmente, durante o primeiro ano
de vida ou na primeira infancia e caracteriza-se fundamentalmente pela
associacdo de insuficiéncia pancredtica exdcrina e disfunc¢do da medula 6ssea
(sobretudo neutropenia). Outras alteracdes que apoiam o diagndstico sdo as
anomalias esqueléticas, hepatomegalia, hipertransaminemia, baixa estatura e
susceptibilidade a infecgdes. Este cardcter multissistémico da doenca
associado a variabilidade das suas manifestagdes pode dificultar o diagnds-
tico. Caso clinico: Menina, actualmente com oito anos de idade, em que aos
doze meses de vida foram detectadas alteracdes hematoldgicas (neutropenia
e trombocitopenia intermitentes, associadas a macrocitose) e hipertransami-
nemia persistente. Clinicamente a sua evolugéo caracterizou-se por infeccdes
e diarreias frequentes, intolerancia as gorduras e desaceleracdo estatural a
partir dos cinco anos de idade. A documentagdo de insuficiéncia pancredtica
exdcrina (doseamento baixo de elastase fecal e ecoestrutura anémala do
parénquima pancredtico) veio estabelecer o diagndstico, entretanto
confirmado através do estudo molecular. Presentemente faz terapéutica com
enzimas pancredticas, sendo o seu seguimento dirigido no sentido da detec-
¢do precoce das complica¢des da doenca. Chama-se a ateng@o para a necessi-
dade de melhorar a acuidade diagnostica deste sindrome no sentido de atem-
padamente tomar as medidas terapéuticas e profilcticas que se impoem.

Palavras-chave: Sindrome de Swachman-Diamond, neutropenia, insuficién-
cia pancredtica exdcrina, hipertransaminemia.

PO270- Claudicacio da marcha e leucemia linfoblastica aguda. Caso
clinico

Cristina Freitas', Cristina Alves?, Ana Paula Ornelas®, Maria Joao Teixeira®,
Graga Andrade’, Ana Paula Coelho’, Maria José Ribeiro’. 1-Servi¢o de
Pediatria, Hospital Central do Funchal; 2-Unidade de Ortopedia Infantil, Ser-
vigo de Ortopedia, Hospital Central do Funchal; 3-Unidade de Hemato-
Oncologia Pedidtrica, Hospital Central do Funchal; 4-Servi¢o de Patologia
Clinica, Hospital Central do Funchal; 5-Servi¢o de Pediatria, Instituto Portu-
gués de Oncologia, Centro de Lisboa.

Introdugdo: A claudicacio da marcha na idade pedistrica ¢ frequente. E
essencial, o diagnéstico diferencial entre situacdes benignas como a sinovite
transitéria da anca e outras situagdes mais graves como o trauma, a infec¢@o
ou a patologia oncoldgica. Caso clinico: Crianga do sexo feminino, 3 anos,
que recorreu ao Servigo de Urgéncia por claudicacdo da marcha, coxalgia
esquerda e febre com 24 horas de evolucdo. O exame clinico evidenciava dor
e limitacdo da mobilidade ipsilateral. O estudo analitico revelou VS de 74mm
e PCR 57,Img/l. O RX da Bacia era normal. Foi internada no Servigo de
Ortopedia, com trac¢do cutinea, medicada com antibioterapia endovenosa.
Teve alta, apds 9 dias de internamento com melhoria clinica e laboratorial. As
hemoculturas foram negativas. Teve indicagdo para manter a antibioterapia,
por mais 3 semanas e regressar ao Servico de Urgéncia se febre ou coxalgia.
Um més depois, foi reavaliada em Consulta de Ortopedia Infantil. Observou-
se palidez e petéquias por todo o corpo, de aparecimento progressivo na
semana precedente, com astenia e periodos de claudicacdo. Enviada a Urgén-
cia de Pediatria, onde se observaram adenopatias cervicais, axilares e ingui-
nais e hepatoesplenomegdlia. O hemograma revelou 128400 leucécitos, com
78% de linfécitos (70% blastos), Hemoglobina de 5,8 g/dL e 19 000 plaque-
tas. Internada no Servico de Pediatria com a hipétese diagnéstica de Leuce-
mia Linfobldstica Aguda (LLA). A fenotipagem do sangue periférico eviden-
ciou LLA fenétipo B. No 2° dia de internamento foi transferida para o Insti-
tuto Portugués de Oncologia — Lisboa, para confirmacdo diagnéstica e tera-
péutica. Iniciou terapéutica segundo o protocolo DFCI 200-01 — Grupo de
Alto Risco. O mielograma no final da indu¢do mostrou remissdao completa.
Voltou para a drea de residéncia apés 2 ciclos de intensificacdo. Actualmente
encontra-se em fase de tratamento. Discussao e Conclusao: O presente caso
serve para evidenciar que o Ortopedista pode ser o primeiro Médico a obser-
var uma crian¢a com Leucemia Aguda, ja que € possivel que as manifestagdes
esqueléticas sejam os sinais e sintomas da sua apresentacdo. As
consequéncias de falhar ou atrasar o diagnéstico sdo nefastas, pelo que aquele
deve ser equacionado ante qualquer crianca com dor musculoesquelética ndo
explicada e acompanhada de sintomatologia constitucional.

Palavras-chave: Dor articular, claudicacdo da marcha, Leucemia Linfo-
blastica Aguda.
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PO271- Sindrome de Evans em crianca com sindrome de DiGeorge
Carla Meireles', Marta Rios?, Felisbela Rocha?, Margarida Guedes?, Jilia
Vasconcelos?, Margarida Amil?, Luis Vale?, Esmeralda Cleto?. 1-Centro Hos-
pitalar Alto Ave, Guimaraes; 2-Hospital Geral de Santo Anténio, Porto.

Introducdo: Os autores apresentam o caso duma crianga com sindrome de
DiGeorge que apresentou manifestacdes clinicas de auto imunidade na sua
evolucdo. Caso clinico: Crianca com 5 anos, sexo masculino, raca cau-
casiana, filho de pais jovens ndo consanguineos, com o diagndstico sindrome
de DiGeorge. Seguido em consulta de Hematologia desde os 3 anos por PTI
imune crénica com prova de Coombs directa positiva, sem anemia. Dos 3 aos
5 anos internamentos por agudizacdo da PTI com boa resposta as imuno-
globulinas. Em Outubro de 2006 por prostagdo, palidez e pico febril de
38,5°, recorre ao S.U realiza hemograma com Hb: 4,5¢g/dl tendo efectuado
transfusdo de glébulos rubros e € transferido para HGSA (12 horas apés) Na
admissdo neste hospital apresentava-se hemodinamicamente instdvel
(FC.128 bat/min, TA) Resultados: Teve alta ao D17 assintomdtico com
Hb:10g/dl, PLQ166000, reticuldcitos 13,7%. Actualmente com 6 meses, apos
este diagndstico de sindrome de Evans, mantém-se medicado com predni-
solona 0,3 mg/kg em dias alternados. Conclusdes: A sindrome de Evans
caracteriza-se por presenca de PTI imune e anemia hemolitica imune que
pode surgir simultdnea ou sequencialmente como neste caso clinico. E uma
patologia rara na infancia. As recidivas podem ter um curso fatal por com-
plicagdes agudas (hemdlise e trombocitopenia). A sindrome de DiGeorge é
mais frequentemente reconhecido pelas manifestagdes de imunodeficéncia
grave a moderada, o que ndo se verifica nesta crianca em que os fendmenos
de auto imunidade estdo presentes com citopenias (PTI e AHI- sindrome de
Evans).

Palavras-chave: Sindrome de Evans, sindrome de DiGeorge, citopenias,
prova de Coombs.

PO272- Anemia carencial. A propésito de um caso clinico
A Costa, M Fonte, C Candido, A Pereira, N Miguel, F Dias. Servico Pediatria,
CHTMAD.

Introdugdo: A deficiéncia de ferro é um problema frequente. E, de facto, a
causa mais comum de anemia carencial na crianca em todo o mundo. A
introducdo de leite de vaca no primeiro ano de vida e a alimentacdo quase
exclusiva a base de produtos lacteos sdo factores predisponentes para o
desenvolvimento de anemia. Caso clinico: Crianga de 3 anos, sexo mas-
culino, raca caucasiana que recorreu ao Servico de Urgéncia por palidez.
Terceiro filho de pais alcodlicos, ndo consanguineos, de estrato social baixo.
Gravidez de termo, com somatometria adequada a idade gestacional.
Evolugdo estaturoponderal adequada. Na histdria alimentar hd a referir que a
crianga era alimentada, praticamente, s6 com “leite ¢ pao com manteiga”. O
exame fisico, para além de palidez acentuada e taquicardia, ndo revelava
outras altera¢cdes nomeadamente esplenomegalia. O hemograma revelou uma
hemoglobina de 3,7g/dL, com microcitose e hipocromia, com valor absoluto
de 0,04x106 uL reticuldcitos, ferro sérico total de 4ug/dL, uma ferritina 0,9
ng/dL, TIBC 447 ug/dL e saturacdo de transferrina de 0,8%. Foram excluidas
outras etiologias de ferropenia. A gravidade do quadro clinico levou a
necessidade de transfusdo de glébulos rubros. Resultados: A promocgao de
préticas alimentares e estilos de vida sauddveis sdo importantes na prevengao
da anemia carencial.

Palavras-chave: Anemia, carencia, ferropenia.

PO273- Doenca cerebrovascular e drepanocitose

Vanda Bexiga', Sara Santos’, Susana Correia’, Anabela Ferrdo’, Anabela
Morais®. 1-Hospital Sao Bernardo, Setiibal; 2-Hospital Caldas Rainha; 3-
Hospital Santa Maria, Lisboa.

Introduciio: A drepanocitose estd associada a elevado risco de doenca
cerebrovascular nos primeiros anos de infancia. A estenose gradual da artéria
carotidea interna e da artéria cerebral média, desenvolve-se num periodo de
anos, causando doenga cerebrovascular em 11% das criancas entre os 2 e 16
anos. O ecodoppler transcraniano permite o estudo do fluxo sanguineo nos
vasos intracranianos, sendo a melhor forma de prevencdo deste tipo de
patologia. Deverd ser realizado a partir dos 24 meses de idade, com uma
periodicidade de 6-12 meses. Os resultados sdo classificados em normal,
borderline ou anormal, baseando-se na velocidade de fluxo de especificos
segmentos arteriais. Objectivos: Detectar alteracdes no ecodoppler trans-
craniano e estabelecer o risco aumentado de doenca cerebrovascular.
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Material e Métodos: Estudo retrospectivo de andlise de processos clinicos
com diagnéstico de drepanocitose,com alteragio no ecodoppler transcraniano
e carotideo. Foi avaliado sexo, idade de diagndstico, haplotipo, coexisténcia
de alfa-talassemia, clinica, sinais de hemdlise cronica, terapéutica efectuada,
exames complementares, valores de ecodoppler, clinica de AVC e alteracdes
neurocognitivas. Resultados: Num total de 57 criancas com diagndstico de
drepanocitose, encontraram-se 16 casos com alteracdes nos valores de
ecodoppler transcraniano. A idade média de realizagdo do exame foi os 10
anos (minimo 5 anos e maxima de 18), com periodicidade média de repeticao
de 1,7 anos. Nenhum doente apresentou clinica de AVC. Conclusdes: A
informacgdo obtida com a realizagdo do ecodoppler transcraniano, pode ser
usada como guia na prevencdo de doenca cerebrovascular, mas deve ser
cuidadosamente correleccionada com as circunstincias clinicas de cada
individuo.

Palavras-chave: Drepanocitose. AVC, ecodoppler.

PO274- Anemia megaloblastica. Um caso clinico

Marta Contreiras', Filipa Vieira', Concei¢do Santos’, Fernando Durdes’. 1-
Interna de Pediatria, Servico de Pediatria; 2-Assistente Graduada de
Pediatria; 3-Chefe de Servigo de Pediatria; Servico de Pediatria do HSFX
(Director de Servigo: Dr. José Carlos Guimardes), Centro Hospitalar de
Lisboa Ocidental.

Introducdo: A anemia megalobldstica € uma patologia rara na infancia. As
causas mais frequentes de défice de cobalamina num lactente, sdo o défice no
aporte, os distirbios da absor¢do (enterite, intestino curto, crescimento
bacteriano excessivo), o défice de factor intrinseco congénito ou alteragdes
no seu receptor intestinal especifico, o défice de proteina transportadora,
transcobalamina II e perturbagdes do metabolismo intracelular da cobalamina
com produgdo deficiente dos seus metabolismos activos: acetilcobalamina e
adenosilcobalamina. De entre as causas de aporte deficiente a mais frequente
¢é o aleitamento materno exclusivo, sendo as maes vegetarianas. Caso clinico:
Lactente, de 7 meses, sexo feminino, de raca negra e etnia cigana. Gravidez
ndo vigiada, parto distécico por ventosa e periodo neonatal sem intercor-
réncias. Aleitamento materno exclusivo, tentativa de diversificacdo alimentar
aos 6 meses, sem sucesso. Graffar adaptado IV. Conclusées: A instituicdo
precoce da terapéutica resultou numa resolucdo completa do quadro sem
sequelas.

Palavras-chave: Anemia megalobldstica, cobalamina, pancitopenia, mielo-
grama, anticorpo anti-neutréfilo.

PO275- Neutropenia benigna crénica da infancia. Um caso clinico
Rita Monteiro, Marta Conteiras, Gorete Vale, Maria Jodo Leiria. Servico de
Pediatria, HSFX, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental.

Introducdo: A neutropénia benigna crénica da infiancia (NBCI) € a
neutropénia cronica mais comum da infancia. A existéncia de anticorpos IgG
contra antigénios especificos dos neutréfilos (NA1 e NA2) provoca a
destruicio dos neutréfilos na circulagio. E mais comum no sexo feminino
(3:2) sendo a idade média de diagnéstico entre os 8-12 meses, incidéncia de
1/100000/ano. A durag@o da neutropénia € cerca de 20 meses durante os quais
sdo frequentes as infeccdes limitadas e pouco graves. E muitas vezes um
achado fortuito durante uma intercorréncia febril. O nimero de leucdcitos
estd diminuido ou normal com neutrdfilos inferiores a 1000/p L (muitas vezes
< 500/uL). O diagnéstico € feito pela identificacdo de anticorpos anti-neu-
tréfilos (Anti-NA1 e NA2). A terapéutica baseia-se no tratamento das
infec¢des intercorrentes. O progndstico € excelente com recuperacio
virtualmente de todos os doentes até aos 5 anos. Caso clinico: Crianca do
sexo feminino, 15 M, raga caucasiana, internada por febre, diarreia e recusa
alimentar. Gravidez vigiada, sifilis tratada no 1° trimestre, re-infec¢ao no 3°
trimestre. Parto de termo eutdcico sem complicacdes. Internamento no
periodo neonatal por VDRL 1/2 e TPHA 1/1280 (penicilina 14 dias). Durante
o 1°ano de vida, dois episddios de OMA e dois de infec¢do urindria, com boa
resposta a terapéutica antibidtica. Resultados: Cinco dias antes da data de
internamento surge febre a que se associa dois dias mais tarde dejec¢des
diarreicas amareladas fétidas. No dia do internamento por agravamento da
febre e recusa alimentar recorre ao SU. Exame objectivo, irritabilidade,
mucosas pastosas sem outras alteracoes. Das andlises destaca-se, GV
4.360.000p1, Hb 11.,4g/dl, GB 3.500u1; 4%N (140), plaquetas 261.000, PCR
1,79 mg/dl. A crianga foi internada com a hipétese diagndstica de neutropenia
aguda febril e GEA. Iniciou antibioterapia com piperacilina e tazobactan.
Durante o internamento foi possivel ter acesso a andlises realizadas no 1° ano



de vida da crianga que mostraram tratar-se de uma situagio crénica (6M-GB
5.400u1, 0%N (0); 7TM-GB 8.900u1, 2%N (178); 8M-GB 8.000x1 1%N (80);
11M-GB 9.300u1; 2%N (186)). Conclusdes: O mielograma foi normal. O
doseamento de anticorpos anti-neutréfilos foi positivo, confirmando o
diagnéstico de NBCIL.

Palavras-chave: Neutréfilo, neutropenia crénica, anticorpo anti-neutréfilo.

PO276- Eritroblastopenia transitéria da infancia — caso clinico

C. Magalhades', T. Prazeres', D. Coelho', F. Ferreira’, A. Fernandes' 1-Centro
Hospitalar do Alto Ave, EPE, Guimaraes, Servigo de Pediatria 2-Hospital de
Sdo Jodo, Porto, Servico de Hematologia Clinica

Introducdo: A Eritroblastopenia Transitéria da Infancia (ETI) é uma forma
de hipoplasia/aplasia eritrocitdria adquirida. Traduz-se por anemia grave e
autolimitada que atinge criangas previamente sauddveis, entre os seis meses
e os trés anos de idade. A etiologia ¢ desconhecida e, na maioria dos casos,
existe recuperagio completa em um ou dois meses. Caso clinico: Crianca de
trinta meses, sexo masculino, previamente sauddvel, trazida ao servico de
urgéncia por palidez marcada. Apresentava astenia, anorexia e adinamia, com
dois meses de evolucdo. Nesse periodo, por quadros sucessivos de diarreia
aguda, amigdalite aguda e infec¢do respiratéria baixa, foi medicado sucessi-
vamente com cotrimoxazol, azitromicina, antitissico ndo especificado, cefi-
xime, cetirizina e ibuprofeno. Ao exame objectivo era evidente palidez muco-
cutanea, estando hemodinamicamente estdvel e sem sopros audiveis. O
hemograma mostrou uma anemia grave (hemoglobina 4.6 g/dl, hematdcrito
de 13.6%), VCM (72 fL) e HCM (24.3 pg) no limite inferior da normalidade,
com caracteristicas hipoproliferativas, com indice de producdo de
reticuldcitos (IPR) de 0.6 ¢ RDW normal. A contagem de leucdcitos foi
normal e a de plaquetas estava aumentada. A cinética do ferro mostrou-se
normal e as provas de antiglobulina directa e indirecta foram negativas.
presentava serologias negativas para Parvovirus B19, virus da Hepatite A, B
e C, virus da imunodeficiéncia humana (HIV1 e 2), Citomegalovirus e Virus
Epstein-Barr. No primeiro dia de internamento efectuou transfusdo de gl6-
bulos vermelhos (10 ml/kg) iniciando posteriormente suplemento de dcido
félico e tratamento de infec¢@o respiratdria baixa com claritromicina (14
dias). A evolugdo foi favordvel, tendo alta ao quinto dia de internamento com
valores de hemoglobina de 10.2 g/dl, reticulocitose (IPR 3.23) ¢ RDW
21.3%. A boa evolucdo clinica e a histéria tipica de ETI motivou a ndo rea-
lizagdo de medulograma. Dois meses apds o internamento apresentava-se
assintomdtico, clinicamente bem, com hemograma normal. O diagnéstico de
ETI deve ter em conta outras causas de aplasia eritroide potencialmente
graves, que apresentam diferentes caracteristicas na anamnese, exame objec-
tivo e exames auxiliares de diagndstico. A sua confirmagdo advém do seu
caractér transitdrio e evolucdo favordvel. Trata-se de uma patologia rara, mas
que corresponde a causa mais comum de aplasia eritroide adquirida na
crianga. Tem um progndstico excelente.

Palavras-chave: Aplasia eritrocitdria pura, adquirida, anemia, crianga.

PO277 - Tumor de Wilms extra-renal: uma entidade rara...

C Neto, A Teles, A Ferreira, A Pinto, M Afonso, R Henrique, N Estevinho, M
Bom Sucesso. Servigo de Pediatria, Servi¢o de Cirurgia Pedidtrica e Servico
de Anatomia Patolégica IPOPorto FG.

Introducéo: O tumor de Wilms ou nefroblastoma € o tumor renal maligno
mais comum na criancga. A localiza¢do extra-renal € uma raridade, com ape-
nas cerca de 100 casos descritos na literatura. Na grande maioria dos casos
estd localizado no retroperitoneu, sendo menos frequentes outras locali-
zagOes, como ltero, testiculo, canal inguinal, pele ou mesmo térax. A sua
raridade suscita ddvidas diagndsticas, como aconteceu no presente caso
clinico. O estadiamento, estratégias terapéuticas e factores de progndstico
baseiam-se nas mesmas directrizes do tumor de Wilms intra-renal. Caso
clinico: Crianca do sexo masculino, 4 anos de idade, previamente sauddvel,
transferida para o IPOPFG, por volumosa massa ocupando o hipogastro e
fossa ilfaca direita que condicionava dor no hipogastro, distria e dificuldade
na marcha. Os exames imagiolégicos revelaram uma massa medindo 98 x 67
x 98 mm localizada na escavag@o pélvica mediana, superior a bexiga, com a
qual contactava, ndo parecendo haver relacdo com os rins. Os restantes
estudos complementares, nomeadamente marcadores tumorais (o-fetopro-
teina, B-HCG), catecolaminas urindrias, cintilogama dsseo, TAC térax,
mielograma e biopsia de medula éssea foram normais. O exame histolégico
da biopsia cirtrgica, concluiu tratar-se de um nefroblastoma, pelo que iniciou
tratamento quimioterapico pré operatério com actinomicina D e vincristina,
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segundo protocolo da SIOP para Tumor de Wilms. Posteriormente foi sub-
metido a ressec¢iio tumoral. O exame histolégico confirmou o diagndstico de
nefroblastoma extra-renal, com padrdo misto sem anaplasia e com evidéncia
de tumor residual na margem cirdrgica. Foi classificado no estadio III, padrao
histoldgico de risco intermédio, segundo a classificacdo da SIOP. Prossegue
tratamento, de acordo com o referido protocolo. Conclusdes: O tumor de
Wilms extra-renal € uma entidade extremamente rara, com comportamento
em tudo semelhante ao tumor de Wilms, mas sem envolvimento renal. E de
salientar a importancia da cirurgia no diagndstico e estadiamento correctos.

Palavras-chave: Tumor wilms extrarrenal, crianca, nefroblastoma.

PO278 - Infeccio por Scedosporium apiospermum em crianca com Leu-
cemia Mieloide Aguda — Caso clinico

Neto C., Lopes AR., Silva I., Costa V., Oliva T., Estevinho N., Norton L.
Servigo de Pediatria e de Cirurgia Pedidtrica — IPO FG.

Introducdo: As infecgdes flingicas constituem uma das principais causas de
mortalidade e morbilidade em doentes imunodeprimidos e a sua taxa de
incidéncia tem vindo a aumentar de forma considerdvel. O Scedosporium
apiospermum € um fungo emergente que causa infec¢des sistémicas graves e
altamente resistentes ao tratamento, em doentes imunodeprimidos. A taxa de
mortalidade € elevada e o tratamento requer a utilizacdo dos novos azois ou
associacoes de anti-fingicos e repetidos desbridamentos cirudrgicos. Caso
clinico: Crianca sexo feminino, 5 anos idade, diagnéstico LAM, M2 (FAB),
t (8;21). Tratada segundo protocolo ELAM 02. Durante a fase de aplasia apds
quimioterapia de inducdo, detectada lesdo nodular na regido supraciliar,
tumefac¢do dolorosa submandibular a direita com exsudado de coloragdo
nacarada na arcada dentdria inferior e febre elevada. Instituida terapéutica
antibidtica de largo espectro e, as 72 horas, por persisténcia de febre, anfote-
ricina B. Verificou-se agravamento do quadro clinico, aparecimento de nédu-
los pulmonares e hepatoesplénicos e o exame microbiolégico do exsudado
identificou Scedosporium spp., pelo que a medicacdo antiflingica foi alterada.
Realizou PET: “muiltiplos focos de hiperfixagdo, muito provavelmente rela-
cionados com infec¢do flingica”. Submetida a exérese cirtirgica dos nédulos
subcutaneos e musculares. O exame cultural identificou Scedosporium apios-
permum, sensivel ao voriconazol .e resistente a anfotericina B. Os exames
imagioldgicos realizados cerca de 9 meses apds o inicio da sintomatologia
mostraram melhoria das imagens sugestivas de infecc¢do flingica. Actual-
mente, em fase de manutencdo com interleucina II mensal e com terapéutica
fingica tripla e desbridamento de novas lesdes. Conclusdes: Este caso cli-
nico demonstra a dificuldade acrescida na abordagem desta infec¢do pela
necessidade de prosseguir quimioterapia, de forma a manter a remissdo da
doenca. Apesar da descricdo na literatura de um numero ja considerdvel de
casos de infec¢@o por Scedosporium apiospermum, ainda subsistem dividas
quanto a duragdo ideal do tratamento e qual o antifungico ou associacdo de
antifiingicos a utilizar. E de realgar o papel fundamental da cirurgia, como
tratamento adjuvante.

Palavras-chave: Infeccdo, fungos, Scedosporium apiospermum.

PO279- Histiocitose granulomatosa juvenil
M. Eusébio, A. Calado, N. Guerreiro, H. Paulino Servi¢o de Pediatria, Centro
Hospitalar do Barlavento Algarvio.

Introducdo: A Xantogranulomatose Juvenil, embora rara, € uma das formas
mais comuns de histiocitose de células nao-Langerhans, Apresenta-se
geralmente como uma patologia cutanea benigna e com regressao espontanea
na infancia, sendo no entanto possivel envolvimento de miiltiplos 6rgados
(olhos, sistema nervoso central, sistema reticulo-endotelial, etc). Apresenta-
se 0 caso de uma menina de 2 anos de idade, de gestacdo vigiada e sem ante-
cedentes relevantes, que ao segundo dia de vida apresentou um exantema
papulo-vesiculoso, de disseminagdo rapidamente progressiva e com atin-
gimento mucocutaneo, sugestivo de infeccdo viral congénita. Sob terapéutica
empirica apropriada, verificou-se uma melhoria inicial do quadro, com
desenvolvimento posterior de surtos semelhantes, sem alteragdes analiticas.
Foi realizada biopsia cutdnea que revelou lesdes sugestivas de histiocitose
xantogranulomatosa juvenil, havendo uma evolug@o posterior sugestiva de
envolvimento sistémico.

Palavras-chave: Histiocitose ndo Langerhans, Histiocitose Xantogra-
nulomatosa Juvenil, Lesdes Vesiculo-papulares, Envolvimento Sistémico.
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PO280- Carcinoma Nasofaringeo: a propésito de um caso clinico

Silvia Jorge', Ménica Margal®, José Lopes Ferreira', Anabela Brito', Helena
Fonseca’, Gabriela Caldas* 1-Servico de Pediatria do Centro Hospitalar de
Cascais 2-Servico de Pediatria do Hospital S. Francisco Xavier, Centro
Hospitalar de Lisboa Ocidental 3-Servico de Anatomia Patolégica do Centro
Hospitalar de Cascais 4-Servico de Pediatria do IPO Lisboa.

Introduc¢ao: O Carcinoma Nasofaringeo, ¢ um tumor raro em idade pedid-
trica, correspondendo a menos de 1% da totalidade das neoplasias. A bacia do
Mediterraneo € uma das zonas de maior incidéncia, apontando-se influéncias
genéticas e ambientais na patogénese da doenca, entre as quais infec¢do por
virus de Epstein-Barr e consumo de alimentos salgados/fumados. Sao reco-
nhecidos trés tipos histolégicos, correspondendo a maioria dos casos pedid-
tricos ao tipo III (carcinoma indiferenciado ou linfoepitelioma). A mediana da
idade no diagndstico € de 13 anos. A forma de apresentacdo mais frequente é
a de massa cervical indolor, correspondente a adenopatia, com poucos sinto-
mas loco-regionais. O diagndstico diferencial faz-se com o Rabdomio-
sarcoma, o Linfoma ndo-Hodgkin e outros tumores da cabeca e pescogo. A
radioterapia € o tratamento de elei¢cdo, com quimioterapia neoadjuvante na
doenca avancada. A sobrevivéncia € elevada na auséncia de metdstases a
distancia. Caso clinico: Adolescente de 14 anos de idade, com massa cervical
esquerda volumosa com inicio coincidente com episddio febril auto-limitado,
de crescimento progressivo ao longo de dois meses, dura, aderente aos planos
profundos, indolor, sem sinais inflamatérios. A ecografia cervical mostrou
nédulo com cerca de 6 cm, compativel com adenopatia necrosada versus
quisto branquial complicado, e a citologia aspirativa por agulha fina (CAAF)
foi compativel com ganglio linfatico reactivo. Sob terapéutica antibidtica e
anti-inflamatdria manteve crescimento da massa cervical, pelo que se repetiu
CAAF que revelou metdstase ganglionar de carcinoma. Referenciou-se para
o IPOLFG, onde a avaliagdo por ORL revelou a presenca de um tumor na
parede lateral esquerda da nasofaringe que foi biopsado, permitindo o
diagnéstico de Carcinoma Nasofaringeo Indiferenciado. O estadiamento de
acordo com a classificacio TNM foi Estadio IVB (T1 N3a MO0). Iniciou
quimioterapia seguida de radioterapia na dose de 66 Gy, seguindo o protocolo
da EORTC tendo terminado a terap&utica em 21/4/07. Encontra-se clini-
camente bem em remissao da sua doenca. Conclusdes: Os autores salientam
este caso como exemplo da avaliagdo diagndstica de uma adenopatia e da
necessidade de manter elevada suspei¢do clinica para a presenca de doenca
neopldsica, bem como da importancia da boa articulagdo com centros
oncoldgicos.

Palavras-chave: Carcinoma nasofaringeo, adenopatia cervical.

PO281- Anemia de Fanconi: Dois casos na mesma familia

Bernarda Sampaio', Albina Silva', Nicole Silva', Susana Nunes', Margarida
Lima?, José Barbot’, Helena Silva'. 1-Servigo de Pediatria do Hospital de Sdo
Marcos, Braga; 2-Instituto de Genética Médica do Porto 3-Servico de
Hematologia do Hospital Maria Pia, Porto.

Introducio: A anemia de Fanconi é um raro distirbio autossémico recessivo,
genotipica e fenotipicamente heterogéneo, caracterizado por anemia apldsica
constitucional, malformacdes congénitas, instabilidade cromossémica e
predisposicdo ao desenvolvimento de neoplasias. A sua frequéncia foi
estimada em 1/350.000 nados-vivos. O diagnéstico € feito por meio de estudo
citogenético. Caso Clinico: Adolescente de 13 anos de idade, sexo feminino
que foi orientada para a Consulta de Pediatria Geral do nosso hospital aos 7
anos de idade por trombocitopenia e manchas café au lait. Os pais sdo
consanguineos em primeiro grau. Encontrava-se a ser seguida por surdez,
estrabismo, hipoplasia do polegar direito, agenesia do polegar esquerdo e
refluxo vesico-ureteral em consultas de diversas especialidades num outro
hospital. Ao exame fisico salienta-se microftalmia, epicanto, microretrogna-
tismo e baixa estatura, bem como as alteracdes ja descritas. Analiticamente
destaca-se macrocitose, leucopenia e trombocitopenia ligeiras e hemoglobina
fetal aumentada. A cultura de linfécitos com diepoxibutano revelou insta-
bilidade cromossémica caracteristica da Anemia de Fanconi. O irmio de 3
anos de idade, com diagndstico de anemia de Fanconi desde os 4 meses, sem
diagnéstico pré-natal (oferecido aos pais, mas recusado), apresenta
microftalmia, sem outras alteragdes ao exame fisico ou hematolégicas. Apre-
sentou uma infec¢do urindria aos 15 meses, tendo na ecografia reno-pélvica
de controlo sido diagnosticado um rim em ferradura. Ambas as criangas
apresentam actualmente estabilidade hematolégica encontrando-se inseridas
em lista de transplante de medula éssea caso a anemia apldsica se instale.
Comentdrios: Apresentam-se estes casos para relembrar uma doenca rara,
(apenas 1000 casos descritos). A literatura refere alguns casos de varia-
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bilidade fenotipica significativa entre irmdos. O diagndstico de anemia de
Fanconi na primeira doente foi tardio provavelmente devido a variabilidade
fenotipica e a um baixo indice de suspei¢ao. O reconhecimento precoce desta
doenca permite o tratamento atempado das complica¢des e a profilaxia de
contacto com téxicos que potenciam a aplasia medular. O recurso ao trans-
plante da medula éssea pode melhorar o progndstico

Palavras-chave: Anemia de Fanconi, instabilidade cromossémica, relagdo
gendtipo-fendtipo.

PO282- Sindrome de Evans como primeira manifestacao de LES
Maria José Dinis, Maria José Vale, Teresa Andrade, Marika Bini Antunes,
Teresa Costa, José Barbot. Hospital de Criangas Maria Pia, Porto.

Introducdo: O Sindrome de Evans € uma entidade rara, caracterizada por
anemia hemolitica e trombocitopenia imunes. A sua documenta¢io nio deve,
no entanto, ser considerada como diagnéstico definitivo, dado que, pode
constituir tdo s6 a manifestacdo hematolégica de uma doenga de cardcter
auto-imune ou linfo-propliferativo. Apenas uma pequena percentagem de
criangas com trombocitopenia auto-imune desenvolve em simultaneo
anticorpos anti-eritrocitdrios. A execugdo sistematica do teste de anti- globu-
lina directo (TAD) em criangas com trombocitopenia auto-imune justifica-se,
no entanto, dado que em caso de positividade pode ser indicativo da presenca
uma doenga auto-imune sistémica de maior severidade. Este ensaio torna-se
mais pertinente em grupos de risco e face a presenca de anemia mesmo que
ligeira. Caso clinico: Crianga do sexo feminino com 12 anos de idade,
enviada a consulta de hematologia por trombocitopenia grave (7000/uL) cuja
sintomatologia hemorrdgica consistia fundamentalmente em petéquias,
lesdes purptricas e lingua com fissuras sangrantes. Ao exame objectivo era
ainda de referir a presenca de Livedo reticularis intenso. Do restante quadro
hematoldgico salientava-se uma anemia ligeira (Hb-9,7 g/dl) de cardcter
regenerativo (reticuléeitos 131,3 x 1079 /L). A forte positividade do TAD
levou-nos a investigar indicadores de doenca auto-imune que preenchiam os
critérios de Lupus Eritematoso Sistémico com atingimento renal. A evolugdo
clinica confirmou a presenca de uma forma grave da doengca com resposta
dificil & terapéutica de primeira linha.

Palavras-chave: Sindrome Evans, Anemia auto-imune, tromcocitopenia, LES.

.

Area - Infecciologia

PO283- Lesao osteolitica na infancia, que diagnéstico?

Susana Soares', Catarina Magalhies', Varela’, Cristina Ferreira' 1-Servico de
Pediatria Centro Hospitalar Alto Ave, Guimardes; 2-Servico de Ortopedia
Centro Hospitalar Alto Ave, Guimaraes.

Introducfo: A tuberculose extrapulmonar, particularmente a dssea, devido a
sua inespecificidade clinica apresenta dificuldades de diagnéstico. Caso
clinico: Crianca de 31 meses de idade, sem antecedentes patoldgicos de
relevo, internada por lesdo osteolitica no perénio direito, detectada no
decurso de investigagdo de dor persistente no membro inferior direito desde
ha dois meses. As hipéteses diagndsticas inicialmente colocadas (osteomie-
lite versus les@o neopldsica) foram afastadas com a investigac@o efectuada. O
Mantoux positiva (20 mm) e o exame anatomopatoldgico da bidpsia dssea
(processo inflamatdrio crénico granulomatoso) permitiu o diagndstico de
provavel tuberculose éssea. Resultados: Cumpriu terapéutica anti-bacilar
por um ano, com boa evolu¢do clinica e radiolégica. Nao houve isolamento
micobacteriolégico. Ndo se encontrou o adulto contagiante. Conclusdes: A
transmissao da tuberculose as nossas criangas representa em parte faléncia
dos esfor¢cos de controlo da doenca. A apresentacdo deste caso pretende
alertar para a necessidade de se continuar a considerar esta patologia nos
diagnésticos diferenciais de lesdes osteoarticulares, tendo em conta 0 nosso
contexto epidemioldgico.

Palavras-chave: Osteomielite, Tuberculose Ossea e Anti-Tuberculosos.

PO284- Espondilodiscite - dificuldades no diagnéstico precoce

L. Macedo', F. Oliveira', I. Aguiar?, C. Ferreira® 1-Interno Complementar de
Pediatria 2-Assistente Hospitalar Eventual de Pediatria 3-Assistente
Hospitalar de Pediatria Centro Hospitalar do Alto Ave, E.P.E. — Guimaraes.

Introducao: Discite e osteomielite vertebral sdo entidades clinicas pouco
comuns em idades pedidtricas, cujo reconhecimento tem vindo a aumentar. O



diagnéstico precoce nem sempre € fdcil, uma vez que as manifestacdes
clinicas iniciais podem ser inespecificas. A sua detec¢do precoce ¢ importante
para evitar sequelas ortopédicas graves. Caso clinico: Adolescente do sexo
masculino, 12 anos de idade, que apresentava dor lombar esquerda com duas
semanas de evolucdo e agravamento clinico progressivo. Sem febre nem
histéria de traumatismo. Na admiss@o observava-se incapacidade em flectir a
coluna dorso-lombar, perda da lordose lombar e contractura da musculatura
lombar paravertebral. Dos exames complementares de diagndstico salien-
tava-se hemograma com inversdo da férmula leucocitéria, proteina C reactiva
12.6mg/dl, velocidade de sedimentacdo 70mm e radiografia da coluna lombar
com discreta diminui¢cdo do espago intervertebral L3-L4. A ressonancia
magnética da coluna lombar evidenciou alteracdes compativeis com discite
L3-L4 associada fundamentalmente a espondilite de L3. Foi isolado Staphy-
lococcus aureus na hemocultura. Iniciou terapéutica endovenosa com ceftria-
xone e flucloxacilina, sendo esta dltima substituida por teicoplanina, ao 18°
dia de tratamento, por stibito agravamento clinico e analitico. Imobilizou-se
a coluna com lombostato. A evolugdo clinica e radioldgica foi favordvel,
tendo completado seis semanas de tratamento. Perante um caso de dor lombar
persistente € necessdria uma avaliacdo clinica, analitica e imagioldgica
exaustiva para o estabelecimento de um diagnéstico definitivo. Salienta-se a
ressondncia magnética como importante meio de diagnéstico de espon-
dilodiscite, assim como a relevincia da velocidade de sedimentacdo na
monitorizacdo da resposta ao tratamento. Salienta-se de igual modo, a impor-
tancia dos exames culturais, e neste caso particular, da hemocultura, que ape-
sar de raramente ser positiva, quando tal acontece pode fornecer uma impor-
tante orienta¢do na terapéutica a instituir.

Palavras-chave: Dor lombar, espondilodiscite, ressondncia magnética,
Staphylococcus aureus.

PO285- Gastroenterite por Campylobacter coli. Caso clinico

Marta Rios', M Guilhermina Reis’, Licia Gomes?,1-Interna Complementar,
Hospital Geral de Santo Anténio, Porto; 2-Assistente Hospitalar Servi¢o de
Pediatria, Hospital Geral de Santo Ant6nio Porto.

Introducdo: Gastroenterite aguda é a principal causa de morbilidade e a
segunda doenga mais comum em idade pedidtrica. Um dos agentes
etiol6gicos bacterianos mais frequentes € o Campylobacter jejuni (15%). O
Campylobacter coli é responsdvel por cerca de 1% dos casos de gastroenterite
bacteriana (5-10% do total de gastroenterites causadas por bactérias do
género Campylobacter). A maioria dos doentes com gastroenterite aguda por
estes agentes recupera espontaneamente ao fim de poucos dias, no entanto em
20-30% a recuperagdo sé ocorre apés 1 semana, havendo necessidade de
instituir antibioterapia. Caso clinico: Crianga do sexo masculino, 2 anos e 3
meses de idade, previamente sauddvel, com quadro de febre alta associada a
vémitos e dejeccdes diarreicas, letargia e recusa alimentar. Analiticamente,
com leucocitose, PCR=14.24 mg/dL e evidéncia de desidratacdo hiponatré-
mica. Perante este quadro de gastroenterite de provdvel etiologia bacteriana
com atingimento do estado geral, decidiu-se iniciar antibioterapia sistémica
com ceftriaxone. Durante a evolucdo, esteve subfebril durante os primeiros 5
dias com reaparecimento de febre alta em D6, mantendo vémitos e dejecgdes
abundantes. Nesta altura, apds identificacdo de Campylobacter coli na copro-
cultura, alterou-se antibioterapia para claritromicina. Ficou apirético, sem
vémitos e sem diarreia, a partir do 2°dia de tratamento com macrélido.
Conclusdes: O Campylobacter coli é um agente raro de gastroenterite. A
apresentacdo e evolucdo clinicas t€m sido descritas como semelhantes as
demonstradas por infec¢do a Campylobacter jejuni. Habitualmente a gastro-
enterite por estes agentes tem evolugdo favordvel com desaparecimento da
sintomatologia ap6ds 3-5 dias, no entanto nem sempre isso se verifica, mesmo
em criancas previamente sauddveis e com idade superior aos 2 anos. Estes
agentes sdo resistentes as cefalosporinas e sensiveis aos macrélidos, o que
justifica a evolucdo verificada nesta crianga.

Palavras-chave: Gastroenterite, Campylobacter coli, Campylobacter jejuni,
crianga.

PO286- Artrite séptica em idade pediatrica. Revisao de 12 anos

Marta Rios', Joana Freitas', Armando Campos®, Angelo Encarnagdo?, Licia
Gomes', Teresa Borges', Margarida Guedes® 1-Servico de Pediatria, Hospital
Geral de Santo Anténio; 2-Servigo de Ortopedia, Hospital Geral de Santo
Antonio, Porto.

Introducao: A Artrite Séptica deve ser sempre encarada como uma situagdo
de urgéncia em idade Pedidtrica. O seu diagnéstico requer um alto indice de
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suspeita. Atrasos na institui¢cdo do tratamento podem levar a lesdes articular
e fisdria definitivas, com sequelas graves. O objectivo deste trabalho foi
identificar etiologia, factores de risco, manifestagdes clinicas e sequelas da
Artrite Séptica em criancas internadas no Servico de Pediatria do Hospital
Geral de Santo Ant6nio (HGSA). Material e Métodos: Estudo retrospectivo
baseado na consulta dos processos clinicos de criangas com mais de 28 dias
de vida, admitidas no Servigo de Pediatria do HGSA, entre Janeiro de 1995 e
Dezembro de 2006, com diagndstico de Artrite Séptica. Pardmetros anali-
sados: idade, sexo, apresentacdo clinica, estudos laboratoriais e imagiol6-
gicos, evolugdo e complicacdes. Resultados: Durante este periodo estiveram
internadas 39 criancas (269", 13$) com artrite séptica. A idade média foi de
4anos e 8meses (mediana de 3anos e 2meses). As articulacdes mais afectadas
foram o joelho (46%) e a anca (38%). Em 7 casos identificou-se traumatismo
prévio. Uma crianca estava em regime de Quimioterapia. Trinta e duas
criangas apresentaram febre. O sinal clinico mais frequente foi a limitacdo da
mobilidade articular (95%). Verificou-se leucocitose em 24 de 36 casos
(67%). A Proteina C Reactiva foi 5 vezes superior ao valor normal em 21 de
24 casos (88%). O exame bacterioldgico do liquido sinovial foi positivo em
16 de 36 casos (44%). Os agentes isolados mais frequentes foram Staphylo-
coccus aureus (35%) e Streptococcus pyogenes (17%). Nao foram registadas
sequelas funcionais ou anatomicas nas criangas observadas apds a alta.
Conclusoes: Tal como noutros estudos, verificimos maior atingimento no
sexo masculino (2:1) e que as articulagdes do membro inferior sdo as mais
afectadas, nomeadamente o joelho. O Staphylococcus aureus foi o agente
patogéneo mais frequente, responsavel por cerca de 1/3 dos casos, condi-
cionando a escolha de antibioterapia inicial. A evolugdo foi favordvel,
podendo relacionar-se com a precocidade de diagndstico e inicio do trata-
mento. Os autores salientam que a auséncia de febre ou de alteragdes
laboratoriais ndo excluem este diagndstico, como se verificou neste estudo.

Palavras-chave: Artrite séptica, criangas, Staphylococcus aureus.

PO287- Mastoidite aguda: revisao de 4 anos
Carlos Marcos, Leonilde Machado, Maria Jodo Sampaio, Joaquim Cunha -
Servigo de Pediatria do HPA-VS.

Introducdo: A Mastoidite Aguda (MA) € uma das complicagdes mais
frequentes da otite média aguda (OMA). O diagnéstico € baseado na clinica
podendo ser confirmado pela Tomografia Axial Computorizada (TAC),
importante para a exclusdo de complicacdes endocranianas. Material e
Meétodos: Estudo retrospectivo dos processos clinicos dos doentes com o
diagnéstico de MA, internados no servigo de Pediatria deste hospital entre
Abril de 2003 e Fevereiro de 2007. Dados recolhidos: género; idade; antece-
dentes patoldgicos; sintomatologia; antibioticoterapia prévia; meios comple-
mentares de diagnéstico utilizados; terapéutica efectuada; evolucéo clinica;
orientac@o a data de alta. Resultados: Seleccionados 13 doentes com idade
entre 1,5 meses e 13 anos (média 5,5). Predominio relativo do género mas-
culino (1,2:1). A incidéncia foi de 3,25 casos/ano (46% dos casos nos ultimos
12 meses). A MA foi manifestacdo inicial de OMA em 28% casos. A otalgia
estava presente em 77 %. A febre e a otorreia em 46%. Em todas havia
evidéncia de inflamacdo retroauricular. Em 72% histdria de antibioticote-
rapia prévia por OMA. No leucograma a média de leucdcitos foi 14.762/uL;
Proteina C Reactiva > 50 mg/L em 25% casos. As Hemoculturas, realizadas
em 70% dos casos foram estéreis. Na presenca de otorreia ( 46%) a
P.Aeruginosa foi isolada em 50%. A TAC Mastéide foi efectuada a todos nas
primeiras 48 horas apds a admissdo, num dos casos revelou a presenga de um
abcesso sub-periosteo. Instituida antibioticoterapia parentérica a todos,
inicialmente com uma cefalosporina 3°Gerag¢ao em 70% dos casos. 23% dos
casos necessitaram de abordagem cirtirgica minimamente invasiva: miringo-
tomia + drenagem cirtrgica (2) ou miringotomia isolada (1). Conclusoes: Os
resultados por nds apresentados, tal como os de outros estudos documentam
um aumento recente na incidéncia da MA, apesar do uso frequente de
antibidticos. O diagndstico foi sempre clinico e confirmado pela TAC. De
referir a alta prevaléncia de antibioticoterapia prévia, a evolugdo clinica
favordvel e a auséncia de complicacdes potencialmente graves. Tal como
descrito noutros estudos o aumento na frequéncia desta patologia ndo parece
ser acompanhado pela seleccdo microbiolgica de patogéneos mais
resistentes e agressivos. De referir contudo a necessidade de exames
culturais prévios, se possivel por miringocentese antes da introdugdo de
antibidticos.

Palavras-chave: Mastoidite aguda, criancas, casuistica, HPA-VS.
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PO288- Transmissao vertical do VIH: infec¢ao nao detectada na gravida
Marta Parada, Sérgio Neves, Carolina Cordinha, Isabel Dinis, Graca Rocha.
Consulta de doencas infecciosas, Hospital Pediatrico de Coimbra (HPC).

Introducio: A infeccdo VIH transmite-se a crianga principalmente através da
sua mae, durante a gravidez, no parto ou através do leite materno. A identifi-
cacdo precoce das mulheres com infeccdo VIH, antes ou durante a gravidez,
permite a rdpida instituicdo de terapéutica anti-retroviral e a redugdo subs-
tancial da probabilidade de transmissdo perinatal. Os protocolos de rastreio
serolégico as grdvidas t€m cumprido estes objectivos, com avalia¢cdes no
primeiro e terceiro trimestres. A falha de deteccdo da seroconversdo,
sobretudo no terceiro trimestre, ¢ uma das causas de diagnéstico tardio de
infeccao VIH na crianca. Material e Métodos: Estudo retrospectivo descri-
tivo das criancas com infec¢cdo VIH ndo detectada na gravida seguidas na
consulta de doengas infecciosas do HPC nos dltimos 8 anos. Parametros
avaliados: comportamentos de risco dos pais, estudo pré-concepcional, vigi-
lancia da gravidez, tipo de parto, amamentacdo, idade, clinica e laboratdrio
no diagnéstico, terapéutica anti-retrovirica e estado actual. Resultados:
Foram avaliadas 11 criancgas, 5 delas de origem africana. Todas as gravidezes
foram vigiadas, cinco delas em pafs africano. S6 numa gravida foi feita sero-
logia VIH, no 2° trimestre, que foi negativa. Houve 3 partos por cesariana.
Em 9 criangas foi feito aleitamento materno. Diagnéstico de infecc@o entre 2
meses e 3 anos. Em 5 casos na sequéncia de serologia positiva da mie, e em
6 casos na sequéncia de doenga na crianga. Actualmente todas estdo assinto-
mdticas, 5 com terapéutica anti-retroviral, uma delas com imunodepressao
grave. Conclusodes: A taxa de transmissao vertical reduz de 25% para 2%
quando sdo instituidos os cuidados terapéuticos e profildticos. Nesta casuis-
tica demonstra-se que ndo € universal o rastreio de VIH nas grdvidas vigiadas,
e no unico caso realizado, ndo compreendeu o tltimo trimestre, altura em que
provavelmente se deu a seroconversdo. Aqui, a infec¢do da crianga ter-se-a
dado ou durante o 3° trimestre ou no decurso do aleitamento materno. Nestes
casos perdeu-se a oportunidade de evitar a infec¢@o na crianga e detectar mais
precocemente infec¢des por VIH na familia.

Palavras-chave: VIH crianga, gravida.

PO289- A tuberculose infantil no século XXI no Barlavento Algarvio
Leonor Salicio, Mara Silva Ferreira, Helena Drago, Nancy Guerreiro,
Hor4cio Paulino. Servico de Pediatria do Centro Hospitalar Barlavento
Algarvio (Portimao).

Introducio: A tuberculose continua a ser um importante problema de Satde
Publica. Portugal ¢ um “pais de incidéncia intermédia”. O mapa geografico
da distribuicdo da doenca mantém-se pouco homogéneo: Porto, Viana do
Castelo e toda a regido Sul apresentam valores acima da média. O Algarve é
a regido do pais com maior nimero de casos de tuberculose entre as comu-
nidades imigrantes, principalmente as de pafses do Leste e continente
africano (~20% dos casos totais). Objectivo: Expdr a situacdo da tuberculose
na populagdo pedidtrica do Barlavento Algarvio nos tltimos 7 anos. Material
e Métodos: Estudo retrospectivo realizado através da revisao dos processos
clinicos das criangas internadas no Servico de Pediatria do CHBA e da
informagao fornecida pelo CDP de Faro das criancas seguidas nos Centros de
Satide do Barlavento Algarvio. Resultados: Ocorreram 11 casos de
tuberculose doenga em criangas (5 em Portimao, 2 em Lagos, 2 em Silves, 2
em Lagoa) e 281 casos em adultos. A distribuicdo/ano foi a seguinte: 2000=5;
2001=2; 2002 e 2003=0; 2004=3; 2005=0; 2006=1. Nos adultos houve uma
média de 40 casos/ano, com surtos em 2003 e 2004 (sem tradug@o na popu-
lacdo pedidtrica). 3 criancas foram internadas no S. de Pediatria do CHBA.
Sexo: 2meninas/1 menino. Idades: 11 meses, 12 anos, 13 anos. 1 crianca de
raga negra/2 caucasianas. Numa das criangas o diagnéstico foi feito dentro do
contexto clinico-epidemiolégico familiar, outra apresentava clinica de
anorexia e a terceira, adenopatia isolada supraclavicular. O Mantoux foi
positivo nestas duas udltimas, a outra crianca mostrou uma cultura do Bacilo
de Koch no suco gastrico positiva. Todos fizeram o mesmo esquema tera-
pettico: Isoniazida + rifampicina + pirazinamida-2 meses e isoniazida +
rifampizina-4meses. Conclusdes: Na populacdo pedidtrica do Barlavento
Algarvio a incidéncia de casos de tuberculose doenga foi baixa com tendéncia
a diminuir com o decorrer do tempo, contrariamente a populacido adulta. A
vacina e a profilaxia dos contactos revelam-se eficazes para o controle da
tuberculose. Apessar de pouco frequente o seu diagnéstivo deve ser
questionado em situagdes tais como anorexia, emagrecimento, tosse
arrastrada, adenopatias e penumonias de repeticao.

Palavras-chave: Tuberculose doenca, Mantoux, vacina BCG, profilaxia.
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PO290- Abcesso pulmonar por Serratia liquefaciens — complicacio
tardia de um afogamento

Sérgia Soares, Maria José Dinis, Luisa Santos, Conceigdo Silva, Concei¢ao
Fernandes.

Introducdo: O afogamento é um processo que condiciona disfungdo
respiratdria devido a submersdo/imersdo num meio liquido, independente da
sobrevida ou ndo. E habitualmente um evento catastréfico que ocorre ines-
peradamente na vida de uma pessoa, muitas vezes jovem, e de outro modo
sauddvel. Em Portugal a taxa de mortalidade por afogamento na populagio
até aos catorze anos foi de 0,38/100.000 habitantes (entre 1996-2000). Nos
EUA € a segunda causa de morte por acidente até aos 14 anos de idade. Para
os sobreviventes além das consequéncias imediatas do afogamento existem
outras que dum modo indirecto e muitas vezes tardio também podem causar
morbilidade. A infec¢do é uma das complica¢des potenciais do afogamento,
mesmo naqueles episddios que aparentemente t€ém uma evolugdo benigna. As
infecgdes pulmonares sdo complicagdes severas dos afogamentos, mas
ocorrem fundamentalmente em individuos que necessitam de ventilagdo
mecanica, ou quando o afogamento se dd em dguas contaminadas. Sdo raras
as referéncias na literatura relativamente a abcessos pulmonares relacionados
com o afogamento em individuos sauddveis. Caso clinico: Adolescente de 14
anos, previamente sauddvel, que sofreu um afogamento no mar, ao qual
sobreviveu aparentemente sem sequelas, tendo tido alta ao fim de nove horas
de internamento. Cerca de duas semanas depois desenvolveu um quadro de
tosse com expectoracdo hemoptdica, toracalgia e temperatura subfebril. Os
estudos imagioldgicos e laboratoriais vieram a revelar tratar-se de um abcesso
pulmonar por Serratia liquefaciens. Actualmente, apds terapéutica médica
prolongada e um ano de vigilancia em consulta, a adolescente encontra-se
assintomdtica e sem lesdes pulmonares com traducdo radioldgica.

Palavras-chave: Abcesso pulmonar, Serratia liquefaciens, afogamento.

PO291- Uma Tuberculose das “Cavernas”
Inés Marques, Catarina Gouveia, Cldudia Fernandes, Maria Jodo Brito, Luis
Varandas. (HDE).

Introducdo: As formas graves de tuberculose tém aumentado signifi-
cativamente, em todo o mundo. Apesar das criangas e adolescentes terem, em
geral, formas paucibacilares com baixo risco de transmissdo, tem-se assistido
a um aumento do niimero de outras apresentacdes menos habituais. Assim,
nos adolescentes podem surgir formas secunddrias, “tipo adulto”, com cavita-
¢do pulmonar e elevado risco de transmissdo. Caso clinico: Adolescente de
11 anos, com sindrome de Down e imunizada com BCG, internada por
suspeita de tuberculose bacilifera. Apresentava tosse com expectoracdo
hemoptéica com um més de evolugdo, febre, perda de peso, sudorese
nocturna, dores abdominais e diarreia. A prova de Mantoux revelou endureci-
mento de 15mm e o exame directo da expectoragdo foi positivo para BAAR,
confirmado por PCR e cultura. Da avaliacdo efectuada apresentava
envolvimento pulmonar bilateral, com cavitagdes e disseminagdo bronco-
génica; envolvimento ileo-cecal, pericdrdico e do endometrio. Nao foi detec-
tada a fonte de contdgio. Iniciou terapéutica quddrupla com isoniazida,
rifampicina, e pirazinamida e estreptomicina, (substituida posteriormente por
etambutol) e prednisolona. Ocorreu melhoria clinica, com apirexia ap6s o 65°
dia de internamento, mantendo do entanto baciloscopias positivas apés dois
meses de terapéutica. Conclusdes: Este caso ilustra bem a complexidade da
tuberculose na idade pedidtrica, com implicagdes no diagndstico e no tipo de
transmissao. Por outro lado, num doente imunodeprimido, como nos sin-
dromes de Down, o envolvimento extra-pulmonar, disseminado, deve ser
investigado.

Palavras-chave: Tuberculose miliar, pediatria.

P0292- Doenca pneumocdcica: 5 anos na era pés-vacinal

Ricardo Bianchi', Ezequiel Moreira’, Paulo Teixeira'. 1-Servi¢o de Pediatria
Centro Hospitalar do Médio Ave, E.P.E., Unidade de Famalico; 2-Servico de
Patologia Clinica Centro Hospitalar do Médio Ave, E.PE., Unidade de
Famalicao.

Introducao: O Streptococcus pneumoniae (pneumococo) continua a ser uma
das causas mais frequentes de infec¢des bacterianas em criangas em todo o
mundo. O actual interesse pelas vacinas anti-pneumocdcicas justifica-se pela
importancia epidemiolégica da doenga pneumocécica e pela resisténcia
crescente deste microrganismo aos antibidticos. Objectivo: Avaliar a suscep-
tibilidade do Pneumococo aos antibidticos, isolados em casos de doenca



pneumocdcica, demonstrada pela presenca de microrganismos em locais
habitualmente estéreis. Material e Métodos: Revisdo dos processos de
criangas observadas no Servico de Urgéncia e/ou internadas no nosso hospital
de Janeiro de 2002 a Janeiro de 2007 com doenca provocada pelo Strepto-
coccus pneumoniae. Foram incluidos todos os casos com microrganismos
isolados no sangue, liquido cefalorraquidiano, liquido pleural e exsudado do
canal auditivo externo (CAE). Resultados: No periodo estudado obtivemos
31 casos: seis (19,3%) tinham bacteriémia, quatro (12,9%) meningite, 14
(45,2%) pneumonia, cinco (16,1%) otite média supurada, um (3,2%)
otomastoidite e um (3,2%) artrite séptica. Vinte (64,5%) eram do sexo mas-
culino. A idade média na altura do diagnéstico foi de 47 meses com uma
mediana de 29 meses (1-183 meses). Vinte e um (67,7%) doentes tiveram
hemocultura positiva, um (3,2%) teve isolamento no LCR e em dois (6,5%)
o Pneumococo foi isolado no sangue e no LCR; seis (19,4%) foram isolados
de pis do CAE e num caso (3,2%) houve isolamento no liquido pleural.
Recuperou-se o antibiograma em 29 casos (93,5%). Verificou-se Suscep-
tibilidade Diminuida a penicilina em 12 isolados (41,3%): 11 (37,9%) com
Sensibilidade Intermédia (CIM= 0,1 e <2 mg/L) e um (3,4%) Resistente
(CIM= 2 mg/L). Em trés casos (10,3%) os Pneumococos isolados eram resis-
tentes a trés ou mais antibiéticos. Apenas foi possivel recolher informacao
relativa ao estado vacinal em 23 casos. Destes, seis (26,1%) tinham vacina
conjugada 7-valente e dois (8,7%) tinham vacina polissacaridica 23-valente.
19 (61,3%) doentes ndo tinham factores de risco conhecidos para doencga
invasiva pneumocdcica. Ndao houve nenhum ébito. Conclusdes: Na nossa
amostra verificimos que os Pneumococos tinham Susceptibilidade diminuida
a penicilina em 41,3% dos casos, valor superior ao referido na literatura
recente.

Palavras-chave: Streptococcus pneumoniae, susceptibilidade aos antibidticos.

PO293- Celulite Orbitaria e Periorbitaria: Casuistica

Joana Ramos Pereira, Isabel Soro, Dora Gomes, Sara Santos, Filipa Leite,
Hélder Ferreira, Cristina Baptista, Graca Carvalho. Servico de Pediatria,
Hospital S. Teoténio de Viseu (Director de Servigo: Dr. José Castanheira).

Introducdo: A celulite periorbitdria (CPO) e a celulite orbitdria (CO) sdo
duas patologias que surgem em idade pedidtrica. A CPO, anterior ao septo
orbital, € mais frequente, ocorre habitualmente apds um traumatismo e o
prognéstico € favordvel. A CO € uma entidade mais rara, quase sempre secun-
ddria a uma sinusite e tem um progndstico mais reservado. O objectivo deste
trabalho foi o de caracterizar a populacdo de criancas internadas no Servico
de Pediatria do Hospital de Viseu com o diagnéstico de CPO e CO, de modo
a rever a epidemiologia, etiologia e abordagem terapéutica. Material e
Meétodos: Elaborou-se um estudo retrospectivo, analisando-se todos os
processos de criangas internadas com o diagndstico de CPO e CO, entre 1 de
Janeiro de 2000 a 31 de Dezembro de 2006. Avaliaram-se os seguintes
parametros: idade, sexo, clinica de apresentagdo, causa, localizacdo, intervalo
entre inicio sintomas e diagndstico, exames auxiliares de diagndstico, tera-
péutica prévia e instituida, duracdo do internamento, complicacdes e
evolucdo. Resultados: Neste periodo foram internadas 54 criangas com o
diagnéstico de CPO e uma com o diagndstico de CO. Houve um predominio
do sexo masculino (60%) e a mediana de idade foi de cinco anos. A forma de
apresentacdo mais comum foi o edema e o rubor periorbitdrio. Na maioria dos
casos localizaram-se a esquerda. Em 15 casos foram pedidos exames imagio-
l6gicos, sete radiografias dos seios perinasais, sete Tomografias Axiais
Computorizadas cranio-encefdlicas (TAC-CE) e uma radiografia e TAC-CE.
Em 42% tinha sido instituida antibioterapia oral prévia. O tempo médio de
internamento foi 4,9 dias, com um minimo de um dia e maximo de 17 dias.
A maioria dos casos apresentou boa evolucdo clinica sob cefuroxime intra-
venoso e nenhum caso de CO necessitou de drenagem cirdrgica. Conclusdes:
A Celulite periorbitdria ¢ uma patologia frequente em idade pedidtrica,
geralmente com evolugdo favordvel, o que é demonstrada pela reduzida taxa
de complicag¢des. No entanto é uma patologia que ndo deve ser subestimada,
pois pode conduzir a lesdes irreversiveis caso ndo seja diagnosticada e tratada
precoce e adequadamente.

Palavras-chave: Celulite periorbitdria, celulite orbitdria, crianca.

PO294- Gastroenterites agudas por Rotavirus 2003-2007
Jodo Farela Neves, Patricia Rodrigues, Isabel Esteves, Florbela Cunha. Ser-
vigo de Pediatria do Hospital Reynaldo dos Santos.

Introducdo: A infecg¢do por Rotavirus € a principal causa de gastroenterite
aguda (GEA) na crianca. Apesar da melhoria das condi¢des higieno-sanitdrias
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e dos cuidados médicos prestados, representa ainda morbilidade e custos ele-
vados para a satide publica. Material e Métodos: Andlise retrospectiva dos
processos clinicos das criancas com diagnéstico de alta de infecgio a Rotavirus
no Servico de Pediatria do Hospital Reynaldo Santos de 1 de Agosto de 2003
a 30 de Maio de 2007. Para a pesquisa de Rotavirus nas fezes utilizou-se um
teste imunoenzimatico (EIA). Analisaram-se caracteristicas demogréficas,
epidemioldgicas, aleitamento materno, dias de internamento, caracteristicas
clinicas, complicacdes e custo hospitalar directo. A andlise estatistica foi
efectuada com o programa SPSS 11.0 para Windows. Resultados: No periodo
do estudo houve 97 amostras positivas para Rotavirus, correspondentes a 2,7%
do total dos internamentos e a 12,4% dos internamentos por GEA. Destas, 19%
foram infec¢des nosocomiais. Predominaram criancas do sexo masculino
(65%) de raga caucasiana (93%). A mediana das idades foi 9 meses (0,75 anos;
P25=042; P75=1.5), sendo que 37% da amostra tinha idade inferior a 6 meses.
Houve contexto epidemioldgico identificavel em 51% dos casos. De Janeiro a
Abril ocorreram 83% dos casos e 2006 foi o ano com mais diagndsticos
efectuados (39). As manifestagdes clinicas mais frequentes foram: diarreia
(94,6%; 19,4% com muco), vomitos (79,6%) e febre (55%). 33% das criangas
apresentavam desidratacdo moderada ou grave. Houve complicacoes em 21%
dos casos, tendo ocorrido preferencialmente em criangas com menos de 3
meses de aleitamento materno (28% contra 11%, p=0,04) e em lactentes com
menos de 6 meses (33% contra 13%, p=0,017). A mediana de dias de interna-
mento foi quatro (P25=2,25; P75=70), sendo significativamente mais elevada
(8 dias) nas infec¢oes nosocomiais (p=0,002) e em criangas com idade inferior
a 6 meses (6 dias, p=0,01). O custo Hospitalar directo foi de 70.996 Euros
(806,78 Euros/doente). Conclusdes: Este estudo demonstra a elevada mor-
bilidade e o elevado nimero de complica¢des associados a infeccdo por Rota-
virus. E ainda uma causa importante de infecgdo nosocomial, com prolon-
gamento do nimero de dias de internamento por outras patologias. E
importante a monitorizacdo nacional da doenca numa altura em que estdo
disponiveis duas vacinas eficazes.

Palavras-chave: Rotavirus, Gastroenterites, Internamentos, complicacdes,
custo hospitalar.

PO295- Celulite da regifo orbitaria: revisao de cinco anos

Dora Fontes, Catarina Diamantino, Rute Barreto, Carla Cruz, Graga Mira,
Lurdes Lorga. Servico de Pediatria do Hospital Espirito Santo de Evora,
E.PE. (Director de Servigo: Dr. Hélder Gongalves).

Introducdo: A celulite da regido orbitdria (CRO) é uma patologia
relativamente frequente na idade pedidtrica, que tem motivado nos ultimos
anos, um nuimero crescente de internamentos nos Servicos de Pediatria. O
objectivo deste estudo € identificar a patologia mais frequentemente associada
a CRO e rever o modo de actuagido. Material e Métodos: Estudo retrospectivo
por revisdo dos processos clinicos das criangas internadas no Servigo de
Pediatria do Hospital Espirito Santo, entre 1 de Junho de 2002 e 31 de Maio
de 2007, com o diagndstico de celulite periorbitdria ou orbitdria. Os para-
metros analisados foram a idade e o sexo, distribui¢do anual e sasonal, sinais
e sintomas registados a entrada, causa predisponente, agente etioldgico,
observacdo por oftalmologia, otorrinolaringologia (ORL) e/ou estomatologia,
exames auxiliares de diagndstico e tratamento realizados e evolugdo.
Resultados: Das 27 criangas internadas neste periodo de cinco anos, 15%
tinham celulite orbitdria. Eram do sexo masculino 59% das criangas e a
maioria dos casos (67%) ocorreu em idades inferiores a seis anos. A incidéncia
foi maior na primavera. As patologias mais frequentemente associadas foram
a conjuntivite (26%) e a sinusite (22%). O diagnéstico foi confirmado por
Tomografia Axial Computorizada (TAC) da 6rbita e seios perinasais em 37%
dos doentes. O agente etiolégico ndo foi identificado em nenhum dos casos. A
quase totalidade dos doentes foi observada por oftalmologia e trés por ORL.
Todos foram medicados empiricamente com antibioterapia endovenosa. A
evolu¢do clinica foi favordvel em todos os doentes. Conclusoes: Devido a
gravidade da celulite orbitdria, salienta-se a importancia de um diagndstico
correcto e tratamento precoce, fundamentais para uma evolugdo favordvel e
bom prognéstico. A realizagio da TAC da orbita e seios perinasais é
importante na identificacdo do factor desencadeante, na avaliacio da extensdo
do processo e na deteccdo de complicagdes.

Palavras-chave: Celulite periorbitdria, celulite orbitaria.

PO296- Leishmaniase cutdnea - um caso clinico
Marcela Pires Guerra', Andreia Oliveira', Luis Damas'. Hospital Infante Dom
Pedro.
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Introducio: A Leishmaniase ¢ uma zoonose causada por protozodrios do
género Leishmania com 1.5 milhdes de novos casos por ano. Nos tltimos
anos tem-se constatado um aumento dos casos esporddicos fora das zonas
endémicas. As manifestagdes podem dividir-se em: cutdneas, mucocutineas
e viscerais. Em Portugal a leishmaniase cutinea deixou de ser considerada
uma doenca muito rara, sendo mais frequente a forma localizada com a
existéncia de lesdo unica, na maioria dos casos localizada na face, e atingindo
principalmente criangas. A anamnese e o0 exame objectivo levam a suspeicio
clinica, devendo o diagnéstico ser confirmado laboratorialmente, de
preferéncia com identificagdo da espécie. Caso clinico: Crianca do sexo
masculino, 4 anos, natural e residente em Aveiro, com lesdo nodular de centro
ulcerado, com 20 mm de didmetro, localizada na hemiface esquerda, com 12
meses de evolugdo, sem outras lesdes ou alteracdes ao exame objectivo. Aos
8 meses de evolucdo recorreu a dermatologista que apds terapéutica, sem
sucesso, com antibidtico local e sistémico e anti-histaminico, e por suspeita
de leishmaniase, pediu bidpsia que confirmou o diagnéstico. Foi decidido
realizar terapéutica devido a localizagdo da lesdo e ao tempo prolongado de
evolucdo sem sinais de regressdo. Optou-se pela aplicagdo tépica do imuno-
modulador Imiquimod, por ser bem tolerado, facil de administrar e com
escassos efeitos secundarios, ao contrario do tratamento cldssico com antimo-
niais pentavalentes que ¢ de administracdo parentérica, com risco de
toxicidade e sem garantia de cura. Resultados: Mantém lesdo da hemiface
esquerda com dimensdes semelhantes as iniciais, embora o aspecto da lesiao
tenha sofrido modificacdes ao longo do tratamento ainda em curso.
Conclusdes: Actualmente, e ao contrario do que sucede com a leishmaniase
visceral, ainda ndo existe uma terapéutica consensual e padronizada para a
leishmaniase cutinea, o que se deve ndo s6 a diversidade das vdrias espécies,
mas também a elevada taxa de cura espontanea. Idealmente, para cada drea
endémica deveria ser estabelecido um regime terapéutico baseado na eficcia
e toxicidade, nio esquecendo a dificuldade de administracdo do farmaco e
custo do mesmo.

Palavras-chave: Leishmaniase cutanea, Imiquimod.

PO297- Bacteriémia Oculta. Revisao de dois anos

Marta Ferreira, Bruno Miguel Cardoso, Marta Conde, Maria Jodo Brito.
Departamento de Pediatria, Hospital Fernando Fonseca, Directora de
Departamento: (Dra.: Helena Carreiro).

Introducio: A bacteriémia, define-se pela presenca de bactérias patogénicas
no sangue de criangas sauddveis, com bom estado geral e sem foco infeccioso
aparente. Ocorre em 3-11% das situagdes febris até aos 36 meses e uma
pequena percentagem desenvolve doenca invasiva grave. Objectivos:
Caracterizar a apresentacdo clinica, laboratorial, evolugdo e factores de risco
para o progndstico dos casos de bacteriémia. Material e Métodos: Estudo
descritivo transversal, de criangas entre 1 e 36 meses, internadas no
Departamento de Pediatria do Hospital Fernando Fonseca, de Janeiro 2005 a
Dezembro de 2006, por bacteriémia oculta. Analisaram-se parametros
demogrificos, clinicos, laboratoriais, terapéutica e evolugdo. Andlise estatis-
tica realizada em SPSS 13.0 for Windows. Resultados: De 89 casos,
excluiram-se 26 (29%) por ndo apresentarem critérios clinicos ou laborato-
riais de bacteriémia oculta. De um total de 63 casos admitidos por bacterie-
mia oculta em 18 (28,5%) o diagnéstico final foi: pielonefrite aguda (8),
infecgdo por adenovirus (3), pneumonia (2), infec¢do a enterovirus (2), mas-
toidite (1), osteomielite (1) e infec¢@o respiratéria sem agente isolado (1)
(Grupo a). Com o diagnéstico final de bactériemia oculta identificaram-se 44
casos - Grupo B - com idade média de 11,5 meses (+5.,43). Dezasseis (36%)
criangas tinham a vacina pneumococica e 29 (66%) a vacina meningococica.
Clinicamente, 39(89%) tinham febre >=39,5°C (média 39,3°C), com duragdo
média de 50 horas (£37,47). Laboratorialmente, o valor médio de leucdcitos,
neutréfilos e proteina C reactiva foi de 23,647/mm3 (+5,823), 15,545/mm3
(£5,653) e 9,76mg/dl (+6,79) respectivamente. Houve 4 (10%) hemoculturas
positivas a Streptocococcus pneumoniae. Encontrou-se associacdo entre o
tempo de apirexia apds inicio de antibioticoterapia e bacteriémia oculta
(grupo A versus grupo B - 28 horas vs 50 horas; p=0,04). Nao houve dife-
renca significativa entre idade, duracdo e grau de febre assim como dos
parametros laboratoriais entre o grupo A e B. Conclusées: Das criancas com
o diagndstico inicial de bactériema oculta num numero significativo vieram a
constar-se outras patologias. Nao foram encontrados factores indicativos de
diagnéstico final de bacteriémia oculta, no entanto a apirexia 28 horas apds o
inicio da antibioticoterapia € sugestiva de bactériemia, e quando tal ndo
ocorre, deverd colocar-se outra hipétese diagndstica.

Palavras-chave: Bacteriémia, idade, febre, leucocitose, hemocultura.
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PO298- Meningite bacteriana. Casuistica do Hospital Pediitrico de
Coimbra: 1994-2007

Andrea Dias, Helena Rios, Fernanda Rodrigues, Miguel Félix, M.* Helena
Estévao, Luis Lemos. Servico de Urgéncia e Servico de Medicina Hospital
Pedidtrico de Coimbra.

Introdugio: A Meningite Bacteriana (MB) é uma doenca infecciosa grave
com elevada morbimortalidade. A vacinagdo contra os gérmens mais
frequentemente implicados tem alterado a epidemiologia desta infeccdo. Foi
objectivo deste trabalho a revisdo dos casos de MB internados nos tdltimos
13,5 anos (A). Material e Métodos: Analise retrospectiva dos processos das
criangas com o diagndstico de MB, hospitalizadas entre 1994 e 2007, com
avaliacdo de dados epidemioldgicos, terapéutica e evolucdo. Resultados:
Das 101 criancas com MB, excluiram-se 9 com meningite recorrente e 10
com derivagdo ventriculo-peritoneal. Foram analisados 82 casos, 67% do
sexo masculino, com idade média de 3A (5 dias — 10A); 66 casos (80,5%)
tinham mais de 3 meses (M) de idade. Nos ultimos 6A registou-se ? do
numero total de MB. Entre Dezembro e Maio ocorreram 53 casos (65%).
Trinta e cinco criangas (43%) receberam antibidtico antes da pun¢do lombar.
Foi isolado gérmen em 28/63 casos (44%); em 7 criangas a deteccdo de
antigénios bacterianos foi positiva sendo a cultura do liquido cefalo-raquideo
negativa. O diagnéstico foi efectuado em média ao segundo dia de doenca.
No grupo etdrio dos 1-2M predominaram o S.pneumoniae ¢ N.meningitidis
(2 casos cada) e no de mais de 3M predominou o S.pneumoniae (15 casos).
Trés criangas estavam vacinadas contra o gérmen causal (H.influenzae), mas
em nenhuma destas foi feita a tipificagdo da bactéria isolada. Acima dos 3M
os antibidticos de primeira escolha foram o Ceftriaxone, (48/66 casos, 73%)
ou o Ceftriaxone + Vancomicina (13 criancas). A apirexia ocorreu em média
ao 5,5 dia de antibioterapia. Trinta e uma criangas (38%) apresentaram com-
plicacdes, sendo as convulsdes as mais frequentes (18 criancas) e foram
identificadas sequelas em 10. No primeiro més de vida registaram-se
complicagdes em 5/7 criangas. Trés criancas faleceram. Conclusoes: Veri-
ficou-se um decréscimo do niimero de MB diagnosticadas/tratadas no nosso
hospital nos tltimos 6 anos. O agente etiolégico mais frequentemente
identificado foi o S. pneumoniae. O ceftriaxone foi o antibidtico mais utili-
zado. Apenas 3 criancas estavam vacinadas para o gérmen causal (H.
influenzae, sem tipificacdo). Observou-se uma elevada taxa de compli-
cacdes/sequelas, principalmente na baixa idade.

Palavras-chave: Meningite bacteriana, gérmens, antibioterapia.

PO299- Celulite Préseptal e Orbitaria: 5 anos de internamentos na
Regido Auténoma da Madeira

Paulo Rego Sousa', Cdtia Cardoso’, Andreia Barros®, Pedro Freitas*, Sidénia
Nunes*, Amélia Cavaco’. 1-Interno do 3° ano do internato complementar de
Pediatria, Hospital Central do Funchal 2-Interna do 4° ano do internato
complementar de Pediatria, Hospital Central do Funchal 3-Interna do 2° ano
do interno complementar de Pediatra - Hospital Central do Funchal 4-
Assistente Graduado em Pediatria - Hospital Central do Funchal 5-Directora
do Servico de Pediatria - Hospital Central do Funchal.

Introducdo: As celulites periorbitdrias sdo uma condicdo comum, o diag-
ndstico diferencial entre celulite pré-septal e orbitdria por vezes € dificil e a
sua gravidade varia desde ligeiras a graves complicacdes. Objectivos: Des-
cri¢do das caracteristicas clinicas e epidemioldgicas dos doentes com celulite
pré ou pds-septal internadas num Servico de Pediatria, a eficdcia da tera-
péutica e as suas complicacdes. Material e Métodos: Revisdo retrospectiva
dos doentes internados com diagnéstico de celulite pré-septal ou orbitdria no
Servigo de Pediatria do Hospital Central do Funchal entre Janeiro de 2002 a
Dezembro de 2006. Foram analisadas as caracteristicas demograficas,
histéria pregressa e patologia concomitante, apresentacdo clinica e
laboratorial, terapéutica e complicagdes/sequelas. Resultados: No periodo
considerado tivemos 45 doentes que preencheram os critérios de diagnéstico
para celulite pré-septal ou celulite orbitdria (41 celulites pré-septais e 4
celulites orbitdrias). Nao foi identificado factor predisponente em cerca de
45% dos doentes. Os traumatismos da face e a picada de insecto foram res-
ponséveis por cerca de 26% dos casos, seguidos pela sinusite em 9% destes.
O estudo microbioldégico por hemocultura foi realizado a 67 % dos doentes,
revelando uma taxa positiva extremamente baixa, a cultura do exsudado
ocular foi realizado a 11 % dos casos, tendo sido isolados como agentes o
Staphylococcus aureus e o Streptococcus pyogenes. O tratamento incluiu a
antibioterapia isolada ou associada a corticoterapia endovenosa. Nenhum dos
casos necessitou de drenagem cirlrgica e ndo se observaram sequelas.
Conclusdes: Apesar da morbilidade e até mortalidade associada a esta



patologia, o diagndstico precoce destas situacdes e a antibioterapia adequada
podem assegurar um progndstico favoravel.

Palavras-chave: Celulite periorbitdria, celulite pré-septal, celulite pos-
septal.

PO300- Espondilodiscite na crianca

Liliana Pinheiro', Nicole Silva', Carla Moreira', Augusta Gongalves', Eurico
Bandeira®, Alvaro Gil?, Bartol Tinoco?, Helena Silva'. 1-Servigo de Pediatria,
Hospital de Sdo Marcos, Braga; 2-Servico de Ortopedia, Hospital de Sao
Marcos, Braga.

Introducdo: A espondilodiscite ¢ uma doenga pouco frequente em idade
pedidtrica correspondendo a menos de 2% de todas as infeccGes Gsseas. B
uma entidade de dificil diagnéstico devido a clinica inespecifica e atinge
maioritariamente criangas com menos de 5 anos de idade. Objectivos:
Caracterizar a populagdo de doentes quanto a forma de apresentagdo e
evolu¢do clinica, abordagem diagndstica, tratamento, seguimento e elaborar
uma proposta de actuacdo. Material e Métodos: Andlise retrospectiva dos
processos clinicos de doentes internados no Hospital de Sdo Marcos com
diagnéstico de espondilodiscite entre 2000 e 2006. Resultados: Quatro casos
de espondilodiscite foram diagnosticados durante o periodo de tempo
estudado. Todos os doentes tinham idade inferior a 24 meses — mediana: 18,5
meses (10-24 meses) — e 3 eram do sexo masculino. O intervalo de tempo
decorrido entre o inicio da sintomatologia e o diagndstico variou entre 16 e
45 dias. Nenhum doente tinha histéria de traumatismo, contacto com porta-
dores de patologia infecciosa, ingestdo de leite pasteurizado ou seus deri-
vados. A regido vertebral acometida nos 4 casos foi a lombar; em 3 o nivel
lesional era L5-S1. Os sintomas mais frequentes foram: choro inconsoldvel e
irritabilidade (4), claudicagdo e marcha hesitante (4), recusa em sentar e andar
(2) e evicgdo da flexdo tronco (2). Um doente apresentou febre. Todos os
pacientes apresentavam ligeira leucocitose e velocidade de sedimentagdo
aumentada — mediana 54,8mm (35-74 mm). Em nenhum caso houve isola-
mento de agente etiolégico. O exame diagnéstico usado foi a ressonancia
magnética vertebral. Todos os doentes receberam antibioterapia e analgesia.
Os antibiéticos usados foram o ceftriaxone e/ou a flucloxacilina. Nenhum
doente precisou de tratamento cirdrgico. A dura¢do do tratamento variou
entre 4 e 6 semanas. A recuperagdo funcional completa foi objectivada ao fim
de 2 semanas tratamento. A evolucdo clinica foi favordvel em todos os
doentes. Conclusdes: O diagnéstico precoce requer um elevado indice de
suspei¢do, dada a sintomatologia inespecifica e achados radiol6gicos tardios.
Verificou-se grande variabilidade no algoritmo diagnéstico, no tratamento e
no seguimento, pelo que se impde a necessidade de criar linhas orientadoras
na abordagem desta entidade.

Palavras-chave: Espondilodisciste, ressonancia magnética, pediatria.

PO301- Hemoculturas: estudo retrospectivo

Carlos Marcos', Leonilde Machado', Célia Xavier', Rui Almeida', Ricardo
Carneiro?, Flavio Assuncdo® 1-Servico de Pediatria do HPA-VS 2-Servigo de
Microbiologia do HPA-VS.

Introducéo: O isolamento no sangue de microrganismos patogénicos para
além de permitir identificar o agente responsdvel por uma determinada
infecgdo, possibilita também o conhecimento actualizado da epidemiologia
microbioldgica de uma determinada regido com importantes implicagdes
diagnésticas e terapéuticas. Material e Métodos: Estudo retrospectivo
(2002-2006) pela andlise da base de dados (Clinidata® — Maxdata®) do
laboratdrio de Microbiologia do HPA-VS. As hemoculturas foram pro-
cessadas através do instrumento BACTEC® 9240. A identificacdo das
estirpes e a realizacio dos respectivos testes de sensibilidade aos antibidticos
(TSA) foi efectuada com o Sistema Vitek® (bioMérieux).Os processos cli-
nicos das criangas (<13 anos) observadas no Servico de Urgéncia (SU) neste
periodo com hemoculturas positivas foram revistos tendo-se analisado as
seguintes varidveis: idade; sexo; data de internamento; agente isolado; diag-
ndstico clinico; exames laboratoriais. Resultados: Foram requisitadas 5050
hemoculturas tendo sido positivas 708 (14%). Destas apenas 52 (7,3 %)
foram considerados verdadeiras bacteriémias, considerando-se nos restantes
casos ter havido contaminacdo. A média para a idade foi de 279 meses
(minimo de 9 dias e maximo de 10 anos), 25 casos (48%) ocorreram abaixo
dos 13 meses; 27 casos (52%) eram do sexo feminino. A distribui¢cdo sazonal
mostrou um nimero maior de casos nos meses de Inverno (Jan-Mar). Os
patogéneos mais frequentemente isolados foram: Neisseria meningitidis
(n=18, serogrupo B em 10; serogrupo C em 7 e serogrupo Y num caso) sendo
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que 8 casos apresentavam sepsis e 2 casos meningite; Streptococcus
pneumoniae (n=18, correspondendo a 8 casos (44,4%) com pneumonia, 7
com bacteriémia, 2 com meningite, I com celulite da face; S. aureus (n=6, 3
com bacteriémia, | com artrite séptica da anca, 1 com celulite da perna, 1 com
pneumonia; E.coli (n=4, todos com pielonefrite aguda). Em termos de
resisténcia aos antimicrobianos salientam-se trés casos de Pneumococos com
resisténcia intermédia a penicilina. Conclusdes: Os autores salientam que os
patogéneos mais frequentemente isolados foram Neisseria meningitidis e
Streptococcus pneumoniae, ocorrendo sobretudo em criangas com idade
inferior a 13 meses, tendo havido poucos casos de resisténcias aos anti-
bidticos. A taxa de positividade global € ligeiramente superior a apresentada
por outros estudos internacionais (4-12%), devida a taxas de contaminacio
(95% dos positivos) superiores as descritas na literatura.

Palavras-chave: Hemoculturas; criangas; HPA-VS.

PO302- Abcesso hepatico numa crianca saudavel

Susana G. Duarte', Jodo Albuquerque’, Ana Mouzinho’, Miroslava
Gongalves®, Jaime Mendes’, Paula Valente’. 1-Servigo de Pediatria, Hospital
Distrital de Faro2-Servigo de Pediatria, Unidade de Cirurgia Pedidtrica,
Hospital de Santa Maria 3-Servi¢o de Pediatria, Unidade de Infecciologia
Pedidatrica, Hospital de Santa Maria.

Introducdo: O abcesso hepdtico € uma entidade rara em criangas sauddveis
podendo, no entanto, ocorrer secundariamente a processo inflamatério ou
infeccioso intestinal ou sépsis generalizada, habitualmente em criangas
imunocomprometidas. Os paises em vias de desenvolvimento apresentam
uma incidéncia de casos muito superior a dos paises desenvolvidos. Caso
clinico: Crianca de 6 anos, do sexo masculino, natural de Cabo Verde e
residente em Portugal hd 6 semanas, internado no Hospital Distrital de Faro
(HDF) por sindrome febril acompanhado de dor abdominal, hematoquésias e
distria. A admissdo apresentava-se queixoso, prostrado, com abdémen
distendido, timpanizado e doloroso a palpacdo. Analiticamente destacavam-
se anemia, elevagdo sérica das enzimas hepdticas, hipoalbuminémia, hema-
tdiria e proteindria. A avaliacdo imagioldgica revelou sinais de volumosa
massa sélida com efeito compressivo sobre as vias biliares, ascite ligeira e
derrame pleural direito. Iniciou antibioticoterapia empirica com ampicilina e,
para esclarecimento da lesdo hepdtica, foi transferido para o Instituto
Portugués de Oncologia de Lisboa, onde se verificou agravamento do estado
geral, com desidratacdo, ma perfusdo periférica e posteriormente insta-
bilidade hemodinamica. No mesmo dia, por suspeita de sépsis, foi transferido
para o Hospital de Santa Maria (HSM), sonolento mas despertdvel,
taquipneico, com lesdes cutaneas impetiginadas, abdémen muito distendido,
com hepatoesplenomegdlia e sinais de ascite. Realizou-se paracentese
diagnéstica que revelou aumento de proteinas e desidrogenase ldctica, e
leucocitose com neutrofilia. Das culturas pedidas, isolou-se Staphylococcus
aureus na hemocultura e no liquido ascitico, tendo sido alterada a terapéutica
em curso de acordo com o antibiograma. A evolucdo clinica foi favordvel.
Foram feitas ecografias e tomografias computorizadas abdominis de controlo,
revelando imagens compativeis com processo infeccioso localizado ao lobo
hepitico direito com aspectos sugestivos de abcesso e/ou fleimdo. A dltima
ecografia efectuada mostrava ji um figado normodimensionado, com
pequenas calcificacdes em dreas cicatriciais mas sem massas andmalas e sem
evidéncia de ascite. Ao 37° dia de internamento teve alta com os diagnésticos
de abcesso / fleimdo hepdtico em resolucdo, peritonite e septicémia por S.
aureus, clinicamente melhorado, medicado com antibioticoterapia oral, com
indicacdo para reavaliacdo em Consulta de Pediatria do HDF e de Cirurgia
Pedidtrica do HSM.

Palavras-chave: Acesso hepdtico, crianga.

PO303- Reaccdo leucemoide, sindrome mononucleésico, e reaccao
cruzada numa infecc@o por Bartonella

R. Fernandes', A Lemos?, C. Carvalho?, A Teixeira®, P Azeredo* 1-Clinica
Universitdria de Pediatria, Hospital de Santa Maria, Lisboa; 2-Servigo de
Patologia Clinica, Hospital Garcia de Orta, Almada; 3-Instituto Portugués de
Oncologia, Lisboa 4-Servico de Pediatria, Hospital Garcia de Orta, Almada.

Introducdo: A identificacio de tumores hematoldgicos constitui a principal
prioridade na abordagem diagndstica da hiperleucocitose. Excluida esta
patologia, as reac¢des leucemoides tém sido associadas a outras etiologias,
em particular infecciosas. Caso clinico: Lactente previamente sauddvel e
com bom estado geral, a quem se identificaram incidentalmente adenome-
gdlias generalizadas e hepatoesplenomegélia, sem sintomas associados pré-
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vios e com tempo de evolucdo desconhecido. Analiticamente destacaram-se
71.1x109/L leucdcitos (47% linfécitos), hemoglobina 11.6 g/L., 260x109/L
plaquetas, esfregaco sanguineo com alteragdes morfologicas marcadas de
provavel linfocitose reactiva, e LDH 1734 AST 64 ALT 50. Efectuaram-se
biopsia ganglionar e mielograma que excluiram patologia linfoproliferativa,
sendo o estudo seroldgico inicial positivo apenas para Coxiella burnetti
(MicroELISA, IgM fase 2 positivo, IgG fase 2 negativo). Trés semanas
depois registou-se um quadro respiratdrio baixo febril transitério, interpre-
tado neste contexto como possivel pneumonite ¢ medicado com doxiciclina.
Porém a reducéo dos titulos seroldgicos iniciais no més seguinte (IgM fase 2
equivoco, IgG fase 2 negativo) e a descrigdo de frequentes reacc¢oes cruzadas
motivou uma avaliagdo seroldgica alargada em laboratério de referéncia,
constatando-se positividade para Bartonella henselae (IFA, IgG >128), e
serologia Coxiella negativa (IgA/IgM/IgA <50). Durante as semanas
seguintes observou-se resolucdo progressiva dos achados clinico-labora-
toriais, sem outra intervengdo terapéutica. A posteriori, obteve-se histéria
sugestiva de contacto da crianca com gatos ndo domesticados 2 meses antes
do inicio do quadro. A patologia infecciosa tem um papel de relevo no diag-
nostico diferencial da hiperleucocitose, sendo este o primeiro caso descrito
identificado pelos autores de reaccdo leucemoide associada a infec¢do por
Bartonella. O espectro das manifestacdes clinicas causadas por esta doenga
tem-se alargado recentemente, reconhecendo-se a relevancia das apre-
sentacdes atipicas da doenca.

Palavras-chave: Reacc¢do leucemoide; mononucleose infecciosa; Bartonella
henselae; doenga da arranhadela do gato; linfadenopatias; reac¢do cruzada;
Coxiella burnetti.

PO304- Casuistica da Tuberculose no Hospital Pediatrico de Coimbra
Alexandra Padl', Paula Martins®, Miguel Félix*, Graca Rocha' 1-Consulta de
Doengas Infecciosas do Hospital Pedidtrico de Coimbra 2-Servigo de
Medicina A do Hospital Pedidtrico de Coimbra.

Introducao: Apesar da taxa de tuberculose (TB) em Portugal vir a decrescer,
esta patologia continua ainda a ser muito prevalente. Mais de metade das
criancas com TB sdo descobertas apenas pelo rastreio de conviventes. As
formas extra-pulmonares surgem em cerca de um terco das criangas infectadas.
Andlise da casuistica da TB no Hospital Pedidtrico de Coimbra (HPC) de
Janeiro de 2000 a Dezembro de 2006. Material e Métodos: Foram analisados
os processos clinicos com o diagndstico de TB efectuado no periodo referido.
Resultados: Identificaram-se 14 doentes com o diagndstico de TB. A forma
pulmonar verificou-se em 10 casos (71,4%) e as formas extra-pulmonares em
4 casos (28,6%). Oito doentes foram diagnosticados no HPC, um no Centro de
Diagnéstico Pneumolégico, um no Centro de Saide, dois em Hospital
Distrital, um num pafs estrangeiro e num nao se conhece local de diagndstico.
Foram diagnosticados entre um a trés casos por ano. A idade do diagndstico
variou entre 25 meses e 15 anos. A vacinagdo com BCG foi efectuada em 13
criancas (92,8%), ndo tendo sido possivel determinar o estado vacinal num
caso. A fonte de contdgio foi identificada em sete criancas (50%), tendo havido
um caso indice. Seis doentes apresentavam co-morbilidade. Nenhuma crianca
apresentava co-infeccdo VIH. Foi possivel fazer o isolamento do BK em 50%
dos casos. Oito doentes evoluiram para cura completa, dois apresentaram
sequelas, dois tiveram evolucdo desconhecida, um encontra-se ainda em
tratamento e um faleceu por agravamento da sua patologia de base. Conclu-
soes: O nimero de diagndsticos de TB no HPC por ano tem-se mantido
estdvel. A forma pulmonar da TB foi a mais frequente e em mais de metade dos
casos havia diagnéstico prévio de TB em conviventes préximos, concordando
com os resultados descritos na literatura. O diagndstico de TB deve ser sempre
evocado perante clinica sugestiva ou contacto proximo com conviventes
infectados, pelo que um bom rastreio e investigacdo adequada sdo de grande
importancia. Assim sendo, é necessdria uma interaccdo eficaz entre as estru-
turas envolvidas no Programa Nacional de Controle de Tuberculose, de modo
a diminuir a taxa de tuberculose no nosso pais.

Palavras-chave: Casuistica, tuberculose, Hospital Pedidtrico de Coimbra.

PO305- Sinusite complicada: um caso clinico

Mafalda Sampaio', Otilia Cunha', Virginia Monteiro', Laura Soares', Arménia
Oliveira', Lurdes Pinto', Alexandra Adams?®, Josué Pereira’, Ana Maria
Ribeiro' 1-Servico de Pediatria, Hospital de Sdo Miguel, Oliveira de Azeméis
2-Servigo de Neurocirurgia, Hospital de Sdo Jodo, Porto.

Introducio: A sinusite aguda é frequente na populacdo pedidtrica, sendo a
apresentacao clinica habitualmente mais fruste do que no adulto. As infecgdes
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supurativas intracranianas, tais como empiema subdural, abcesso intracra-
niano, meningite e trombose do seio cavernoso sdo complicacdes raras da
sinusite. Para o seu diagndstico € necessario um elevado indice de suspeicao
clinica. Caso clinico: Adolescente do sexo feminino, 13 anos de idade, sem
antecedentes patolégicos relevantes, internada por febre, vomitos e cefaleias
frontais exuberantes com trés dias de evolugdo. Salienta-se ao exame objec-
tivo, prostracdo, edema e hipersensibilidade da regido frontal direita. Analiti-
camente, apresenta leucocitose com neutrofilia e PCR elevada. Exame de
LCR sem alteracdes. Instituida antibioterapia empirica com ceftriaxone. Em
D4, por manter febre e cefaleias intensas, efectua RMN cerebral que revela
opacificagdo fronto-etmoidal direita e dos seios maxilares, alterando
antibioterapia para cefuroxime e flucloxacilina. Em D16, por persisténcia dos
sintomas e aparecimento de anisocoria, repete RMN cerebral, que evidencia
empiema subdural frontal direito. Transferida para o Servico de Neuro-
cirurgia Pedidtrica do hospital de referéncia, onde é submetida a drenagem
cirirgica. Resultados: Embora habitualmente considerada uma patologia
benigna, a sinusite pode em situagdes raras originar complicagdes poten-
cialmente graves. Perante um doente com sinusite, febre persistente, cefaleias
e alteragdes neuroldgicas, deve considerar-se a possibilidade de complicacao
supurativa intracraniana.

Palavra-chave: Sinusite.

PO306- Hematiiria e Linfadenopatias — um caso clinico

Ana Peres, P. Ferreira, P. Rodrigues, A. Casimiro, F. Cunha. Servico de
Pediatria e Neonatologia, Hospital de Reynaldo dos Santos, Vila Franca de
Xira, Portugal.

Introducdo: A hematiria associada a linfadenopatias generalizadas estd
geralmente relacionada com uma doenca sistémica com envolvimento renal.
As principais etiologias a considerar sdo as doencas neopldsicas e as
infecciosas como schistosomiase, tuberculose e sindroma da
imunodeficiéncia adquirida. Caso clinico: Rapaz de 11 anos natural de Africa
onde viveu até aos 7 anos, que seis meses antes iniciou anorexia com perda
ponderal, acompanhada nas ultimas duas semanas de hematdria macros-
copica total e indolor. Na observacdo, transmitia sensacdo de doencga,
emagrecido e apresentava volumosas adenopatias visiveis, cervicais, axilares
e inguinais sem hepatoesplenomegdlia. A avaliacdo laboratorial revelou
anemia, velocidade de sedimentacdo eritrocitdria elevada, pitria asséptica e
eritrocitiria/hemoglobinidria. O Rx do Térax e a Tomografia Computorizada
(TC) pulmonar foram normais. Foram excluidas as doencas linfoprolife-
rativas, imunodeficiéncia adquirida e a schistosomiase. O exame directo e
cultural da urina e do suco gastrico foi negativo para Mycobacterium tuber-
culosis. A TC e a Ecografia abdominais mostraram linfadenopatias intra-
abdominais calcificadas, litfase renal e hidronefrose. A urografia de elimi-
nagdo revelou lesdes cicatriciais irregulares do cértex, deformidades e obstru-
¢oes dos cdlices superiores. Foi efectuado o exame anatomo-patolégico de
um ganglio linfitico que mostrou “granuloma necrotizante de tipo tuber-
culoide”. A intradermoreac¢do de Mantoux ndo revelou reac¢do. O doente fez
terapéutica com tuberculostaticos e foi colocado um stent no uretero direito.
Verificou-se uma melhoria clinica com desaparecimento das adenopatias e
recuperacdo funcional renal. A microhematdria persistiu por seis meses. A
repeticdo da prova tuberculinica (6 meses depois) mostrou indura¢do de
20mm com vesiculas. Conclusées: A tuberculose genitourindria € rara antes
da puberdade porque tem um periodo de incubacdo de vdrios anos, cons-
tituindo menos de 3% das manifestacdes extra-pulmonares da tuberculose.
Assim € necessdrio um elevado indice de suspei¢do para chegar ao
diagnéstico, que € geralmente dificil atrasando o tratamento e compro-
metendo o prognéstico.

Palavras-chave: Hematuria, Tuberculose, Linfadenopatias.

PO307- Vacina da Varicela: Percepcao dos Pais
Jodo Farela Neves', Ana Isabel Varandas', Ana Leg¢a’, 1-Centro de Satde dos
Olivais, Lisboa 2-Hospital Dona Estefania.

Introducdo: A varicela é normalmente considerada uma doenca benigna da
infancia. Cerca de 86% da populac@o é seropositiva para o virus e 77% das
criancas com menos de 9 anos jd teve a doenca. No entanto, existem
complica¢des graves, mais frequentes na crianga de idade inferior a 3 anos,
previamente sauddvel. Em 2004 foi comercializada a vacina em Portugal,
estando actualmente universalmente recomendada em diversos paises da
Europa. Objectivos: Avaliar o impacto da doen¢a no agregado familiar e a
percepgdo e conhecimento dos pais relativamente a esta vacina. Material e



Métodos: Estudo transversal que decorreu de Janeiro a Marco de 2006 no
Centro de Satide dos Olivais. Foram inquiridos pais, escolhidos aleato-
riamente entre aqueles que foram a consulta de sadde infantil de rotina, sobre
caracteristicas demogréficas e sociais da sua familia, sobre a varicela, seu
impacto na estrutura familiar e sobre a vacina contra a varicela. Os dados
foram analisados utilizando o programa SPSS 11.0 para Windows. Resul-
tados: Foram entrevistados 75 pais, cujo rendimento mensal médio era de
1500 Euros/casal. A mediana de idades dos filhos foi 0,66 anos (p25=0,16;
P75=2.1), sendo que. 37% ja tinham tido varicela (60% nas criancas com
mais que 2 anos). Destes, 67% dos pais teve de faltar ao trabalho por causa
da doenca do filho, em 64% dos casos houve segundos casos intra-domi-
cilidrios e 61% dos pais referiram dificuldades econdmicas nesse més.
Quando questionados sobre a existéncia de uma vacina contra a Varicela,
apenas 34% eram conhecedores, sendo este conhecimento independente da
idade da crianga (p=0,07) e rendimento mensal do casal (p=0,29). Quase a
totalidade (96%) dos pais referiram que vacinariam os seus filhos contra esta
doenca se aconselhados pelo seu médico. Apds informacao do valor da vaci-
na, este valor reduz-se para 63%, independentemente do rendimento mensal
(p=0,7). Conclusdes: Este estudo sublinha o impacte e custos sociais da
doenca. A prevencdo € bem aceite pelos pais, apesar do seu desconhecimento
em relagdo a esta vacina, revelando um deficit de informacao por parte dos
profissionais, que urge corrigir. O estudo nacional, em curso desde Janeiro de
2006 serd importante na defini¢do das estratégias vacinais no Pais.

Palavras-chave: Varicela, vacina varicela, complicacdes, percep¢ao pais.

PO308- Tuberculose num Servico de Pediatria: dez anos de experiéncia
P Correia, T Ferreira, C Silvestre, AB Salgueiro, C Barradas, MJ Brito, R
Ruivo. Departamento de Pediatria do Hospital Fernando Fonseca (Directora
do Departamento: Dr.* Helena Carreiro).

Introducio: Segundo dados da OMS, em 2005 foram registados 35 novos
casos de tuberculose por 100.000 habitantes em Portugal, sendo Lisboa um
distrito de elevada incidéncia a nivel nacional. A tuberculose continua a ser
um importante problema de satide ptblica, sendo objectivo desta organizagdo
aredugdo da prevaléncia desta doenca em 50% até 2015. Foi nosso objectivo
rever os casos de tuberculose no Departamento de Pediatria do Hospital
Fernando Fonseca. Material e Métodos: Estudo longitudinal retrospectivo,
entre Junho de 1996 e Junho de 2006. Analisou-se: idade, raca, distribui¢do
anual, contacto, seropositividade para VIH, estado vacinal, tipo de
tuberculose, exames de diagndstico, terapéutica, susceptibilidade do BK aos
antibacilares e evolucdo clinica.Revisdo dos casos de tuberculose no Depar-
tamento de Pediatria do Hospital Fernando Fonseca. Resultados: No periodo
do estudo registaram-se 62 casos de tuberculose, correspondendo a 0.3% das
criangas internadas, sem diminui¢@o ao longo dos anos. A média de idade foi
de 6,5 +4.3 anos e 51.6% eram de origem africana. 46.8% tiveram contacto
intimo com tuberculose. 9.7% eram VIH positivas e 27 4% nao tinham BCG.
Trinta e oito criangas (61.3%) tiveram doen¢a pulmonar primdria, 8 (12.9%)
doenca pulmonar progressiva (tuberculose miliar-2, tuberculose endobron-
quica-5; tuberculose cavitada-1) e 6 (9.7%) tuberculose extra-pulmonar
(tuberculose 6ssea-2, tuberculose pleural-1, meningite tuberculosa-1, tuber-
culose congénita-1, tuberculose ganglionar-1). Trés doentes tiveram compli-
cagoes: hepatite toxica (2) e aspergilose broncopulmonar (1). A prova tuber-
culinica foi =15mm em 74.2% criancas Em 40.3%, o exame cultural foi
positivo para BK e 16.1% eram baciliferos. O teste de susceptibilidade aos
antibacilares mostrou resisténcia a estreptomicina em trés casos (4.8%) e em
um ao etambutol (1.6%); ndo houve resisténcias a isoniazida, rifampicina e
pirazinamida. Cumpriram a terapéutica 93.5%, desconhecendo-se a evolugdo
nos restantes. A notificacdo da doenga foi realizada 96.7% dos casos. Con-
clusdes: O isolamento do agente em apenas 40%), confirma a dificuldade do
diagnéstico de tuberculose na idade pedidtrica. O niimero de criancas sem
BCQG relaciona-se com a origem africana e alta incidéncia de infec¢do VIH da
populacdo que recorre ao nosso hospital. O ndo cumprimento da terapéutica
e a ndo identificacdo da fonte de contdgio, contribui para a dificuldade em
diminuir esta doenga.

Palavras-chave: Tuberculose, Mycobacterium tuberculosis, crianga.

PO309- As “mil faces” da Tuberculose
Catarina Ddmaso, Ana Sofia Simoes, Patricia Ferreira, Ana Casimiro,
Florbela Cunha. Hospital Reynaldo dos Santos, Vila Franca de Xira.

Introducio: A tuberculose continua a ser um importante problema de Satde
Publica no nosso pais. Existe uma elevada incidéncia da infec¢ao no adulto,
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condicionando directamente a prevaléncia de tuberculose infantil. As formas
clinicas de apresentacdo na crianga sdo variadas e o seu diagndstico nem
sempre € facil na auséncia de histéria de contdgio. Os autores analisaram as
diferentes formas de apresentacdo de tuberculose doenca nas criangas
pertencentes a drea do Hospital de Reynaldo dos Santos. Material e
Meétodos: Estudo retrospectivo, descritivo, com base nos processos clinicos
de criancas com o diagndstico de tuberculose doenca entre 1 de Janeiro de
1999 e 31 de Marco de 2007. Foram analisadas, entre outras, as varidveis:
sexo, idade, sintomas de apresentacdo, vacinagdo com BCG, reactividade a
prova tuberculinica, fontes de contdgio, isolamento de BK, exames
complementares, terapéutica e resisténcia aos antibacilares e complicacoes.
Resultados: Neste periodo consultaram-se os processos de 14 criangas, com
Tuberculose doenca, correspondendo a 10 casos de tuberculose mediastino-
pulmonar. Destes, 2 foram formas de reactivagdo cavitadas, 1 caso compli-
cado de disseminacdo hematogénea, 2 com disseminacdo broncogénica e 4
com derrame pleural. Das outras formas, houve 2 crian¢as com tuberculose
ganglionar, 1 com tuberculose renal e 1 eritema nodoso. As idades variaram
entre os 3 meses e 0s 15 anos; 6 criancas eram de raga negra e 7 do sexo mas-
culino. Apenas duas ndo estavam vacinadas com BCG. Excepto em duas
criangas, foi identificada a fonte de contdgio, intrafamiliar nuclear. Destes
doentes, 14% eram baciliferos. A prova tuberculinica foi positiva em 11 doen-
tes. A duragdo da terapéutica variou entre os 6 e os 18 meses. Trés doentes
fizeram terapéutica com corticéide. Houve um caso de multiresisténcia e
outro de resisténcia a isoniazida. A evolucdo foi favordvel na maioria dos
casos. Conclusdes: Realcam-se as diferentes manifestagdes de uma mesma
doenga, o que torna muito importante a suspeita clinica para o diagndstico da
tuberculose infantil. Embora as formas mediastino-pulmonares tenham sido
as mais frequentes, houve 28,5% de manifestacdes extra-pulmonares. A vaci-
nacdo Universal com BCG tem contribuido para diminuir as formas graves
mas ndo previne a tuberculose num pais com alta prevaléncia como Portugal.

Palavras-chave: Tuberculose, crianga, Mantoux, BK.

PO310- Imunodeficiéncias Primarias na Crianca-Registo do Hospital
Fernando Fonseca

Maria Conceigdo Neves', Anténio Figueiredo', Marta Ferreira', Maria Jodo
Brito'?, Alexandra Dias'. 1-Hospital Fernando Fonseca; 2-Hospital Dona
Estefania.

Introducdo: As Imunodeficiéncias Primdrias(IDP) sdo causadas por defeitos
do sistema imune e caracterizam-se por susceptibilidade aumentada para
infecgdes. Objectivos: Determinar a frequéncia e avaliar os dados clinicos
dos doentes com IDP no nosso Departamento. Material e Métodos: Estudo
retrospectivo de Julho 2001 a Fevereiro de 2007. Foram analisados: idade,
sexo, histéria familiar, forma de apresentacdo, nimero de infec¢des e diag-
ndstico. Resultados: Um total de 60 criancas foram observadas, com uma
predominancia do sexo masculino (75%), brancos(90%) e 30% com menos
de 1 ano de idade na altura do diagnéstico.A otite recorrente(95%), pneumo-
nia recorrente(60%), bacteriemia(30%), pansinusite(20%), otomastoidi-
te(15%), doenga meningocécica(5%), atraso de crescimento(5%), diarreia
créonica(5%) e choque séptico (2%), foram as formas de apresentacdo mais
frequentes. O nimero de infec¢des por crianga variou entre 3 a 10
(media6).Numa crianca o diagnéstico foi efectuado apds histéria familiar de
IDP.Os diagnésticos definitivos foram : Deficiéncias predominantemente de
anticorpos(34), Imunodeficiéncias combinadas T e B(1),outras imunodefi-
ciéncias bem definidas(6).doencas de desregulacdo imune(l),doencas da
fagocitose(3), deficiéncias do complemento(3), Imunodeficiéncias em estudo
(12). Dez criangas encontram-se medicadas com imunoglobulina.Uma crian-
¢a com LAD I faleceu. Conclusdes: As IDP sdo doengas raras e muito pro-
vavelmente subdiagnosticadas. O seu reconhecimento e diagndstico precoces
podem modificar o futuro destas criangas.

Palavras-chave: Imunodeficiéncias Primdrias, crianca, registo.

Area - Medicina do Adolescente

PO311- Encoprese: o sintoma oculto
Vania Martins, Nilza Ferreira - Servico de Pediatria do Centro Hospitalar de
Tras-os-Montes e Alto Douro, EPE, Unidade de Vila Real.

Introducdo: A encoprese € definida como a evacuagdo repetida de fezes em
locais inapropriados, ocorrendo pelo menos 1 vez por més, por um periodo
minimo de 3 meses, em criancas com idade superior a 4 anos, ndo se devendo
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a efeitos fisioldgicos de substancias (laxantes). Pode ser primdria ou secun-
déria. A prevaléncia referida nos estudos € de, aproximadamente, 1,5% aos 7-
8 anos, e 0,8% aos 10-12 anos. Na Consulta de Adolescentes do Servigo de
Pediatria do nosso hospital, foram observados, até ao momento, 5 adoles-
centes com encoprese. Material e Métodos: Procedeu-se a revisdo dos
processos clinicos dos adolescentes com o diagndstico de encoprese. Destes,
apresentam-se 2 casos nos quais a encoprese nao foi o motivo principal de
referéncia a consulta. Resultados: Caso 1. Rapaz que, aos 11 anos, ¢ enviado
a consulta por mau aproveitamento escolar e encoprese primdria. Descreve-
se a evolugdo clinica durante os 6 anos de seguimento. Caso 2. Rapaz obser-
vado na consulta aos 14 anos, por adenopatias cervicais. Constatou-se a pre-
senca de encoprese secunddria, desde os 7 anos, que cursou com vdrias
exacerbacoes. Conclusdes: A encoprese € uma situacdo que, com frequéncia,
envergonha o adolescente, afecta a sua auto-estima e causa-lhe compor-
tamentos de eviccao de situagdes que o podem embaragar. Apesar de se saber
que a taxa de recuperacdo aumenta com o tempo, devemos ter uma abor-
dagem enérgica, de modo a evitar as dificuldades de relacionamento social
numa altura em que este € tdo importante.

Palavras-chave: Encoprese, adolescéncia.

PO312- Consulta de Adolescentes: a analise necessaria
Vania Martins, Nilza Ferreira. Servico de Pediatria CHTMAD, Unidade de
Vila Real.

Introducao: A Consulta de Adolescentes do Servigo de Pediatria do Hospital
Sao Pedro (CHTMAD).teve o seu inicio em Janeiro de 2001. Tem uma
periodicidade semanal e dispde do apoio de Pedopsiquiatria, Nutri¢do,
Ginecologia e Servigco Social,bem como das demais especialidades do
Hospital. Material e Métodos: Com o objectivo de conhecer a populagdo em
seguimento na Consulta, as principais patologias observadas e identificar
dificuldades /problemas foi feito um estudo retrospectivo através da consulta
dos processos clinicos dos adolescentes observados no periodo compreendido
entre Janeiro de 2001 e Dezembro de 2006.0s parametros avaliados foram:
n° de admissdes/ano,idade aquando da 1" consulta,sexo, proveniéncia,n®
consultas/adolescente diagnostico principal e secunddrios contribuicdo de
outras especialidades e situacdo actual. Resultados: Foram efectuadas 1151
consultas, referentes a 241 adolescentes (n° médio de consultas-4,7). A maio-
ria dos adolescentes tinha idade menor ou igual a 14 anos( idade média-13.,5
anos; mediana-13 anos). O sexo feminino correspondeu a 54% dos
adolescentes observados e 60,5% foram referenciados pelo Médico de
Familia. As dores recorrentes, a obesidade e as alteragdes transitorias do
comportamento foram responsdveis por aproximadamente 48% dos pedidos
de consulta. De referir que 78 adolescentes (32%) apresentavam outros pro-
bemas, para além daqueles que motivaram a consulta.Foi pedida colaboragdo
de outras especialidades em 101 adolescentes (42%), sendo a Pedopsiquiatria
a especialidade a quem mais se solicitou colaboracdo. Dos 241 adolescentes,
encontram-se em seguimento 115, tiveram alta 32 % e abandonaram a
consulta aproximadamente 20%. Conclusdes: As principais patologias
observadas, resultam na grande maioria do processo de desenvolvimento
préprio da adolescéncia, sendo menos frequentes os casos de patologia
exclusivamente organica. Salientamos o grande nimero de colaboragdo de
outras especialidades, reflectindo a necessidade do trabalho pluridisciplinar,
tao importante em Medicina do Adolescente. Como facto negativo, refere-se
a percentagem de abandono da consulta , obrigando-nos a repensar
estratégias para o evitar, pois s6 conhecendo as caracteristicas e necessidades
dos adolescentes, poderemos adequar 0s nossos recursos s mesmas.

Palavras-chave: Adolescentes, andlise, consulta.

PO313- Causa rara de dor abdominal aguda e retencio uriniria numa
adolescente

Sénia Silva, Silvia Almeida. Servico de Pediatria do Hospital Infante D.
Pedro, Aveiro.

Introducao: Na dor abdominal aguda a principal preocupacio € a exclusao de
patologia cirdrgica, que necessita de intervencdo a curto prazo. Caso clinico:
Adolescente de 13 anos e 8 meses com queixas de dores abdominais gene-
ralizadas. As queixas tinham menos de 24 horas de evoluc¢do, com agrava-
mento progressivo, acompanhadas por retencdo urindria e anorexia. Eram
negadas febre e alteracdes do trinsito intestinal. A adolescente apresentava-se
muito queixosa sem posi¢do de conforto. No abdomen palpava-se uma forma-
¢do arredondada, dolorosa, que ocupava todo o hipogastro. Ndo existiam sinais
de irritacdo peritonial. Foi colocada sonda vesical com saida de pequena
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quantidade de urina, mantendo a massa abdominal e as queixas dlgicas. Por
suspeita de gravidez em evolucdo, foi realizada a histdria ginecoldgica, onde
se verificou tratar-se de uma adolescente que ainda no tivera menarca, nem
teria iniciado vida sexual. Na avaliacdo do desenvolvimento pubertdrio encon-
trava-se no estddio 5 de Tanner. A ecografia abdomino-pélvica mostrou a
presenga de hematocolpos e hematométrio, evidenciando também uma dila-
tacdo pielocalicial bilateral com alteracdes da ecogenicidade renal. A
observacdo dos genitais externos confirmou a existéncia de himen imper-
furado. Foi efectuada himeniotomia com boa evolugio. Actualmente apresenta
menstruagdes regulares sem dismenorreia. A ecografia realizada 2 meses apds
a cirurgia ndo apresentava alteracdes. Conclusdes: O himen imperfurado é
uma das anomalias congénitas mais frequentes do aparelho genital, ocorrendo
em cerca de 0,1% dos recém-nascidos do sexo feminino. Quando nao é detec-
tado nos primeiros meses de vida, pode passar despercebido até a adolescéncia.
Nesta altura, o diagndstico ¢ feito devido ao aparecimento de complicacdes
como a amenorreia primdria, o hematocolpos, o hematométrio e o hema-
tossalpinge. No caso apresentado, a simples inspecc¢@o cuidadosa dos genitais
externos teria orientado o diagndstico desde o inicio, especialmente numa
adolescente no estadio 5 de Tanner, mas ainda amenorreica.

Palavras-chave: Dor abdominal, reten¢do urindria.

PO314- Os Nossos Adolescentes
Sara Noéme Prado, Margarida Chaves, Cristina Silvério, Helena Pedroso.
Centro Hospitalar de Cascais.

Introducdo: A palavra “adolescéncia” deriva do Latim adolescere que
significa entrar na maturidade, referindo-se a um processo de
desenvolvimento da crianca em adulto com todas as particularidades
inerentes ao género, sadde, aspectos sdcio-culturais e econdmicos.
Objectivo: Caracterizar os adolescentes referenciados a Consulta de
Pediatria Geral (CPG) do Centro Hospitalar de Cascais (CHC). Material e
Meétodos: Estudo retrospectivo baseado na consulta de registos clinicos de
adolescentes com idade compreendida entre os 11 e os 18 anos, referenciados
a CPG do CHC. Foram analisados os seguintes parametros: sexo, idade,
naturalidade, caracteristicas familiares e socio-econdmicas, proveniéncia,
motivo de consulta, atitude na entrevista, rendimento escolar, compor-
tamentos de risco, diagndstico, necessidade de apoio multidisciplinar e segui-
mento. Resultados: Foram incluidos 174 adolescentes (53.4% do sexo
feminino), com uma média de idades de 12,7 anos, 73% de nacionalidade
portuguesa; 41% inseriam-se numa familia ndo nuclear e 61% pertenciam a
Escala de Graffard IV-V. A maioria (75%) foi encaminhada para a consulta a
partir do meio hospitalar e 21% foram referenciados pelos respectivos médi-
cos assistentes. Os motivos mais frequentes de consulta foram: obesi-
dade/excesso de peso (15%), alteracdes neurolégicas (13%), queixas
gastrointestinais (11%) e respiratdrias/imuno-alergolégicas (9%); 4% foram
referenciados por risco psico-social. Verificou-se que 12% dos adolescentes
ndo apresentavam uma atitude adequada na entrevista (1 caso de ideacdo
suicida) e documentou-se 30% de insucesso escolar. A obesidade/excesso de
peso e a patologia do foro respiratério/imunoalergolégico e neurolégico
foram responsdveis por 51% dos diagndsticos. Em 77% dos adolescentes
houve necessidade de apoio multidiscipinar (psicologia, pedopsiquiatria,
nutricdo e subespecialidades) e 24% abandonaram o seguimento em consulta.
Conclusdes: Este trabalho reforga a importancia de um seguimento dirigido
para este grupo etdrio e para os seus problemas especificos, actuando na
resolucdo das situacdes agudas e prevenindo comportamentos de risco. A
maioria foi referenciada através do meio hospitalar, sendo apenas 21%
orientados pelo médico assistente, o que levanta a questdo de onde sdo
seguidos os adolescentes. Dada a necessidade de uniformizacdo do acom-
panhamento do adolescente, propde-se a elaboracdo de um registo clinico
proprio, enfatizando os comportamentos de risco, elementos que estdo pouco
documentados.

Palavras-chave: Adolescente, Pediatria Geral, risco.

PO315- Impacto de video-jogos com tecnologia matching motion na
actividade fisica de adolescentes obesos

Anténio Palmeira', Sandra Martins', Susana Veloso', Leonardo Cunha', Ana
Cascais', Rita Neves', Pedro Marques-Vidal', Helena Fonseca® 1-Univer-
sidade Luséfona de Humanidades e Tecnologias 2-Consulta de Obesidade da
Clinica Universitdria de Pediatria do Hospital de Santa Maria.

Introducdo: A modificacdo comportamental necessdria ao combate da
obesidade adolescente depara-se com um adversdrio temivel: as actividades



promotoras de sedentarismo, salientando-se os videojogos. Recentemente, no
entanto, surgiram jogos com a tecnologia Matching Motion que obrigam a
niveis de actividade fisica (AF) interessantes. Objectivo: Andlise do impacto
deste tipo de jogos na AF de adolescentes obesos. Material e Métodos:
Participaram no estudo quinze utentes da Consulta de Obesidade do Servico
de Pediatria de um Hospital Central, inseridos num programa de longo-prazo
que inclui intervencdes ao nivel clinico, nutricional, AF e psicolégico. Dez
utentes fizeram parte do grupo de intervengdo e 5 do grupo de comparagdo.
No grupo de interven¢do a AF foi medida por acelerometria 7 dias antes
(linha de base) do empréstimo de uma consola com dois jogos (Eye-Toy para
a PS2), nos 7 dias imediatos ao empréstimo (efeito agudo) e novamente
durante 7 dias apds conviverem 3 semanas com a consola (efeito crénico).
Resultados: Os adolescentes tinham uma idade média de 13.6+1.6 anos;
IMC: 29.5+4 4 kg/m2 e 9 eram raparigas. No efeito agudo houve uma dimi-
nui¢do do sedentarismo em 20.8+15.8%, enquanto que nos impulsos totais se
observou um aumento de 40.4+28.6%, e na AF moderada um aumento de
89.5+73.1% (para todos p=.018). Nao se registaram evolucdes entre o
periodo agudo e cronico, mantendo-se neste tltimo valores de AF superiores
a linha de base. O grupo em lista de espera apresentou AF inferior ao grupo
de intervencdo (p=.028), enquanto que as andlises com as varidveis
demogréficas ndo se revelaram significativas. Conclusdes: A AF aumentou
durante a convivéncia com a consola. O aumento da AF em adolescentes
obesos ¢ uma tarefa tdo dificil como decisiva. O presente estudo apresenta
resultados preliminares de uma intervengdo inovadora que poderd oferecer
novas pistas para a promocao da AF nesta populagdo.

Palavras-chave: Obesidade adolescente; actividade fisica; intervengdes.

PO316- Miosite Pés-influenza: Complicacdo rara de uma infeccao
frequente

Julia Galhardo, Leonor Sassetti - Unidade De Adolescentes, Servicol de
Pediatria. Director: Dr. Gongalo Cordeiro Ferreira, Hospital de Dona Este-
fania, Lisboa

Introducio: A miosite pés-gripal ¢ uma complica¢do mais frequente no virus
influenza B, com inicio na fase de convalescenca e atingimento preferencial
dos membros inferiores. Caracteriza-se pela instalac@o stbita e localizada de
dor incapacitante, acompanhada pelo aumento sérico da creatinina
fosfocinase (CPK) e da aspartato aminotransferase (AST). Material e
Métodos: Revisao dos registos clinicos dos trés jovens internados na
Unidade de Adolescentes, em 2006, com o diagndstico de miosite virica.
Varidveis avaliadas: contexto epidemioldgico, clinica, alteracdes laborato-
riais, terapéutica e evolucdo. Resultados: Observados trés adolescentes entre
13 e 14 anos, previamente sauddveis, sem histdria de vacinagdo anti-gripal ou
anti-viricos. Contexto escolar e familiar de sindrome gripal nas semanas
precedentes (3). Apresentacdo aguda: febre 38,5°C-39°C (3), queixas respi-
ratdrias altas (3), cefaleias (2) e mialgias generalizadas (2). Agravamento
stbito quatro dias (3-5 dias) apds inicio dos primeiros sintomas: dor sural
bilateral acentuada associada a impoténcia funcional e flexdo plantar
antdlgica (3). Palpacd@o dolorosa das massas musculares afectadas e exame
neurolégico normal. Investigacdo laboratorial: CPK pico- 2.469U/L,
3.048U/L, 21.104U/L; AST pico- 73U/L, 133U/L, 760U/L, respectivamente;
sem rabdomidlise. Teraputica sintomdtica, com melhoria clinica e labo-
ratorial progressiva. Recuperacdo completa ao 6° dia de evolugdo (4-7 dias).
Seguimento de 2 meses: sem sequelas. Seroconversdo para o Influenza B.
Conclusdes: A miosite pds-influenza € uma entidade especifica e localizada,
distinta das mialgias generalizadas da fase aguda. A instalagdo intempestiva
e incapacitante leva, por vezes, a que seja confundida com situacdes agudas
mais graves, nomeadamente Guillain-Barré e ataxia pés-infecciosa. O conhe-
cimento da sua existéncia aliado a uma anamnese cuidada permite a suspeita
diagnéstica, confirmada pela observagao clinica e doseamento da CPK. Desta
forma, deverdo ser evitados exames complementares exaustivos € invasivos
numa patologia benigna e auto-limitada, que requer apenas medidas de
suporte e a vigilancia atenta de possivel rabdomidlise.

Palavras-chave: Miosite, influenza B, tricipite sural.

PO317- Perturbacées do comportamento alimentar - Casuistica do
Servico de Pediatria do Hospital de Santo André (HSA)
Sandra Ferreira, Natacha Fontes, Graga Milheiro, Pascoal Moleiro.

Introducio: A incidéncia das perturbacoes do comportamento alimentar tem
vindo a aumentar sendo fundamental um diagndstico e interveng@o precoces
de modo a evitar a morbimortalidade significativa que este espectro de pato-
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logias pode acarretar. Os autores apresentam um estudo retrospectivo
descritivo que teve por objectivo caracterizar a populacdo de adolescentes
seguidos na Consulta de Medicina da Adolescéncia do Servico de Pediatria
do HSA por perturbagdes do comportamento alimentar. Material e Métodos:
Foram analisados 15 processos clinicos de adolescentes seguidos nesta con-
sulta desde Agosto de 2005 a Maio de 2007. Resultados: A amostra apre-
senta 15 adolescentes, 13 do sexo feminino e 2 do sexo masculino (6.5:1),
sendo a média de inicio da doenca de 13.2 anos (minimo de 8 e maximo de
15) e a média de idades actuais de 14.9 anos (minimo de 12 e méaximo de 16).
A maioria, foi referenciada a consulta a partir do préprio Servico de Pediatria,
8 a partir da urgéncia e 3 a partir de consultas de outras dreas, sendo apenas
2 referenciadas pelo Centro de Sadde. O motivo de envio foi suspeita de
distirbio alimentar em 8 casos e sintomas inespecificos em 2. O tempo de
espera desde o pedido de consulta até a concretizacdo da mesma foi, em
média, de 38.5 dias (minimo de 1 e maximo de 97). O diagndstico estabele-
cido foi de Anorexia Nervosa em 8 casos, Bulimia Nervosa em 2, Anorexia
Nervosa e Bulimia Nervosa em 1 e outras perturbagdes do comportamento
alimentar em 4. A perturbacdo era do tipo restritivo em 7 casos e purgativo
em 6. Relativamente as manifestagdes clinicas/complica¢des verificou-se a
presenca de perturbacdo psiquidtrica em 8 adolescentes, bradicardia em 6,
lipotimia em 3, alteragdes gastrointestinais em 3, amenorreia em 3, irregu-
laridades menstruais em 3 e instabilidade térmica em 2. O exercicio fisico
excessivo estava descrito em 7 casos. Foi necessdrio internamento em 6 ado-
lescentes (1 do sexo masculino), correspondendo a um total de 9 inter-
namentos, 1 deles com duragdo prolongada (90 dias). O principal motivo de
internamento foi a evolu¢do ponderal desadequada seguindo-se em fre-
quéncia as alteragdes psiquidtricas (comportamento/humor). O tratamento
incluiu além da intervencdo na alimentagéo, terapéutica farmacolégica em 9
adolescentes. O acompanhamento foi efectuado de forma multidisciplinar
com a Pedopsiquiatria em 11 casos, a Nutricdo em 2 e a Psicologia em
3.Verificou-se apresenca de disfunc¢@o familiar (divorcio, violéncia,...) em 14
casos e antecedentes familiares psiquidtricos em 6. A evolugdo foi con-
siderada favoravel em 9 casos. Dois adolescentes abandonaram a consulta,
sendo um deles seguido na consulta de Pedopsiquiatria e um foi referenciado
para Hospital Central. Conclusdes: Existem varios dados concordantes com
a literatura, nomeadamente: predominio no sexo feminino, média etdria de
inicio da doenca, a presenca de disfungdo familiar frequente. A evolucdo
favordvel estd intimamente ligada a uma intervengdo bio-psico-social multi-
disciplinar. A frequéncia crescente e a potencial gravidade exigem que os
Pediatras estejam cada vez mais alerta para esta doenga cujo diagndstico nem
sempre € de facil suspeicdo pela apresentacdo muitas vezes inespecifica.

Palavras-chave: Anorexia nervosa, Bulimia nervosa, Adolescéncia.

PO318- Binge Eating em adolescentes obesos
Cristina Gongalves, Katia Cardoso, Helena Fonseca. Unidade de Medicina do
Adolescente Departamento da Crianga e da Familia, Hospital de Santa Maria.

Introducdo: Os episddios recorrentes de compulsdo periddica (binge-
eating), segundo a DSM-IV (Manual de Diagndstico e Estatistica das Per-
turbagdes Mentais), caracterizam-se por: (1) ingestdo em perfodo limitado de
tempo de uma quantidade de alimentos definitivamente superior do que a
maioria das pessoas consumiria durante um periodo similar e sob
circunstancias similares; e (2) um sentimento de falta de controlo sobre o
comportamento alimentar durante o episédio. Tem sido descrita uma
prevaléncia entre 10 e 30 % deste tipo de episédios em adolescentes obesos.
Foi nosso objectivo conhecer a prevaléncia de binge-eating numa populacdo
de adolescentes obesos. Avaliar a relacdo entre a presenca e nimero de
critérios de binge-eating e o Indice de Massa Corporal (IMC). Material e
Meétodos: Avaliou-se a presenca de critérios de binge-eating através da apli-
cacdo de um questiondrio a adolescentes seguidos na Consulta de Obesidade
de um Hospital Central. Foi feita a andlise retrospectiva dos processos de
consulta e recolhidos dados demograficos, IMC a entrada na consulta, IMC
maéximo atingido e IMC a data da aplicacdo do questiondrio. Resultados:
Foram incluidos 65 adolescentes obesos (IMC médio=30,6 + 4,4Kg/m2),
54% (n=36) do sexo feminino, idade média de 14,1 = 1,6. Os critérios de
binge-eating estavam ausentes em 26% (n=17) dos doentes, 43% (n=29)
apresentavam apenas um critério e 31% (n=21) dois critérios. Em 14
adolescentes obesos (21,2%) a aplicacdo do questiondrio foi feita na primeira
consulta, ndo se tendo ainda dados para estudo da evolugdo do IMC. O IMC
médio na primeira consulta foi de 30,6 + 3,9 sem diferencas significativas
entre o grupo com 1 ou 2 critérios de binge-eating (p=0,21). O IMC médio a
data da realizagdo do questiondrio foi de 28,7 + 3,5 no grupo sem nenhum
critério de binge-eating, 30,5 + 3,6 no grupo com um critério e 32,3 + 5.5 no
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grupo com dois critérios, sendo significativa a diferenca de IMC entre o
grupo sem nenhum critério presente e o que preenchia os dois critérios
(p<0,05). A variagcdo média do IMC entre a primeira consulta e a consulta em
que se aplicou o questiondrio, apés um seguimento médio de 21,7 meses, foi
de -0,3. Nao houve diferencas significativas na evolu¢do do IMC entre o
grupo com auséncia de critérios de binge-eating, 1 ou 2 critérios (p=0,53).
Conclusdes: A prevaléncia de “binge-eating” nesta populacao foi elevada. Os
adolescentes obesos que preencheram os critérios de binge-eating apre-
sentaram IMC significativamente superiores, ao inicio do seguimento, com-
parado com 0s que ndo apresentaram este distirbio do comportamento
alimentar. No entanto, a presenca de binge-eating nao condicionou uma
diferenca significativa na resposta a interveng@o terapéutica.

Palavras-chave: binge-eating, Obesidade, Adolescente.

Arga - Nefrologia

PO319- Sindrome de Fanconi Idiopatico e Cirrose Hepatica -
Combinacao Rarissima

S. Fernandes ', V. Mendonga', T. Campos', E. Trindade', J. Amil Dias', A.
Maia', A. Caldas Afonso'?. 1-Servico de Pediatria Hospital S. Jodo 2-
Faculdade de Medicina do Porto.

Introducio: O sindrome de Fanconi € caracterizado por disfuncdo complexa
do tibulo renal proximal, que se manifesta por hipofosfatémia, bicarbo-
natiria, glicosdria e aminoacididria generalizada, e consequente raquitismo
apesar da suplementacdo com vitamina D. Os autores apresentam um caso
clinico de Sindrome de Fanconi Idiopdtico com cirrose hepatica, apds 15 anos
de seguimento, que apds estudo detalhado pode ser considerada criptogénica.
Ha apenas um caso publicado desta associa¢@o. Caso clinico: Jovem de 20
anos, sexo masculino, com epilepsia desde os 3 anos, medicado com val-
proato de sédio e carbamazepina, e sindroma de Fanconi Idiopético diag-
nosticado aos 5 anos de idade, sem nunca ter tido atingimento hepdtico.
Internado em Abril de 2007 por aparecimento recente de ictericia para inves-
tigagdo. Tinha grave desnutricdo, ictericia, atrofia muscular marcada,
deformidades Osseas (relacionadas com raquitismo previamente diagnos-
ticado). Resultados: O estudo analitico revelou anemia sem hemdlise,
citdlise intensa e colestase. Foi excluida causa infecciosa virica, metabdlica,
autoimune e vascular. A biopsia hepdtica mostrou “cirrose com esteatose
micro e macrovesicular”. Manteve tratamento da doenca de base e vigilancia
da lesdo hepdtica. Cerca de 2 semanas mais tarde teve intercorréncia
infecciosa — Pneumonia bilateral- de que veio a falecer. Conclusdes: A
etiologia da lesdo hepdtica ndo pode ser claramente estabelecida, mas foram
excluidas causas mais frequentes e habitualmente associadas ao Sindrome de
Fanconi. Resta a possibilidade de cirrose idiopdtica do Sindrome de Fanconi,
apenas descrita numa publicacdo de 1956.

Palavras-chave: Sindrome de Fanconi, Cirrose hepdtica.

PO320- Doenca Nefrologica no contexto de Sindrome de Alagille

Sofia Deuchande', Susana Rocha?, Carla Simio’, Paula Mourato*, Ana
Medeira’, Margarida Almeida’. 1-Hospital S. Francisco Xavier, Lisboa 2-
Hospital N* Senhora do Rosdrio, Barreiro 3-Unidade de Nefrologia Pediétrica
4-Unidade de Gastroenterologia Pedidtrica e 5-Servico de Genética Médica
do Hospital Santa Maria, Lisboa - Trabalho elaborado na Unidade de
Nefrologia Pedidtrica do Hospital S. Maria.

Introducdo: A sindrome de Alagille € uma patologia genética, autossémica
dominante com expressividade varidvel e envolvimento multissistémico.
Caso clinico: Rapaz com 4 anos de idade que foi enviado a consulta de
nefrologia com o diagnéstico de assimetria de dimensdo renal, para
investigacdo etiolégica. E o tinico filho de pais jovens e ndo consanguineos.
Ha histéria materna de estenose da artéria pulmonar com intervengdo
cirdrgica aos 9 anos de idade. Dos antecedentes pessoais hd a referir a
apresentacao de um fécies peculiar e um diagndstico de estenose bilateral das
artérias pulmonares motivo pelo qual € seguido em consulta de cardiologia.
Apresentava igualmente um atraso de crescimento estaturo-ponderal, atraso
de desenvolvimento psico-motor e alteragdo da enzimologia hepdtica. No
seguimento em consulta de nefrologia os exames efectuados revelaram na
ecografia renal e vesical uma assimetria de dimensao renal (RD << RE) sem
outras imagens patoldgicas. A ecografia abdominal evidenciou um figado de
estrutura difusamente heterogénea, dimensdes normais e vesicula biliar com
litfase. A cintigrafia renal com DMSA hipocaptacido marcada a direita com-
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pativel com rim de cicatriz. O renograma com DTPA confirma hipofuncio
grave a direita (RD: 16ml/min) e auséncia de alteracdes a esquerda (RE:
76ml/min). A cistografia ndo evidenciou a presenca de refluxo vesico-
ureteral. Pelo fdcies sindromadtico, alteracdes cardiacas e alteracdes
persistentes da fungdo hepitica foi enviado a consulta de genética e gastro-
enterologia. Os exames efectuados sugeriram o diagnéstico de sindrome de
Alagille quer na crianga, quer na mie. Ambos apresentavam alteracoes da
coluna vertebral e alteragdes oftalmoldgicas que no contexto geral do caso
clinico apoiavam este diagndstico. O estudo de genética molecular estd em
curso. Este caso clinico € exemplificativo da importancia de uma abordagem
multidisciplinar e constitui uma forma pouco habitual de marcha de
diagnéstico desta situac@o, que habitualmente é detectada pelas mani-
festacdes iniciais de cardiopatia e pela alteracdo da fungdo hepdtica.

Palavras-chave: Sindrome de Alagille, nefropatia.

PO321- Experiéncia da consulta de seguimento de nefro-uropatias
congénitas no Hospital Pedro Hispano

Lia Rodrigues e Rodrigues', Patricia Santos', Sérgia Soares', Paula Noites’,
Maria José Costa’, Agostinha Souto’. 1-Interna Complementar de Pediatria 2-
Assistente Hospitalar de Neonatologia 3-Directora de Servico de
Neonatologia Departamento de Pediatria, Director: Dr. Lopes dos Santos
Hospital Pedro Hispano, Matosinhos.

Introducdo: As malformagdes nefro-urolégicas congénitas sdo um achado
relativamente frequente no estudo ecogréfico pré-natal. Na maioria dos casos
tém como traducdo ecografica a presenca de dilatagdo pielocalicial, que se
reveste dum amplo espectro de significado clinico.O objectivo deste estudo
foi determinar a incidéncia de nefrouropatias congénitas (NUC) no Hospital
Pedro Hispano e avaliar a evolug@o pds-natal destas malformacdes diagnos-
ticadas in utero. Material e Métodos: Estudo retrospectivo realizado através
da revisdo dos processos clinicos de doentes com diagndstico pré-natal de
NUC, nascidos neste hospital entre um de Janeiro de 2000 e 31 de Dezembro
de 2005. Foram incluidos os recém-nascidos com achado ecogréfico pré-natal
de NUC sendo o critério de dilatagdo piélica um didmetro antero-posterior do
bacinete superior a4 mm. Os parametros avaliados foram: sexo, resultados de
ecografias pré e pds-natais e de outros exames auxilares de diagndstico,
tempo de antibioprofilaxia e de seguimento na consulta, ocorréncia de
infecgdes do tracto urindrio e necessidade de intervencdo cirdrgica. Resul-
tados: O nimero total de processos analisados foi de 300. Cumpriram os
critérios de inclusdo estabelecidos 279 criangas, a maioria pertencia ao sexo
masculino (64,87%). O tempo médio de seguimento foi de 23,3 meses e o de
antibioprofilaxia de 11,65 meses. A incidéncia global de NUC foi de 2,05%.
Os achados ecograficos pré-natais foram: dilatacdo pielocalicial em 272
criangas (97,49%), quatro casos de rim multiquistico e trés de outros diagnds-
ticos. Os diagnésticos definitivos apurados foram: 11 casos de refluxo
vesicoureteral (3,94%), 4 de estenose pieloureteral, 2 de rim multiquistico, 2
de ureterocelo, 2 de ectopia renal e dois casos isolados de agenesia renal e
duplicidade pielocalicial. Em 161 criangas (57,71%) constatou-se hidrone-
frose intermitente sem outras alteracdes associadas e o estudo pds-natal foi
normal em 34,05% da populagd@o estudada. Ocorreram infec¢des urindrias em
35 doentes (12,54%). Foram submetidas a cirurgia nefro-uroldgica 11
criangas (3,94%). Conclusoes: A presenca de NUC ndo foi confirmada, no
estudo pés-natal, em um ter¢co dos casos. A maioria das criancas com
dilatacdo pielocalicial pré-natal ndo tinha patologia nefro-urolégica
significativa. Contudo a possibilidade de detec¢@o e tratamento precoce de
condi¢cdes com potencial risco de lesdo renal reforca a importancia do
diagnéstico ecografico pré-natal deste tipo de patologias.

Palavras-chave: Nefrouropatia congénita; Dilatacdo pielocalicial; Refluxo
vesicoureteral; Cirurgia.

PO322- Sensibilidade aos antimicrobianos dos agentes de infeccio
urinaria num Servigo de Urgéncia Pediatrica

Célia Xavier', Ricardo Carneiro?, Sandra Teixeira', Edite Tomads', Flavio
Assunc¢do?, 1-Servigo de Pediatria do Hospital Padre Américo, Vale do Sousa
2-Servico de Patologia Clinica do Hospital Padre Américo, Vale do Sousa.

Introducdo: O tratamento das infeccdes urindrias € iniciado de forma
empirica e, por isso, deverd estar de acordo com os agentes etioldgicos mais
frequentes e a sensibilidade aos antimicrobianos. Este estudo teve como
objectivo identificar os agentes etioldgicos mais frequentes nas infecgdes
urindrias diagnosticadas no Servico de Urgéncia Pedidtrica e analisar os
padroes de sensibilidade/resisténcia aos antimicrobianos. Material e



Métodos: Foram revistas as uroculturas positivas requisitadas através do
Servico de Urgéncia Pedidtrica em 2005 e 2006 e feita uma andlise
retrospectiva da idade e sexo das criancas, das bactérias isoladas e respectivos
antibiogramas. Nio foi efectuada a correlacdo com a existéncia de uropatia
malformativa nem com terapéutica antibidtica profilactica. Resultados:
Identificaram-se 914 uroculturas positivas, de 6177 requisistadas,
verificando-se um predominio do sexo feminino (66%). Nos rapazes, 56,6%
das uroculturas positivas ocorreram no primeiro ano de vida. Os agentes
etiolégicos mais frequentes foram: Escherichia coli (75,6%), Proteus
mirabilis (11,8%), Enterococcus faecalis (3,6%) e Klebsiella pneumoniae
(3,2%). A E. coli predominou nos dois sexos e em todos 0s grupos etarios.
Nos rapazes, o P. mirabilis foi o agente em 23,2%. A E. coli foi resistente a
ampicilina em 54,6%, ao cotrimoxazol em 25,9% e as cefalosporinas de 1°
geracdo em 16%. A resisténcia a associagdo amoxicilina+acido clavulanico
foi de apenas 9,6%. A sensibilidade foi alta para as cefalosporinas de 2* e 3*
geracdo, gentamicina e nitrofurantoina. O P. mirabilis foi resistente a
nitrofurantoina (83,2%), ao cotrimoxazol (61,5%) e a ampicilina (29.4%). A
K. pneumoniae foi resistente a ampicilina em 100% e ao cotrimoxazol em
25,9% e mostrou alguma resisténcia as cefalosporinas e a gentamicina. Con-
clusdes: A E. coli foi o agente etiolégico predominante. Com base nestes
resultados, pensamos que a associa¢do amoxicilina+dcido clavulanico € uma
boa opcao como terapéutica empirica de infec¢des urindrias em criancas apos
os 3 meses de idade.

Palavras-chave: Infeccdo urindria, pediatria, sensibilidade, antimicrobianos,
terapéutica.

PO323- Sindroma cerebral de perda de sal na meningite tuberculosa
Artur Sousa, Raquel Gouveia, Carla Simao, Margarida Almeida. Unidade de
Nefrologia Pedidtrica Departamento da Crianga e da Familia Hospital de
Santa Maria.

Introducdo: Apresenta-se um caso de meningite tuberculosa em crianca
submetida a transplantacdo renal hd 3 anos. O diagndstico de meningite
tuberculosa foi quase simultdneo com o diagndstico inicial de meningite a
meningococo b. Na evolugcdo do quadro clinico, para além do desenvol-
vimento de hidrocefalia com necessidade de derivacdo ventricular, registou-
se igualmente o achado de uma hiponatremia mantida. A investigagdo etio-
l6gica conduziu ao diagnéstico de sindroma cerebral de perda de sal. A
hiponatremia ¢ uma complicac@o frequente em doentes com patologia intra-
craniana, podendo levar a um agravamento neuroldégico pelo risco de edema
e isquémia associados. O diagnéstico diferencial nesta situagdo faz-se essen-
cialmente entre a sindroma de secrecdo inapropriada de hormona anti-
diurética, caracterizada por retengdo inapropriada de dgua livre, e a sindroma
cerebral de perda de sal, que cursa com natriurese excessiva e consequentes
politria e contrac¢do do volume extracelular. Dado que estas duas entidades
clinicas t&ém tratamentos opostos, torna-se fundamental a sua diferenciag@o.

Palavras-chave: Sindroma cerebral perda sal meningite tuberculosa.

PO324- Diagnéstico pré-natal de Nefro-Uropatia no HNSR EPE -
Casuistica de sete anos

Susana Rocha, Sofia Vidal Castro, Ana Ferreira, Inés Santos, Dolores Barros,
José da Palma. Servigo de Pediatria do Hospital Nossa Senhora do Rosdrio
EPE.

Introducdo: As uropatias malformativas representam a malformacdo
congénita mais comum, e contribuem para 10% das malformacdes letais. A
hidronefrose € de todas a mais frequente, sendo detectada em cerca de 1% de
todas as gestagdes, e estd associada a um risco aumentado de refluxo vesico-
ureteral (RVU). Virios protocolos de seguimento pds-natal tém sido
propostos internacionalmente, ndo havendo contudo consenso. Objectivo:
caracterizar a patologia nefro-uroldgica congénita do Hospital Nossa Senhora
do Rosdrio (HNSR) EPE, e avaliar a evolucdo clinica destas criancas.
Material e Métodos: Estudo retrospectivo das criangas com diagndstico pré-
natal de uropatia nascidas no HNSR de 1 de Janeiro de 2000 a 31 de
Dezembro de 2006, avaliando-se: antecedentes familiares, idade gestacional
no diagndstico, sexo, tipo de nefro-uropatia, encaminhamento e estudo com-
plementar, intervencdes terapéuticas e evolucdo actual. Resultados: Obti-
vemos 71 criangas, verificando-se aumento progressivo do niimero de casos
a0 longo do tempo. O diagndstico mais comum foi a dilatagdo pielo-calicial
(84,5%), com predominio do sexo masculino (69%). A maioria dos diag-
nosticos foi efectuada na ecografia obstétrica do terceiro trimestre. Um
recém-nascido foi submetido a nefrostomia urgente por hidronefrose grave.
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Todos os outros tiveram alta sob profilaxia com trimetoprim. A primeira
ecografia pds-natal foi efectuada aos cinco dias (mediana). Observaram-se
nove casos de infec¢do urindria. A incidéncia de RVU foi de 5% e verificou-
se com qualquer grau de dilatagdo pielocalicial. Trés criancas foram
referenciadas a consulta de Urologia por sindrome juncional. Sdo actual-
mente seguidas em consulta externa 23 criangas, tendo abandonado a mesma
15 (21%). Conclusdes: A detec¢do de maior nimero de casos nos ultimos
anos talvez se deva a maior sensibilidade dos meios de diagndstico actuais na
deteccdo de patologia pré-natal, bem como a uma maior preocupacio dos
profissionais de satide com este grupo de patologia. Tal como esperado, o
diagnéstico mais frequente foi a dilatacdo pielo-calicial, mas a incidéncia de
RVU foi inferior a descrita na literatura. Constatamos, infelizmente, uma
elevada taxa de abandono da consulta. O acompanhamento precoce e regular
destas criancas € imprescindivel.

Palavras-chave: Diagndéstico pré-natal, nefro-uropatia, dilatacdo pielo-
calicial.

PO325- Diagnéstico Pré-Natal de Hidronefrose Congénita. Casuistica de
7 anos da consulta de Apoio de Nefrologia Pediatrica do HDES
Adriana Pinheiro, Ana Ramalho, Ana Faro, Gléria Silva, Lucinda Pacheco,
Pereira Duarte. Hospital do Divino Espirito Santo, Ponta Delgada.

Introducdo: As anomalias genitourindrias representam cerca de 20 % das
malformagdes detectadas no estudo ecografico pré-natal. A dilatacdo da
arvore urindria € a alteracdo mais frequentemente encontrada. A maioria dos
casos representa uma variante fisiolégica, no entanto, algumas situagdes
estdo associadas a uma elevada morbilidade, sendo por isso fundamental a
sua detec¢do precoce. Este estudo tem como ojectivo relacionar os
diagnésticos pré-natais das nefro-uropatias com o seguimento pds-natal.
Material e Métodos: Estudo retrospectivo, com uma revisdo de 7 anos dos
casos de Diagndstico Pré-Natal de Hidronefrose Congénita. Sdo avaliados os
parametros: sexo, percentagem de casos em que houve remissdo espontanea
e de casos em que persistiu a dilatacdo, necessidade de estudos imagiolégicos
complementares, necessidade de cirurgia. Resultados: Num total de 53
criangas, verificou-se um predominio do sexo masculino (71%). A pielectasia
foi bilateral em 24 RN e unilateral em 29. A primeira ecografia pds-natal foi
normal em 3 casos e revelou pielectasia ligeira em 21, moderada em 16 e
grave em 13. Em 34 criancas foi realizada cistoureterografia miccional e/ou
estudo cintigrdfico. Os diagnésticos definitivos encontrados foram: refluxo
vesicoureteral em 7, sindrome da junc¢do pielo-uretérica em 2, sindrome da
juncdo pielovesical em 1, duplicagdo pieloureteral em 2, megaureter
obstrutivo em 2. Restantes situagdes foram consideradas dilatacoes piélicas
uni/bilaterais funcionais (36). Conclusées: A dilatacdo das vias urindrias tem,
em geral, um progndstico benigno. Contudo, o diagndstico precoce de
malformagdes graves € fundamental, de forma a programar uma intervencao
medico-cirtrgica atempada, com o objectivo de limitar ou evitar a dete-
rioragdo da fun¢@o renal.

Palavras-chave: Diagnéstico pré-natal, hidronefrose, ecografia, pielectasia.

PO326- Um Caso de Infeccao Urinaria
Leonor Salicio, Hordcio Paulino. Servi¢o de Pediatria do Centro Hospitalar
Barlavento Algarvio, Portimao.

Introducdo: Expor um caso de infeccio urindria grave causado por um
diverticulo de Hutch. Caso clinico: Crianga de actualmente 2 anos de idade,
sexo masculino, em Dezembro 2005 fez ecografia abdominal por suspeita de
refluxo gastro-esofagico e ‘“acidentalmente” descubriu-se uma dilatac@o
pielo-calicial bilateral, sem antecedentes prévios de infec¢do urindria. Foi
referenciado as consultas de uro-nefrologia pedidtrica do CHBA onde pedi-
ram-se: gamacistografia, fun¢@o renal, ionograma, PCR e inicia profilaxia
com trimetopim (Img/kg/dia). Em maio de 2006 € internado no servico de
Pediatria do CHBA por infec¢do urindria alta, tratado com gentamicina (7
dias) e cefuroxima (10 dias) ev. segundo a sensibilidade de E. Coli, (10 A7).
Fez picos febris durante 5 dias, a D5 a urocultura de controlo foi negativa,
ecografia no internamento que revelou “ uretero-hidronefrose bilateral de
provavel causa obstructiva baixa com maior expressdo a direita”. Foi referen-
ciado para o Hospital Garcia de Orta para realizacdo de renograma:
“asimetria funcional renal, por menor fun¢c@o do rim direito. Uretero-hidro-
nefrose bilateral, mais marcada a direita, condicionando estase e asimetria da
fun¢do renal diferencial, sem critérios renogréficos claramente compativeis
com obstruc@o” e cistografia: “bexiga de boa capacidade, de contornos regu-
lares, individualizando-se imagem de adi¢@o a nivel da juncao uretero-vesical
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direita, que relacionamos com diverticulo de Hutch. Auséncia de refluxo
vesico-ureteral activo e passivo bilateralmente”. Realizou nova ecografia no
HGO em janeiro de 2007 (consulta de cirurgia) com melhora das dimensdes
da dilatagdo, o renograma mostrou melhoria do comportamento excretor. Em
marco de 2007 foi operado (reimplantacdo ureteral a direita + excissao do
diverticulo. Sem complica¢gdes nem infec¢des urindrias até a data. Conclu-
soes: O diverticulo de Hutch ¢ uma causa pouco frequente de infeccio
urindria que neste caso s6 foi diagnosticada mediante cistografia e o trata-
mento foi a excissdo cirtrgica, neste caso com muito bom resultado.

Palavras-chave: Diverticulo de Hutch, infec¢do urindria, E. coli.

PO327- Lactente com Litiase Renal Bilateral - caso clinico
Rita Cardoso ', Mdrcio Moura ', Patricia Mendes ', Carla Simdo > 1-Hospital
Distrital de Faro 2-Hospital Santa Maria.

Introducio: A litiase renal é pouco frequente em idade pedidtrica e tem sido
diagnosticada através de manifestacdes clinicas diversas. Hd multiplas causas
de litfase, entre eles a litfase de causa metabdlica. A cistindria representa 6 a
8% da urolitfase na crianca. Define-se cistintria perante um valor de cistina
urinaria acima de 300 mg/l. Caso clinico: Lactente de 5 meses, sexo
masculino, que recorre ao servigo de urgéncia do Hospital Distrital de Faro
por queixa de mancha castanha na fralda, associado a vomitos e recusa
alimentar. Andlise citoquimica de urina revela hematiria. A ecografia renal
demonstra presenca litfase renal bilateral. Perante este quadro clinico inicia
investigagdo etiolgica da urolitfase que revela aumento da excrecdo de
cistina na urina e doseamento de cistina intra-leucocitdria sem alteracoes,
estabelecendo-se o diagndstico de cistintria. Conclusdes: A cistindria
apresenta uma prevaléncia de 1:7000 a 1:15000 e as manifestacdes clinicas
geralmente ocorrem na 2* e 3* décadas de vida. E uma desordem de trans-
missdo autossémica recessiva associada a um defeito no transporte de
aminodcidos no tibulo proximal e intestino delgado e caracteriza-se pela
excrecdo urindria excessiva de cistina, lisina, arginina e ornitina. A baixa
solubilidade da cistina na urina resulta na formagdo de cdlculos de cistina.
Tais célculos podem produzir considerdvel morbilidade, incluindo obstrugdo
urindria, cdlica renal, infeccdo e em casos severos, perda de funcdo renal. E
uma patologia que deve ser despistada em toda crianca com litiase.

Palavras-chave: Lactente com litiase renal.

PO328- Nefrite lipica - a propésito de um caso clinico

C Freitas', P Sousa', C Freitas', A Quintal’, A Cavaco' 1-Servico de Pediatria,
Hospital Central do Funchal; 2-Servi¢o de Reumatologia, Hospital Central do
Funchal.

Introducio: O lipus eritematoso sistémico é uma doenga auto-imune de
cardcter sistémico e inflamatério com producdo de anticorpos contra o
proprio organismo. A doenga renal é comum no LES, ocorrendo em 30-70%
dos doentes. A nefrite lipica classe IV, que corresponde & glomerulonefrite
proliferativa difusa, € a forma mais comum e grave de nefrite luipica.
Hematdria e proteindria sdo observadas em quase todos os casos, e fre-
quentemente sindrome nefrética, hipertensdo e insuficiéncia renal. A terapia
agressiva com imunosupressores melhora o progndstico de criangas com
LES. A sobrevida renal, sem necessidade de didlise, € observada em 80% dos
doentes 10 anos apds o diagndstico de nefrite lipica. Os autores apresentam
o caso clinico de uma crianca do sexo feminino, 10 anos de idade, com o
diagnoéstico de LES em Abril de 2005. Em Novembro de 2005, em controlo
analitico seriado, detectada proteintria nefrdtica, hipoalbuminémia e
hipocomplementémia. Colocada a hipétese diagnéstica de nefrite lipica foi
referenciada para a Unidade de Nefrologia do H.S.M. para realizacido de
bidpsia renal, que revelou glomerulopatia lipica difusa com lesdes activas e
esclerosantes (classe IV C). Iniciou o protocolo terapéutico com ciclo-
fosfamida, metilprednisolona e prednisolona, com melhoria franca da
proteintria nefrdtica e fung@o renal preservada. A registar como
intercorréncias, um internamento por convulsdes, inserido no contexto da
patologia de base, e intolerancia iatrogénica a glicose. Os autores reportam
este caso por ser singular na nossa prdtica clinica, focalizando a rdpida
progressdo desta patologia, os efeitos secunddrios que a terapéutica efec-
tuada acarreta, e a sua repercussdo como doenga crénica no quotidiano de
uma crianca.

Palavras-chave: Lupus eritematoso sistémico, nefrite lipica.
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P0O329- Sindrome Hemolitico-Urémico. 4 Casos Clinicos
Marta Mendonga, Lucinda Pacheco, Pereira Duarte. Hospital do Divino
Espirito Santo/Ponta Delgada.

Introducdo: A Sindrome Hemolitico-Urémico caracteriza-se pelo apa-
recimento de anemia hemolitica, trombocitopenia e insuficiéncia renal aguda
e ocorre geralmente em criangas com menos de 5 anos de idade. Na maioria
dos casos, € precedido por um episédio de gastroenterite aguda, sendo nestes
casos o progndstico mais favoravel. Além do rim, pode também atingir outros
orgdos e sistemas como o sistema nervoso central e/ou gastrointestinal.
Material e Métodos: Apresentam-se quatro casos clinicos de Sindrome
Hemolitico-Urémico, internados no Servico de Pediatria do Hospital do
Divino Espirito Santo e posteriormente transferidos para os Hospitais Dona
Estefania e Santa Maria, entre o ano 2003 e 2006. Foram consultados os
processos clinicos e avaliados pardmetros referentes ao sexo, idade,
sintomatologia, exames complementares de diagndstico, tratamento e
evolucdo clinica. Resultados: A idade média de apresentacdo foi de 3.5 anos,
variando dos 2 anos e meio aos 5 anos e meio. Trés eram do sexo feminino e
um do sexo masculino. Nenhum dos casos tinha antecedentes pessoais ou
familiares relevantes e nos 4 havia histéria recente de gastroenterite. A obser-
vacdo 3 apresentavam palidez, 2 febre e 1 hipertensdo arterial e equimoses.
Um caso complicou-se com rectocolite e prolapso rectal. Em todos
confirmou-se a presenca de anemia microangiopdtica, trombocitopenia,
elevacdo da ureia e da creatinina, oligoantria e reduc@o do débito de filtragdo
glomerular. Entre as alteracoes hidro-electroliticas verificou-se: um caso de
acidose metabdlica e hipercaliémia; um de hiponatremia e outro de hiper-
fosforémia. Das 4 coproculturas efectuadas, isolaram-se uma Escherichia
coli entero-hemorrdgica e uma Escherichia coli O:103. Relativamente a
terapéutica, 4 efectuaram concentrado de eritrécitos, dois eritropoietina e um
hemodiafiltagcdo, plasmaferese e antibioterapia. Todos tiveram uma evolu¢io
clinica e analitica favordvel. Actualmente, com uma média de follow-up de
32 meses, encontram-se em seguimento pelos seus médicos assistentes, ndo
tendo ocorrido até a data recidivas. Conclusdes: Embora a evolugio tenha
sido favordvel nos 4 casos, o que estd de acordo com a literatura, alguns,
ainda que raros, podem vir a desenvolver complicagdes anos mais tarde, daf
a importancia de um follow-up mais alargado, mesmo apds recuperagido
inicial completa.

Palavras-chave: Sindrome Hemolitico-Urémico.

PO330- Edema palpebral em contexto de Pirpura Henoch Schonlein
Leonilde Machado, Célia Xavier, Concei¢do Costa, Joaquim Cunha. Hospital
Padre Américo Vale de Sousa.

Introducdo: A Purpura de Henoch Schonlein(PHS) € uma vasculite
leucocitocldstica mediada por IgA. Ocorre mais frequentemente na faixa
etdria dos 2-11 anos com um pico incidéncia aos 5 anos, sendo
predominantemente o sexo masculino mais afectado (1.5-2/ 1). Apresenta um
amplo espectro clinico salientando-se o atingimento cutineo, articular, gas-
trointestinal e renal, constituindo este a principal causa de morbilidade e
mortalidade. O tratamento € sintomdtico na maioria dos casos. Caso clinico:
Crianca de 3 anos com antecedentes de infeccdo respiratdria recente com
aparecimento de exantema macular purpurico de predominio no tronco e raiz
membros, 24 horas antes da recorréncia ao Servico Urgéncia. O estudo
analitico foi normal tendo tido alta com tratamento sintomadtico. Dois dias
depois apresenta dispersdo do exantema e edemas exuberantes: palpebral
bilateral, pés, maos e escrotal. Os valores tensionais encontravam-se no p50
para idade e o estudo analitico permanecia normal. Efectuou 5 dias
prednisolona ev com resolu¢do completa do quadro clinico. Seguido na
consulta externa hd 12 meses com evolugdo clinica favordvel. Conclusdes: A
PHS ¢é uma patologia benigna na maioria dos casos dependendo o prog-
néstico a longo prazo do atingimento renal. A corticoterapia foi utilizada dada
a exuberancia dos edemas; o seu uso permanece controverso devendo ser
efectuada apenas em situacdes especificas.

Palavras-chave: Edema, exantema, purpura.

.

Area - Neonatologia

PO331- Quilotérax Congénito Idiopéatico tratado com Octreotido. caso
clinico

Paulo Rego Sousa', Prof. Gert Kirsten’, Henrique Leitao’, José Luis Nunes*,
I-Interno do Internato Complementar de Pediatria do Hospital Central do



Funchal 2- Professor de Pediatria no “Department of Paediatrics and Child
Health” na Universidade de Stellenbosch e director da Unidade de Cuidados
Intensivos Neonatais do Hospital de Tygerberg — Cape Town, Africa do Sul
3- Assistente Hospitalar de Pediatria do Hospital Central do Funchal Carmo
Camacho: Assistente Hospitalar de Pediatria do Hospital Central do Funchal
4- Coordenador da Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais e Pedidtricos
do Hospital Central do Funchal.

Introducdo: O quilotérax congénito é uma anormal acumulagdo de liquido
linfatico no espaco pleural, é relativamente raro e causa dificuldade
respiratéria progressiva, com uma taxa de mortalidade de 20 a 60%. O
tratamento passa pelo tratamento conservador, que quando ndo eficaz
necessita de tratamento cirdrgico. Caso clinico: Neonato do sexo masculino,
3,81kg, nascido por cesariana as 3842 semanas de gestacdo, por suspeita de
macrossomia e cesariana prévia por feto morto com linfedema. Indice de
Apgar de 10 e 10 no 1° e 5° minuto. No 2° dia de vida, inicia dificuldade
respiratéria com necessidade de oxigénio. Colhido sangue para culturas,
serologias do Setreptococcus B e TORCHS, iniciando-se terapéutica
antibidtica empirica. O rx do térax e a ecografia evidenciaram derrame
pleural basal direito. A toracentese revelou cerca de 37 ml de liquido
amarelado com caracteristicas de quilotérax: 225mg/dL de triglicéridos,
8400 leucdcitos/mm3, com predominio de polimorfonucleares. As culturas
bacterianas revelaram-se negativas. Devido a rdpida reacumulac¢do de
liquido pleural necessitou de drenagem tordcica. A alimentagdo entérica foi
descontinuada para alimentacdo parentérica total. Apds 14 dias de
tratamento conservador ineficaz iniciou-se alimentacdo tréfica, e antes da
opgdo de tratamento cirdrgico decidiu-se iniciar octreétido endovenoso a 3,5
mcg/kg/hora durante 5 dias. Devido a ndo resposta inicial e a auséncia de
efeitos adversos, aumentou-se para 7mcg/kg/hora no 21° dia de vida e para
10mcg/kg/hora apés 48 horas. A drenagem tordcica decresceu mar-
cadamente com cessa¢do completa cerca de 24 horas apds o inicio das
10mcg/kg/hora. O dreno tordcico foi removido no 28° dia de vida, e
interrompeu-se o do octredtido 48 horas depois. Apés um periodo obser-
vacional adicional com aumento progressivo para uma ingestdo oral total
com uma férmula de triglicéridos de cadeia média, sem intercorréncias, teve
alta para o domicilio. Conclusdo: Apesar da necessidade de mais
investigagdo, na opinido dos autores a infusdo continua de octreétido foi
uma terapéutica vélida para o manuseamento do quilotérax congénito. Pode
representar uma primeira linha de tratamento, dado a sua excelente segu-
ranga, bem como, poder reduzir o tempo de internamento associado ao
tratamento cirdrgico convencional ou redu¢@o das complica¢des associadas
a longa presenca de drenos tordcicos.

Palavras-chave: Quilotérax Congénito, octreétido, recém nascido.

PO333- Experiéncia de uma Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais
Tercidria, revisao de dois anos (2004-2005)

V Silva, A Peres, S Rocha, L Aguiar, M Nona, G Cassiano Santos, E
Fernandes, C Matos, J Nona, O Nascimento, A Marques Valido. Maternidade
Dr. Alfredo da Costa, Lisboa.

Introducio: O rdpido decréscimo das taxas de mortalidade perinatal em
Portugal durante as ultimas décadas relaciona-se com alteracdes na
assisténcia a gravida e ao recém-nascido. O aumento da taxa de sobrevida dos
recém-nascidos de muito baixo peso, deve-se a melhoria tecnoldgica e dos
cuidados neonatais. Objectivo: rever e descrever os recém-nascidos
admitidos na Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais (UCIN), seu
tratamento e progndstico. Material e Métodos: Estudo descritivo pros-
pectivo, no qual se incluiram todos os recém-nascidos internados na UCIN
entre 1 de Janeiro de 2004 ¢ 31 de Dezembro de 2005, desde a admissao até
a alta hospitalar. Da consulta do processo clinico foram recolhidos dados da
histéria da gravidez, parto, peso ao nascer, diagndsticos, procedimentos,
morbilidade e mortalidade. Resultados: Foram admitidos quinhentos e
cinquenta e seis recém-nascidos sendo que 86% eram inborn. A mediana da
idade gestacional foi de 31 semanas e 251 (45,1%) foram muito baixo peso
(MBP). A 88,5% dos recém-nascidos com menos de 34 semanas de idade
gestacional (340/384) foram administrados corticdides prénatais. A demora
média de internamento foi de 29 dias (mediana 25 dias). Nos recém-nascidos
MBP usou-se a Ventilag@o de Alta-frequéncia Oscilatéria (VAFO) de primeira
intengdo em 164 (65,3%), com um tempo de ventilacdo (mediana) de 5 dias
(2h-60dias). A incidéncia de Displasia Broncopulmonar (DBP) nos recém-
nascidos MBP foi de 6%, hemorragia intra-ventricular (HIV) grau III/IV 3%
e retinopatia da prematuridade (ROP) grau 3/4 3,2%. Neste grupo a
mortalidade foi de 15,1% e tempo mediano de internamento de 46 dias.
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Conclusdes: Nos tltimos anos houve uma redu¢do da ROP, DBP e mor-
talidade entre os recém-nascidos MBP, com estabilizacao da HIV.

Palavras-chave: Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais, prematuridade,
ventilagdo de alta-frequéncia.

PO334- Sépsis Neonatal. Casuistica de 3 anos

Carla Maia', Alexandra Paitil', Joana Mesquita', Ana Florinda Alves®, Dolores
Faria'. 1-Servico de Neonatologia, Maternidade Bissaya Barreto 2-Servico de
Patologia Clinica, Centro Hospitalar de Coimbra.

Introducdo: A infeccdo ¢ uma causa frequente de morbi-mortalidade no
periodo neonatal. Cerca de 2% dos fetos s@o infectados in-utero e até 10%
dos recém-nascidos (RN) apresentam infec¢des no primeiro més de vida. O
conhecimento da epidemiologia de cada unidade ¢ um factor decisivo para o
sucesso da antibioterapia empirica. O objectivo deste trabalho foi analisar e
caracterizar os episddios de sépsis neonatal ocorridos na Unidade de
Cuidados Intensivos Neonatais da Maternidade Bissaya Barreto, de Janeiro
de 2004 a Dezembro de 2006. Material e Métodos: Estudo descritivo
retrospectivo dos processos clinicos dos RN com o diagndstico de infec¢do
neonatal no periodo em estudo, considerando os seguintes parametros: sexo,
idade gestacional, peso de nascimento, tipo de infecc¢do, utilizac@o de catéter
central, hemocultura, agentes infecciosos e respectivas sensibilidades.
Resultados: Durante o periodo referido ocorreram 61 episédios infecciosos
(16 precoces e 45 tardios), correspondendo a 58 RN. Destes, 50% apresen-
tavam peso inferior ou igual a 1500g. A idade gestacional variou entre 25 e
41 semanas, com mediana de 30 semanas. Da amostra considerada, 74%
foram septicemias e 26% sépsis clinicas. Os 3 gérmens mais frequentes
foram: Staphylococcus epidermidis (37,8%), Escherichia coli (20%) e
Staphylococcus aureus (13,3%). A percentagem de resisténcias da
Escherichia coli a ampicilina foi de 78%. Houve dois Staphylococcus aureus

meticilino-resistentes e todos sensiveis a vancomicina. Ndo houve resis-
téncias do Staphylococcus epidermidis a vancomicina. Conclusdes: Os
resultados obtidos a partir deste estudo permitiram o conhecimento da reali-
dade epidemiolégica da nossa unidade. Apenas com resultados actualizados
acerca da epidemiologia local € possivel uma correcta politica de antibidticos.
A emergéncia de estirpes de Escherichia coli ampicilino-resistentes ¢ uma
realidade crescente entre nés, facto que nos leva a reflectir sobre as

consequéncias da profilaxia sistemdtica com ampicilina.

Palavras-chave: Sépsis, neonatal, resisténcias.

PO335- Avaliacio do neurodesenvolvimento em recém -nascidos de
muito baixo peso

Sofia Morais', Nuria Madureira', Catarina Paiva’?, Susana Andrade’,
Alexandra Sofia*, Isabel Silva‘, Dolores Faria', Adelaide Taborda' 1- Servico
de Neonatologia, Maternidade Bissaya Barreto 2- Servico de Oftalmologia do
Centro Hospitalar de Coimbra 3- Servigo de Otorrinolaringologia do Centro
Hospitalar de Coimbra 4- Servico de Obstetricia, Maternidade Bissaya
Barreto.

Introducdo: Os recém nascidos de muito baixo peso (RNMBP) constituem
um grupo de risco para o desenvolvimento de sequelas do neurodesen-
volvimento. Foi objectivo deste trabalho avaliar a sua prevaléncia e
associa¢@o com eventuais factores de risco. Material e Métodos: Avaliacdo
dos recém nascidos com peso inferior a 1500 gramas, com internamento na
unidade de cuidados intensivos neonatais da nossa maternidade, entre 2002 e
2003. Foi realizado um estudo descritivo com andlise retrospectiva dos
processos de internamento e consulta, das criancas seguidas na nossa
maternidade; foi obtida informacdo complementar dos hospitais de referéncia
das criangas ai orientadas. A avaliac@o visual e auditiva foi realizada pelos
servicos de oftalmologia e otorrinolaringologia, segundo protocolo do
servico. Resultados: Foram internados durante o periodo referido 114
RNMBP. A mortalidade foi de 12,3%. Dos 100 sobreviventes, 28 foram
excluidos por ndo cumprirem os critérios de inclusdo, ficando a amostra
reduzida a 72. Houve um predominio do sexo masculino (61%). A mediana
para a idade gestacional e peso de nascimento foi de 30 semanas e 1133
gramas, respectivamente. A ecografia transfontanelar foi realizada em 59
recém-nascidos, encontrando-se alteracoes de relevo em 20%; o seu valor
preditivo negativo para alteragdes do desenvolvimento foi de 85%. A
mediana da avalia¢do do desenvolvimento foi de 31 meses de idade corrigida.
Encontraram-se 14 criancas (19%) com alteracdes do neurodesenvolvimento,
seis das quais major; a paralisia cerebral esteve presente em 5,6%. Na analise
comparativa entre os grupos com e sem alteracdes de desenvolvimento major
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e factores de risco, apenas foi encontrada diferenca estatisticamente
significativa para o uso de corticéides pré-natais. Das 50 criancas avaliadas
pela oftalmologia, trés apresentaram retinopatia da prematuridade grau III
com necessidade de tratamento. Das 40 criancas avaliadas pela otorrinola-
ringologia, foi identificada uma criangca com surdez neurossensorial.
Conclusdes: A taxa de mortalidade e as alteragdes do desenvolvimento
encontradas, nomeadamente da paralisia cerebral, estdo de acordo com os
dados da literatura. Tendo em conta a idade em que foi realizada esta
avaliac@o, este estudo nio nos permite excluir a presenca de défices neuro-
l6gicos minor e alteragdes comportamentais, s possivel com avaliacido
multidisciplinar na idade escolar ou mais tarde.

Palavras-chave: recém-nascido muito baixo peso, desenvolvimento,
sequelas, paralisia cerebral.

PO336- Convulsoes neonatais

Joana Ramos Pereira, Cristina Baptista, Cristina Faria, Jodo Fonseca.
Unidade de Neonatologia, Servico de Pediatria (Director de Servico: Dr. José
Castanheira), Hospital S. Teoténio de Viseu.

Introducio: As convulsdes representam uma disfun¢do do Sistema Nervoso
Central e caracterizam-se por uma alteracdo sibita das fun¢des neuroldgicas.
Nos recém-nascidos (RN) estima-se que a incidéncia varie entre 0,15 a 3,5%.
A causa mais comum de convulsdes neonatais € a encefalopatia hip6xico-
isquémica (EHI). Objectivo: Caracterizar a populacdo de RN internados na
Unidade de Neonatologia do Hospital S. Teoténio de Viseu com o diagndstico
de convulsdo. Material e Métodos: Estudo retrospectivo dos processos
clinicos de RN internados com convulsdes durante sete anos (2000-2006). Os
parametros analisados foram: idade gestacional (IG), peso de nascimento
(PN), tipo de parto, etiologia e tipo de convulsdo, exames auxiliares de
diagnéstico, tratamento, morbilidade e mortalidade. Resultados: Analisa-
ram-se 32 processos de RN com o diagndstico de convulsdes, corres-
pondendo a 31 RN (um RN foi internado duas vezes), o que corresponde a
uma incidéncia de 0,16% e a 1% dos RN internados na Unidade de
Neonatologia. Noventa por cento dos RN foram de termo, 17% tinham baixo
peso e em 38% o parto foi por cesariana. Vinte e dois por cento dos RN com
convulsdes tiveram como causa EHI; foram do tipo ténica, cldnica e subtis.
A ecografia transfontanelar foi realizada em 83% dos casos e o
electroencefalograma em 9%. O anticonvulsivante de primeira linha foi o
fenobarbital. Doze por cento dos RN faleceram e 20% apresentaram sequelas
(atraso do desenvolvimento psicomotor/atraso de linguagem). Conclusoes:
Salientamos a importancia de esclarecer a etiologia das convulsdes neonatais,
permitindo assim adequar e iniciar precocemente o tratamento, no sentido de
proporcionar um melhor prognéstico.

Palavras-chave: Convulsdo neonatal, etiologia, sequelas.

PO337- Restricao do Crescimento Intra-Uterino. Revisao Casuistica de 4
anos

Teresa Caldeira, Conceicdo Quintas, Nise Miranda. Unidade de Cuidados
Intensivos e Intermédios Neonatais. Servico de Pediatria. Centro Hospitalar
de Vila Nova de Gaia /Espinho.

Introducio: Os recém-nascidos (RN) com restri¢cdo no crescimento intra-
uterino (RCIU) representam uma percentagem importante dos internamentos
numa Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais. Comparando com RN de
termo com peso adequado a idade gestacional, tem-se verificado uma evo-
lucdo mais desfavordvel. Objectivo: conhecer a incidéncia e a morbi-morta-
lidade dos RN com RCIU na populac@o de RN de pré-termo do nosso hospital
e estudar alguns factores prenatais e perinatais associados a pior progndstico.
Material e Métodos Estudo retrospectivo longitudinal de todos os RN com
peso ao nascimento < P10 para a idade gestacional, com menos de 37 sema-
nas, internados na nossa Unidade de 1 de Janeiro de 2001 a 31 de Dezembro
de 2004. Foram recolhidos dados como sexo, peso ao nascimento, idade
gestacional, antecedentes maternos e obstétricos, corticéides pré-natais, tipo
de parto, indice de Apgar, evolucio neonatal (necessidade de ventilacdo e de
02 em D28, hemorragia intra-ventricular, sepsis, NEC, ROP), tempo de inter-
namento, de seguimento e mortalidade. Foram comparadas estas varidveis por
tipo de RCIU, grupos de idade gestacional e entre sobreviventes e ndo sobre-
viventes. Resultados: Foram identificados 84 RN com o diagnéstico de
RCIU: 72% ACIU simétricos, 22% ACIU assimétricos e 6% com peso ade-
quado a idade gestacional. Ligeiro predominio do sexo feminino. O peso
médio ao nascimento foi de 1351 gr. e a mediana da idade gestacional foi de
33 semanas (min - mdx). A pré-eclampsia e a gemelaridade foram os principais
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factores de risco para RCIU. Nos grupos de RCIU ndo se encontraram
diferencas significativas na morbi-mortalidade. A mortalidade foi de 15%. O
risco de mortalidade relacionou-se com a necessidade de ventilacdo e com
menor idade gestacional. Conclusdes: Os factores de risco mais frequente-
mente associados a0 RCIU foram HTA crénica e pré-eclampsia. Toda a morbi-
lidade foi mais prevalente no grande prematuro, a excep¢do da enterocolite
necrotizante, que parece nio se relacionar com a idade gestacional.

Palavras-chave: restricdio crescimento intra-uterino, incidéncia, morbili-
dade, mortalidade.

PO338- Sindrome de Moebius: Caso clinico

S. Granja', G. Santos’, P. Guerra', G. Laranjo', J. Tiago', R. Henriques' 1-
Servigo de Neonatologia (Director de Servico, Dr.* Rosa Ramalho),
Maternidade Dr. Daniel de Matos; 2- Servi¢o de Neurorradiologia dos Hos-
pitais da Universidade de Coimbra.

Introducdo: O sindrome de Moebius (SM) ¢ uma entidade congénita, ndo
progressiva, caracterizada pela paralisia dos nervos cranianos (NC) VII e VI,
associando-se por vezes a distirbios de outros NC, malformagdes
esqueléticas e sintomas neuroldgicos. A sua patogénese permanece ainda
desconhecida, sendo a teoria mais defendida a isquémica, com uma rela¢do
causal com alguns factores ambientais, nomeadamente a utilizagdo de
misoprostol. Caso clinico: RN, portadora do SM, atribuido ao uso de
misoprostrol, numa tentativa falhada de abortamento, durante o primeiro
trimestre da gestagcdo. Resultados: Primigesta, nasceu as 39 sem de gestacdo,
por cesariana, evidenciando-se desde logo paralisia facial unilateral e
hipotonia. Posteriormente, apresentou convulsdes, instabilidade térmica e
dificuldades alimentares. A RMN confirmou o diagndstico, revelando altera-
¢oes morfoldgicas do tronco cerebral compativeis com o SM. Conclusées:
Até a alteracdo da legislacdo relativamente ao aborto, o uso de misoprostol
como método abortivo sem indicacdo ou vigilancia médica era conhecido. A
literatura mostra-nos que nas criancas fruto destas tentativas falhadas, o risco
de malformagdes graves ndo é desprezivel, sendo necessdrio alertar para a
potencialidade teratogénica do misoprostol.

Palavras-chave: Sindrome de Moebius, paralisia de nervos cranianos,
malformagdes congénitas, misoprostol.

PO339- Incidéncia e duracdo do aleitamento materno numa
maternidade central

Gabriela Laranjo, Sofia Granja, Pedro Guerra, Rui Teixeira. Maternidade Dr
Daniel de Matos, Coimbra (Directora de Servi¢o: Dr.* Rosa Ramalho).

Introducio: O aleitamento materno exclusivo (AME) até aos seis meses de
idade, raramente € alcancado, apesar de ser uma das metas de promocao da
satide materno-infantil. Desconhece-se a incidéncia e duragdo do aleitamento
materno na Maternidade Dr Daniel de Matos (MDM). Com este objectivo,
realizou-se o presente estudo. Material e Métodos: Trata-se de um estudo
longitudinal da incidéncia e duracdo do aleitamento materno, em recém-nas-
cidos (RN) de termo com parto por via vaginal. O estudo decorreu entre Maio
e Junho de 2005, com posterior inquérito por telefone. Avaliou-se também a
relagéo entre a perda de peso na alta e a duragdo do aleitamento materno
Resultados: Durante este periodo foram estudados 197 RN. Na alta, em média
ao 3° dia, 180 RN estavam em AME (91%). A perda de peso em relacdo ao
peso de nascimento foi de 0,056 + 0,025% e 88 destes RN tinham uma perda
de peso superior a média. Obtivemos 100 respostas telefénicas. Ao 1° més
79% estavam com AME; ao 3° més 69% mantinha AME e 15% atingiu o alei-
tamento exclusivo ao 6.° més. Ndo houve relagdo entre a perda de peso e a
duragdo do aleitamento materno. Conclusdes: A incidéncia e duracdo do AME
na MDM em 2005 ¢ superior a relatada para Portugal em 2004 e em estudos
referentes 8 MDM nos anos de 1998/1999. Apesar de na MDM a prescri¢cdo
de um biberdo de leite de formula e a alta serem feitas por um Neonatologista,
com enfoque no aleitamento materno, estes resultados fazem supor que o éxito
do aleitamento materno nao depende dos 3 dias que passam na Maternidade.

Palavras-chave: Aleitamento materno, incidéncia, duragio.

PO340- Consulta de Diagndstico Pré-natal do Hospital de Sao Marcos
(HSM)

Nicole Silva', Liliana Pinheiro', Alexandra Cadilhe?, Matos Cruz?, Almerinda
Pereira' 1-Servico de Pediatria, Hospital de Sao Marcos, Braga 2- Servigo de
Obstetricia, Hospital de Sao Marcos, Braga.



Introducao: A Consulta de Diagndstico Pré-Natal-Neonatologia (DPN-N) do
HSM teve inicio em Janeiro 2003, com o objectivo de estabelecer um plano
terapéutico e de seguimento, programar o parto e informar os pais do
diagndstico e progndstico das gestagdes referenciadas. Material e Métodos:
Caracterizar a populagdo de fetos/recém-nascidos (RN) enviados a consulta
de DPN-N no HSM quanto ao sexo, diagnostico pré natal, diagndstico pds
natal e seguimento até aos 12 meses de idade. Foram analisados os processos
clinicos das gravidas enviadas a consulta DPN-N de Janeiro 2003 a Maio
2006 e efectuado o seguimento dos RN até aos 12 meses de idade. Resul-
tados: Foram enviados a consulta DPN-N 37 gravidas, 18 fetos femininos, 18
masculinos e 1 de sexo desconhecido. Os motivos mais frequentes de
referenciacdo a consulta foram hidronefrose (14/37) e ventriculomegalia
isolada (3/37). Os restantes motivos foram: arritmia fetal (2/37), fistula
traqueoesofagica (2/37), neuroblastoma (2/37), quistos broncogénicos (1/37),
aumento da translucéncia da nuca (1/37), massa intracardiaca (1/37), doenca
adenomatdide cistica pulmonar (1/37), dilatacdo gdstrica e intestinal
persistente (1/37), quisto do septo pelicido (1/37), coartagdo da aorta (1/37),
quisto do colédoco (1/37), pancreas anelar (1/37), aumento do tamanho e
hiperecogenicidade hepdtica (1/37), quistos bilaterais de plexo coroideu
(1/37), duplicagio calicial (1/37), teratoma GII (1/37), fenda facial unilateral
(1/37). Em 22/37 casos confirmou-se patologia pds natal. Nos 22 RN com
patologia 11 foram submetidos a tratamento cirtdrgico. Confirmou-se o
diagnéstico de hidronefrose em 12/14 casos. Em 5 dos 12 doentes verificou-
se RVU, 3/12 sindrome de jungdo pielo-uretral, 3/12 hidronefrose nao
obstrutiva e 1/12 duplicidade piélica com uréter ectpico. Destes, 4 doentes
apresentam sequelas aos 12 meses. Dos 3 fetos com ventriculomegalia todos
apresentaram cariétipo e ecocardiograma fetal normal. Nenhum caso foi
confirmado no periodo neonatal. Conclusdes: Este trabalho reforca a
importancia de haver uma avaliacao multidisciplinar no diagndstico pré—natal
com o objectivo de diminuir a morbilidade perinatal e estabelecer um
seguimento adequado de forma a diminuir sequelas a longo prazo.

Palavras-chave: Diagndéstico pré-natal, hidronefrose, ventriculomegalia.

PO341- Paralisia do Plexo Braquial no Recém-nascido — Casuistica de 10
anos

Sénia Silva', Gabriela Mimoso', Henriqueta Araijo’, Olavo Gongalves® 1-
Servigo de Neonatologia, Maternidade Bissaya Barreto (MBB) 2-Consulta do
Plexo Braquial (CPB), Servi¢o de Neuropediatria, H. Pedidtrico de Coimbra
(HPC).

Introducio: A paralisia do plexo braquial traduz-se pela perturbacio motora
e sensitiva do membro superior, dependente de lesdo dos nervos do plexo
braquial. Geralmente associa-se a complicacdo do trabalho de parto. O
prognéstico depende do tipo de lesdo e das raizes envolvidas. O tratamento
exige intervengdo precoce de equipa de reabilitacdo (terapeutas e médicos)
podendo ter lugar intervengdes microcirirgicas e ortopédicas. Objectivos:
Caracterizagdo dos RN da MBB com o diagnéstico de Paralisia do Plexo
Braquial (PPB) nascidos entre Janeiro de 1995 e Dezembro de 2004. Ava-
liagdo do seguimento dos RN orientados para a CPB no HPC. Material e
Meétodos: Estudo descritivo com andlise retrospectiva dos processos clinicos
dos RN com o diagnéstico de PPB. Analisados os seguintes pardmetros: sexo,
idade gestacional, peso de nascimento, tipo de parto, macrossomia, distécia
de ombros, filho de mée diabética (FMD) e morbilidades associadas a PPB.
Revisdo dos processos clinicos do HPC das criancas orientadas para a CPB
com o estudo das seguintes varidveis: nivel da lesdo do plexo braquial, idade
e sequelas na alta. Usou-se a Classificagdo de Narakas, tendo em conta as
raizes atingidas. Resultados: Considerando os 24 casos incluidos obtém-se
uma prevaléncia de 0,77/1.000 RN. Eram do sexo masculino 14 (58%) RN e
apenas 1 (4%) era prematuro. A mediana do peso de nascimento foi de 4.070
g e 75% eram macrossomicos, sendo 21% FMD. Ndo houve nenhuma
cesariana e € referida distécia de ombros em 54% dos partos. Houve fractura
da clavicula em 29%. O membro superior direito foi o mais afectado (83%) e
78% pertenciam ao grupo I da Classificacdo de Narakas, com nenhum caso
no grupo III e IV. Tiveram alta da CPB sem sequelas 16 (69,5%) criancas,
sendo a mediana da data da alta 5,5 meses. Uma crianca teve alta com
sequelas e outra foi submetida a cirurgia (4,1%). As restantes 6 t€m sequelas
e mantém seguimento na CPB. Verifica-se que o parto por ventosa tem uma
maior percentagem de casos com sequelas (50%) relativamente aos partos
eutdcico e por forceps (25%). No grupo II de Naraska apenas cerca de um
quarto dos casos ndo apresentou sequelas. Conclusdes: Os resultados obtidos
estdo de acordo com a literatura, como a incidéncia total, a auséncia de
cesarianas, o nimero elevado de macrossémicos, a maior prevaléncia nos
FMD e a recuperacdo completa antes dos 12 meses em mais de metade dos
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casos. O nimero de criancas sem sequelas € inferior ao publicado, sendo
semelhante ao de estudos mais recentes nos quais existe maior rigor na
avaliacdo da func¢@o motora.

Palavras-chave: Braquial, paralisia.

PO342- Hipotonia Neonatal: Um Caso de Sindrome de Zellweger

Pedro Guerra, Gabriela Laranjo, Sofia Granja, Joaquim Tiago, Raquel
Henriques. Maternidade Doutor Daniel de Matos, Hospitais da Universidade
de Coimbra (Directora de Servigo: Dr*. Rosa Ramalho).

Introducdo: A Sindrome de Zellweger, ou Sindrome cérebro-hepato-renal,
representa a forma mais grave de um grupo clinico conhecido como espectro
de Zellweger. Resulta da malformagao ou disfun¢@o dos peroxissomas. Estes
organelos celulares existem em todas as células do organismo e sdo
responsadveis por funcgdes metabdlicas de catabolismo (ex. § — oxidacdo de
dcidos gordos de cadeia muito longa - C22 a C26) e de anabolismo (ex. dcidos
biliares e plasmalogéneos). Estima-se uma incidéncia de 1/50000 nados-
vivos. Apresenta-se clinicamente com hipotonia, encefalopatia, convulsdes,
dismorfismo cranio-facial e anormalidades esqueléticas. Ndo existe trata-
mento, mas é possivel o aconselhamento pré-natal. Caso clinico: Recém-nas-
cido do sexo masculino resultado de 1* gravidez, vigiada e de evolugdo
normal. Mde com histdria de uveite e hipotiroidismo. Parto as 40 semanas,
por cesariana, Apgar 5/8/8, intubado ao 1° minuto. E internado na Unidade de
Cuidados Intensivos Neonatais por dificuldade respiratéria e hipotonia. Ao
exame objectivo apresenta postura em extensdo flacida, dolicocefalia, fonta-
nelas anteriores alargadas e alongadas, zona frontal alta com implantagdo
capilar em “V”, piramide nasal alargada, arqueamento em ogiva do palato e
14bio superior, hepatomegdlia, criptorquidia bilateral e pé equinovaro bila-
teral. Perante o quadro é colocada a hipétese de Sindrome de Zellweger e
pedido o doseamento dos dcidos gordos de cadeia muito longa no sangue e na
cultura de fibroblastos que estavam aumentados. Dos outros exames
complementares de diagndstico destacam-se: ecografia cerebral com ventri-
culomegalia e alteracdes da giragdo; RMN revelando ventriculos aumen-
tados, polimicrogiria na zona silvica e redu¢@o da substancia branca; estudo
metabdlico sem alteracdes - teste de diagndstico precoce, dcidos organicos
urindrios, aminodcidos séricos e perfil das acil-carnitinas; estudos
moleculares negativos para atrofia muscular espinhal e distrofia mioténica. A
clinica foi de hipotonia com insuficiéncia respiratdria, insuficiéncia cardiaca
e convulsdes. Falece aos 2,5 meses. O fenétipo, gravidade clinica e o resul-
tado dos exames complementares de diagndstico permitiram estabelecer o
diagnéstico de Sindrome de Zellweger. Conclusoes: O eslarecimento da
causa de hipotonia neonatal é um desafio importante. Do diagndstico etiold-
gico depende por um lado o progndstico e eventual tratamento do recém-nas-
cido e por outro a possibilidade de um diagndstico pré-natal em gravidezes
subsequentes.

Palavras-chave: Hipotonia Neonatal, Sindrome Zellweger.

PO343- Trombose da veia renal em recém-nascido

Nuno Ferreira', Eduarda Abreu', Albina Silva', Matos Marques', Bernardete
Fernandes', Carla S4', Isabel Cunha', Ligia Gongalves®, Carolina Leite?,
Vasco Mendes?, Ana Paula Barbosa®, Jaime Rocha*, Almerinda Pereira' 1-
Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais 2- Servico de Imagiologia 3-
Servigo de Imuno-Hemoterapia 4- Servico de Neurorradiologia Hospital Sdo
Marcos, Braga.

Introducfo: A trombose venosa em recém-nascido (RN) € rara, sendo em
10% dos casos por trombose venosa renal (TVR). A prematuridade, asfixia
perinatal, desidratac@o, sépsis, policitemia, malformacdes cardiacas, diabetes
materna e colocagdo de cateter vascular sdo factores predisponentes. Caso
clinico: RN internado na Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais por
prematuridade e dificuldade respiratéria. Mae com Diabetes Mellitus tipo I,
hemoglobina glicosildda A1C 7.5 g/dl. Parto cesariana as 33 semanas por
sofrimento fetal. Apgar 6/8/9. Antropometria P 2295g; C 45cm; PC 30.7cm,
adequada a idade gestacional. Na admissdo foi diagnosticado Doenca
Membrana Hialina grau I, hipoglicemia (glicose 28 mg/dl), ictericia (bilirru-
bina total 5,28 mg/dl). Foi colocado cateter na veia umbilical prontamente
retirado por trajecto errado. Ventilado em NCPAP FiO2 a 28%, fez perfusdo
de glicose a 12,5% em veia periférica, iniciou fototerapia. D3 Choro
inconsolavel, trémulo, 23000 plaquetas, PCR17.39 mg/L, iniciou Ampicilina
e Gentamicina. D4 Choro, irritabilidade, hemattiria macroscépica, abdémen
doloroso a palpac@o, massa no hipocdndrio e flanco direito. Ecografia abdo-
minal: Trombose veia renal direita. Iniciou vigilancia clinica e ecografias
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seriadas. Ecocardiograma: CIA. Ecografia transfontanelar: Hemorragia
subependimdria grau I. Ecografia abdominal em D13: trombo endoluminal na
veia cava inferior. Inicia Heparina ndo fraccionada, substituida por
Enoxaparina em D19. D21 Ecografia abdominal: fluxo na veia cava inferior
e veia renal preservado. Ecografia transfontanelar D22: Hemorragia subepen-
dimadria grau I e leucomaldcia periventricular. D26 Suspendeu Enoxaparina e
iniciou Dalteparina Alta em D28, com idade corrigida 37s+3d, valores de
tensdo arterial adequados e funcdo renal normal. Orientado para Consulta
Externa de Imuno - Hemoterapia, teve alta apds completar 3 meses de
Dalteparina. Seguido na Consulta de Neonatologia, actualmente com 5 meses
de idade corrigida apresenta atraso de desenvolvimento psicomotor e exame
neuroldgico alterado. Apresenta rim normal e fungdo renal conservada.
Conclusdes: Apresentamos este caso pela raridade e porque face a triade
massa no flanco, hematiria e trombocitopenia deve ser colocada a hipdtese
de diagndstico de trombose da veia renal.

Palavras-chave: Trombose da veia renal, Trombose venosa.

PO344- AVC neonatal — a propoésito de dois casos clinicos

Luis Amaral, Vera Viegas, Jodo Castela, Israel Macedo. Unidade de Cuidados
Intermédios e Intensivos Neonatais (Director de Servico: Dr Marques
Valido), Maternidade Dr. Alfredo da Costa (MAC), Lisboa.

Introducdo: A doenga tromboembdlica € uma patologia rara em idade
pedidtrica, cuja incidéncia durante o periodo neonatal € cerca de 17 vezes
superior aos restantes grupos etdrios. E uma causa importante de morte fetal,
convulsdes neonatais, atraso mental e paralisia cerebral. Os autores
apresentam os casos clinicos de 2 recém-nascidos com o diagndstico de AVC
neonatal. Casos clinicos: No primeiro caso, trata-se de um recém-nascido do
sexo feminino, de termo, com indice de Apgar de 10/10 e peso ao nascer de
3085 gramas. Ao 11° dia de vida, apresentou movimentos clénicos do mem-
bro superior direito acompanhados de movimentos de mastigacdo e
pestanejo, com lateralizacdo da cabeca para a direita. Efectuou RMN-CE, que
evidenciou “trombose venosa cerebral aguda, envolvendo o sistema venoso
profundo com oclusdo das veias cerebrais internas”, pelo que iniciou
terapéutica com heparina, segundo protocolo em vigor na Unidade, com boa
resposta clinica e imagioldgica. No segundo caso, trata-se também de um
recém-nascido do sexo feminino, segunda gémea de uma gravidez gemelar
biamnidtica / bicoriénica de 36 semanas e 4 dias de gestacdo. Com indice de
Apgar de 10/10 e peso ao nascer de 2730 gramas, cerca das 24 horas de vida,
iniciou movimentos clénicos dos membros superior e inferior direitos,
associados a desvio da comissura labial para a direita. Em D4 de vida,
efectuou RMN-CE, salientando-se “existéncia de uma extensa drea de
isquémia no hemisfério cerebral esquerdo, abrangendo a quase totalidade do
territério cortical da artéria cerebral média”. Em ambos os casos descritos,
cuja forma de apresentacdo foram as convulsdes neonatais, a avaliagdo
analitica bdsica, o doseamento da proteina C, proteina S, antitrombina III,
assim como o estudo molecular das 5 principais muta¢des de patologia
trombdtica foram considerados normais. Conclusdes: A real incidéncia da
patologia tromboembdlica ¢ dificil de determinar em idade pedidtrica, devido
a variabilidade da apresentacdo clinica e métodos de diagnéstico utilizados.
Comparativamente com criangas mais velhas e adultos, o progndstico a longo
prazo € mais favordvel no periodo perinatal. Perante um recém-nascido
afectado, os autores advertem para a necessidade de se efectuar sistemati-
camente o estudo da trombofilia a respectiva familia.

Palavras-chave: AVC neonatal, trombofilia, convulsdes neonatais.

PO345- A experiéncia do método canguru na Unidade de Neonatologia
do Hospital de Sao Francisco Xavier, EPE

Ana Rita Pereira, Ana Sofia Raposo, Joana Mendes - Hospital de Sdo
Francisco Xavier, CHLO.

Introdugfo: As rotinas da unidade de cuidados intensivos neonatais e os
procedimentos invasivos que nela se praticam asseguram a manutencao da
vida do recém-nascido, mas simultaneamente sdo agressivas e stressantes,
pelo que o Método Mae Canguru surge como uma estratégia de cuidados
desenvolvimentistas ao promover o toque positivo, o conforto, a seguranca e
o desenvolvimento do recém-nascido e sua familia. Este € um método
humanista simples e econdmico. Este método consiste no contacto pele a pele
entre o bebé e a figura parental, sendo o RN é colocado na posigdo vertical
em dectibito ventral para o progenitor, estando apenas com uma fralda vestida
e o progenitor em tronco nu, e todos os recém-nascidos, estejam ou ndo
ventilados e de qualquer idade gestacional ou peso, estdo aptos para a realiza-
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lo, desde que hemodinamicamente estdveis. Material e Métodos: Assim, na
Neonatologia do HSFX foi constituido um grupo de trabalho com o objectivo
de implementar o Método Canguru, tendo sido realizado um estudo
exploratério na Unidade relativo a implementagdo do Método Canguru, a
reformulacdo da norma jd existente na mesma e a divulgacdo do projecto.
Relativamente ao estudo exploratério, a amostra era constituida por RN com
Idade Corrigida > 27 semanas, peso > 800g, com dependéncia de O2 ou
ventilagdo ndo invasiva, mas sempre com estabilidade hemodinamica. Era
feita uma avaliacio 2 vezes por semana durante 2 semanas dos RN e era
realizado um pequeno inquérito aos pais no inicio e no final do estudo.
Resultados: Alguns dos resultados a que chegamos foi, por exemplo, o facto
de todos os pais visualizarem a técnica como uma mais valia permitindo-lhes
uma maior proximidade com o seu bebé e maior seguranca, mesmo aqueles
que se sentiam inseguros ao inicio. Relativamente aos bebés quase todos
apresentaram uma boa evolucdo ao nivel do peso; no final do estudo, todos
os recém-nascidos terem autonomia ventilatéria; e houve um aumento da
tolerancia e autonomia alimentar, entre outros. Conclusdes: Com a realiza¢do
deste projecto pretendemos sensibilizar e envolver os profissionais de satide
que trabalham nas Unidades de Neonatologia para a inser¢do deste Método
na sua prdtica didria, de forma a proporcionarem cuidados mais
humanizados...

Palavras-chave: Método Canguru.

PO346- Ventilagao Oscilatoria de Alta Frequéncia de Primeira Intencio
Patricia Ferreira, Ana Pinheiro, José Nona, Isabel Santos, Marta Nogueira,
Odilia Nascimento, A. Marques Valido. Unidade de Cuidados Intensivos
Pediatricos, Servico de Pediatria, Maternidade Dr. Alfredo da Costa.

Introducdo: A Ventilagdo de Alta Frequéncia Oscilatéria (VAFO) tem-se
revelado promissora na ventilacdo de Recém-Nascidos (RN) prematuros com
Doenca das Membranas Hialinas, embora os resultados dos estudos
publicados sobre o tema ainda sejam inconsistentes. Este facto podera dever-
se a variedade de estratégias usadas e ao uso incorrecto desta técnica. A
estratégia de Optimizagcdo Precoce do Volume Pulmonar (OVP) tem sido
associada a bons resultados, nomeadamente a uma menor incidéncia de
Doenca Pulmonar Crénica. Os autores propuseram-se a rever a eficdcia desta
técnica, analisando os seguintes itens: tempo de ventilagdo, doenca pulmonar
crénica (definida como a necessidade de suplementacdo de oxigénio as 36
semanas de idade pds-concepcional, hemorragia intra-ventricular (HIV),
retinopatia da prematuridade (ROP) e mortalidade. Material e Métodos:
Estudo prospectivo descritivo. Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais
(UCIN) tercidria com 12 postos de ventilagdo permanentes. Foram estudados
711 RN na MAC, com muito baixo peso (peso a nascenca <1500g) internados
na UCIN entre 1 de Janeiro de 1999 e 31 de Dezembro de 2005, seguidos
desde o nascimento e 0s seus processos clinicos foram periodicamente ana-
lisados. Foram excluidos RN com hidropsia fetal, malformagdes cardiacas ou
pulmonares, hérnia congénita diafragmdtica e pneumonia congénita. Os RN
internados na UCIN que nasceram noutras Unidades foram também
excluidos. Todos os RN foram ventilados com VAFO de primeira intencéo,
(imediatamente apds entubagdo traqueal na UCIN ou logo apds proveniéncia
da Sala Partos), usando uma estratégia de optimizacdo do volume pulmonar.
Resultados: Do total de RN (711), 136 faleceram (19%) e 575 sobreviveram
(81%). A mediana do tempo de ventilac@o e oxigenacdo, foi respectivamente
de 4 dias (min/max = 6 horas/80 dias) e 25 dias (min/max = 2/155 dias). A
incidéncia de DPC (sobreviventes) foi de 9,0% (52/575) e a de HIV III-IV
(total de RN) foi de 9,0% (64/711). A incidéncia de ROP grau 3 (sobre-
viventes) foi de 7,8% (46/575). Quatro RN tiveram alta, com necessidade de
suplementacdo de oxigénio. Conclusdes: Com a VAFO de primeira intencdo
e estratégia de optimizagdo do volume pulmonar, neste grupo de prematuros
de muito baixo peso, os autores constataram um melhor Outcome pulmonar
e uma menor incidéncia de DPC.

Palavras-chave: ventilacdo de alta frequéncia oscilatdria, primeira intencéo,
optimizagdo do volume pulmonar, recém-nascido muito baixo peso.
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PO347- Sindrome de Guillain-Barré: experiéncia clinica de 15 anos
numa Unidade de Neuropediatria

Claudia Neto', Susana Tavares®’, Lurdes Lisboa', Teresa Temudo?®, Sénia
Figueiroa® 1- Interna Complementar de Pediatria 2- Assistente Hospitalar 3-



Assistente Hospitalar- Neuropediatra Unidade de Neuropediatria — HGSA,
EPE, Porto.

Introducio: A Sindrome de Guillain Barre € uma polineuropatia inflamatdria
aguda que se caracteriza-se por uma paralisia flacida ascendente e arrefléxica
(exceptuando a variante Miller-Fisher) com dissociagdo albumino-citolégica
do LCR. Os achados neurofisiolégicos sdo compativeis com dismielinizag¢do
ou degeneragao axonal dos nervos periféricos. Material e Métodos: Estudo
retrospectivo com revisdo dos processos clinicos da populagdo pedidtrica
internada no Servigo de Pediatria com o diagnéstico de Guillain Barré entre
Janeiro 1991 e Dezembro de 2005; Para o referido estudo foi elaborada uma
ficha de estudo com andlise dos seguintes pardmetros: idade, sexo,
antecedentes de prédromo infeccioso/ imunizagdes, forma de apresentacdo,
exame neuroldgico a admissdo, exames complementares de diagndstico,
terapéutica instituida, tempo de internamento e evolugdo clinica. Resultados:
Foi incluido um total de 11 doentes, dos quais 7 eram do sexo masculino. As
idades estavam compreendidas entre 2 anos e 14 anos, com uma média de
idades de 7,9 anos. Existiu um prédromo infeccioso em 5 criancas. Na
apresentacdo clinica predominaram as manifestagdes motoras com alteracio
da marcha e diminuicdo simétrica da for¢ca muscular. A pun¢do lombar
realizada mostrou dissociagdo albumino-citolégica em 6 casos. A EMG
realizada em fase aguda, efectuada em 9 dos 11 doentes, permitiu a identi-
ficagdo de um padrdo electrofisiolégico de desmielinizagdo. A terapéutica
com imunoglobulinas foi instituida em 7 doentes e em 2 doentes procedeu-se
a corticoterapia. A evolucdo clinica foi favordvel na totalidade dos doentes,
com recuperagdo total dos défices motores num periodo igual ou inferior a 8
meses. Conclusdes: Os resultados deste estudo retrospectivo sdo idénticos
aos referidos na literatura, nomeadamente no que diz respeito a epidemio-
logia e comportamento clinico. Apesar de gravidade clinica, a evolucdo foi
favordvel na totalidade dos doentes.

Palavras-chave: Sindrome de Guillain-Barré, polineuropatia, crianga.

PO348- Casuistica de sindrome de West
Carla Meireles, Joana Rios, Sénia Figueroa, Teresa Temudo. Unidade de
Neuropediatria, Hospital Geral de Santo Anténio, Porto.

Introducio: O Sindrome de West ¢ um sindrome epiléptico dependente da
idade com pico de apresentacdo ente 4-7 meses de idade. Associa espasmos
infantis, regressdo e/ou paragem do desenvolvimento e presenca de tracado
hipsarritmico no E.E.G. Representa 2% das epilepsias na crianca, mas 25%
das que se iniciam no primeiro ano de vida.Os autores apresentam uma
casuistica de Sindrome de West, com o objectivo de reclassificar de acordo
com a defini¢cdo actual, avaliar em relacdo a distribuicdo por idade e sexo,
etiologia, terapéutica instituida, investigacdo efectuada e evolucdo. Material
e Métodos: Efectuou-se a revisdo dos processos clinicos com diagndstico de
sindrome de West no periodo de Janeiro de 1990 a Mar¢o de 2007.
Resultados: Obtiveram-se 29 casos com distribuicdo média de 1,8 casos
/ano; a idade média de diagndstico foi de 6,9 meses e a apresentagdo clinica
foi espasmos em flexdo em 73% , 17% espasmos em extensdo e 10% espas-
mos mistos. Foi possivel classificar 22 casos como sintomdticos (2 andxia
pré-natal, 4 perinatal, 2 pés-natal; 3 meningites, 3 AVC perinatal, 1 desidra-
tacdo hipernatrémica, 6 esclerose tuberosa, 1 doenca de Menkes), 2 Idiopa-
ticos, 2 criptogénicos e 3 ndo classificados. O farmaco de primeira escolha foi
a vigabatrina em 55% e foi este firmaco que permitiu mais vezes o controle
das crises; o tempo médio para inicio de segundo farmaco foi de 7 dias, e
obteve-se controle das crises em média aos 9,9 dias. Dos doentes com escle-
rose tuberosa apenas um ndo teve controle com vigabatrina, apresentando
este a mutacdo TSC2. O tempo médio de seguimento foi de 54,5 meses, 46%
ficaram sem crises e destes 66% mantém medicacdo. 53% dos doentes
mantém crises e estdo medicados com mais de 3 formacos. Conclusées: Os
dois doentes com Sindrome de West idiopdtico tiveram alta da consulta aos 7
anos com desenvolvimento psicomotor e cognitivo adequado, 3 doentes
faleceram, 17 doentes mantém seguimento na consulta de neuropediatria.

Palavras-chave: espasmos infantis, atraso de desenvolvimento, hipsarritmia.

PO349- Factores de risco e causas pré e perinatais de Paralisia Cerebral
Niria Madureira', Sofia Morais', MaryJo Branquinho®’, Dolores Fari',
Adelaide Taborda', Isabel Santos Silva’, Alexandra Cabral’ 1-Servico de
Neonatologia da Maternidade Bissaya Barreto (MBB) 2- Servico de
Obstetricia da Maternidade Bissaya Barreto (MBB) 3- Centro de Reabilitagdo
de Paralisia Cerebral de Coimbra (CRPCC).
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Introducdo: A paralisia cerebral é a causa mais frequente de perturbacio
neuroldgica severa nas criangas, correspondendo a uma perturbacdo do movi-
mento e/ou postura que resulta de lesdo cerebral precoce e nio progressiva.
Objectivos: estudar o periodo pré, peri e neonatal de um grupo de criangas
com paralisia cerebral (PC) de etiologia pré e perinatal. Material e Métodos:
Estudo descritivo com andlise retrospectiva dos processos das criangas com
paralisia cerebral de etiologia pré e perinatal nascidas entre 2000 e 2004 na
MBB e vigiadas no CRPCC e MBB. Classificou-se a paralisia cerebral
segundo os critérios usados pela Unidade de Vigilancia Pedidtrica da Socie-
dade Portuguesa de Pediatria. Resultados: Foram identificadas 22 criancas,
64% do sexo masculino. A PC foi espdstica bilateral em 50%, unilateral em
18.1%, disquinética em 9.1%, atdxica em 4.6% e mista em 18.1% dos casos.
Tinham marcha auténoma 54.5%, dificuldades de aprendizagem 50%, dis-
tirbios neurossensoriais 59% e epilepsia 41% das criangas. Os factores de
risco pré e perinatais encontrados foram: gravidezes mal vigiadas em 9%,
patologia prénatal em 36% e eventos periparto em 27% das gravidas. Nos
recém-nascidos 14% eram RCIU, 9% tinham malformag¢des congénitas do
sistema nervoso central e 4.5% eram gémeos. Em 36.7% dos partos houve
sinais suspeitos de sofrimento fetal agudo. Houve necessidade de reanimacio
em 54.5% dos casos. Foram internados na unidade de cuidados intensivos
82% dos recém-nascidos, tendo 64% necessitado de ventilacdo mecanica. A
prematuridade ocorreu em 68% dos casos, sendo factor de risco perinatal
isolado em 47%. O peso de nascimento foi inferior a 1500g em 47% dos pre-
maturos. A morbilidade apresentada no grupo da prematuridade foi respira-
téria em 80%, sepsis em 33%, hipotensdo em 33% e hiperbilirrubinémia com
critérios de fototerapia em 73,4%. A leucomaldcia periventricular foi o
achado imagiolégico mais frequente (73% dos prematuros). A PC associou-
se a encefalopatia hipoxico-isquémica em 18%. Conclusoes: No nosso estu-
do € evidente o peso da prematuridade como factor de risco para PC. No apa-
recimento de lesdes cerebrais e consequentemente de PC, os factores de risco
sdo multiplos e actuaram em interaccdo. Salienta-se a importancia dos
cuidados obstétricos e neonatais na prevencao destas situagdes.

Palavras-chave: Paralisia cerebral, factores de risco, etiologia.

PO350- “Encefalite com evolucao atipica” - Repensar o Diagnéstico
Ema Leal', Maria Jodo Brito', Sofia Nunes?, Rita Silva> 1-Unidade de
Infecciologia, 2-Servico de Neurologia Hospital de Dona Estefania, Lisboa.

Introducdo: A encefalite aguda de etiologia infecciosa é uma patologia rara
na crianca. Ndo existe nenhum sinal clinico ou exame especifico para o
diagnéstico e na maioria dos casos, o agente etiolégico ndo ¢ identificado.
Caso Clinico: Crianca com episédio de desvio conjugado do olhar para a
esquerda aos 10 meses de idade, interpretado como hemiplegia alternante.
Aos trés anos € internado por febre, irritabilidade, vomitos, desvio conjugado
do olhar para a direita, paralisia facial central esquerda e hemiparésia flacida
homolateral. TAC-CE e exame citoquimico do liquor sem alteracdes, EEG
com lentificac@o difusa e RMN-CE com pequenas dreas de hipersinal no lobo
temporal. Fez aciclovir durante 21 dias, por suspeita de encefalite herpética,
havendo recuperacdo total progressiva. Investigacdo etiologica (PCR/LCR
Herpes virus, Arbovirus, Enterovirus e Mycoplasma pneumoniae e serolo-
gia/LCR Borrelia b) negativa. Dois meses depois, € reinternado por alteracdo
da consciéncia, desvio conjugado do olhar para a esquerda, hemiparésia
fldcida direita, afasia e hemianopsia homénima direita. O exame citoquimico
do liquor e a TAC-CE foram novamente normais e a RMN-CE revelou lesdo
isquémica do cortex fronto-rolandico esquerdo. Uma vez mais, ndo foi
identificado agente infeccioso, pelo que foram colocadas outras hipdteses.
Realizou angio-ressonancia cardiaca e dos vasos tordcicos sem alteracdes e
exclufu-se patologia cardiaca estrutural. Estudo de cinco mutag¢des para trom-
bofilia negativo. Cromatografia de aminodcidos e dcidos organicos (sangue e
urina), lactato (sangue e LCR), piruvato e aménia sem alteracdes. O estudo
da cadeia respiratdria mitocondrial em biopsia muscular mostrou diminui¢@o
da actividade dos complexos enzimdticos IV, V e II + III (respectivamente
10,8%, 28,1% e 26,2%) e o estudo molecular do DNA mitocondrial excluiu
MELAS e confirmou a presenca de mutagdes pontuais, cuja correlacdo
clinica estd em estudo. Verificou-se recuperacdo motora total e parcial da
linguagem e actualmente encontra-se sem terapéutica especifica e sem novos
eventos hd sete meses. Conclusdo: A evolugdo atipica de uma doenca deve
obrigar-nos a repensar o diagnéstico e a efectuar nova investigacio dirigida.
Neste caso, o que parecia clinica e imagiologicamente uma encefalite
herpética veio a revelar-se uma provavel encefalopatia metabdlica.

Palavras-chave: encefalite infecciosa, encefalopatia metabdlica.
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PO351- Hipotonia persistente apés sépsis meningocécica: um caso
inesperado de distrofia mioténica

Patricia Lopes, Maria Jodo Brito, José Pedro Vieira. Hospital Dona Estefania,
Lisboa.

Introducdo: A hipotonia pode ser a unica manifestacio de uma doenca
neuromuscular. No recém-nascido e lactente o diagnéstico diferencial pode
ser feito com entidades clinicas diversas como encefalopatia hipdxico-
isquémica, sépsis, hipotiroidismo, desnutricdo, cardiopatia congénita e
doenga metabélica. Caso Clinico: Lactente do sexo masculino, 6 meses de
vida, internado por febre elevada, vémitos e prostragdo. Na observagdo
apresentava gemido, exantema macular no tronco ¢ membros e hipotonia
global, sem sinais meningeos. Leucocitos 19.540/uL (67% de neutrdfilos) e
PCR 8,58 mg/dL, exame citoquimico do LCR sem alteracdes. Iniciou
ceftriaxone. Na hemocultura isolou-se posteriormente Neisseria meningitidis
do serogrupo B. Clinicamente verificou-se melhoria gradual do quadro geral
mas apds 48 horas de apirexia permanecia com hipotonia generalizada. Numa
observacdo mais minuciosa constatou-se atraso de desenvolvimento psico-
motor, diplegia facial, sem ptose palpebral ou oftalmoplegia e hiporreflexia
generalizada. Nos antecedentes havia a registar parto distécico por
sofrimento fetal agudo e internamento em cuidados intensivos por dificul-
dade de alimentag¢@o e hipotonia, interpretados como sequela de hipéxia
perinatal e ainda pé boto e equinovarus a direita. Os pais eram jovens aparen-
temente sauddveis, ndo consanguineos mas, ao investigar detalhadamente a
histéria familiar, havia referéncia na familia materna a sete tios falecidos na
primeira infancia de causa desconhecida, dois tios com “atraso mental” e um
tio com “paralisia” desde a infancia. O exame da mae revelou atrofia dos
musculos temporais, hipomimia e fenémenos de miotonia que referia serem
de aparecimento recente, pelo que foi colocada a hipétese de distrofia
miotdnica, verificando-se posteriormente na andlise genética expansdo de
tripletos CTG no locus génico 19q13.3, compativel com Distrofia mioténica
do tipo 1. Conclusdes: Trata-se de um caso clinico ilustrativo dos factores de
confusdo frequentemente envolvidos no diagnéstico diferencial da distrofia
mioténica e paradigmdtico das caracteristicas de antecipa¢do genética e
expressividade varidvel desta doenca.

Palavras-chave: Hipotonia, distrofia miotdnica, sépsis meningocdcica,
asfixia perinatal.

PO352- Da trombose do seio venoso ao enfarte cerebral: infeccao e status
pro-tromboético

Arnaldo Cerqueira, Maria JodoVirtuoso, Carla Moco. Hospital Distrital de
Faro.

Introducdo: Os sintomas e sinais de trombose do seio venoso cerebral
(TSVC) sdo inespecificos, e, por vezes, o diagndstico tardio. A incidéncia de
TSVC € de 6,7/1 000 000 criancas/ano. As manifestacdes podem ser fatais e
causar défices neurolégicos permanentes. Alteracdes pré-trombdticas foram
encontradas em 2/3 a ? dos caso de TSVC em séries pedidtricas recentes, e
podem ser adquiridas ou geneticamente determinadas. Caso Clinico: lactente
do sexo masculino de 19 meses com antecedentes familares de convulsdes
febris e epilepsia, e pessoais irrelevantes, com o diagndstico de varicela nos
10 dias prévios ao internamento, admitido por episédio de paragem subita da
actividade, olhar fixo intervalado por revolug¢@o ocular, movimentos clénicos
dos membros e rotagdo cefélica externa para a esquerda. Ao exame objectivo
apresentava sonoléncia e hemiparésia direita de predominio braquial.
Resultados: Os sintomas e sinais de trombose do seio venoso cerebral
(TSVC) sdo inespecificos, e, por vezes, o diagndstico tardio. A incidéncia de
TSVC € de 6,7/1 000 000 criancas/ano. As manifestacdes podem ser fatais e
causar défices neurolégicos permanentes. Alteracdes pré-trombdticas foram
encontradas em 2/3 a 1/2 dos caso de TSVC em séries pedidtricas recentes, e
podem ser a dquiridas ou geneticamente determinadas. Realizou PL que
revelou aumento das proteinas e TAC CE que evidenciou enfarte cerebral
cortical frontal esquerdo com pequenas zonas de hemorragia preenchendo
parcialmente os sulcos a este nivel. A RMN CE que identificou foco de
isquemia aguda com edema perilesional frontal esquerdo. Foi colocada a
hipétese de enfarte cerebral no contexto de vasculite por VVZ e iniciou
aciclovir EV. Em D6 por manter prostra¢do, cefaleia e fotofobia e iniciar
vomitos repete TAC CE que revelou aumento da drea do enfarte. Por suspeita
de trombose venosa realizou Angio RM CE em D7, que evidenciou trombose
do seio longitudinal superior e iniciou enoxaparina em dose terap&utica. Com
melhoria clinica progressiva. Do estudo pré-trombdético efectuado constatou-
se elevacdo do titulo de anticorpos anti ?2 Glicoproteina (IgM e IgG) e
diminuic¢do da proteina S livre. Conclusées: A trombose do seio sagital pode
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causar enfarte/hemorragia do cértex e substancia branca subjacente e tem um
progndstico varidvel. A evolucdo depende da extensdo e localizacdo da lesao
parenquimatosa, valor da hemoglobina, idade e do tratamento precoce. A
deficiéncia isolada da Proteinas S livre € a favor de um estado pro-trombdético
geneticamente determinado.

Palavras-chave: Enfarte cerebral, Trombose do seio longitudinal superior,
Convulsdo, Hemiparésia, Varicela, Proteina S livre.

PO353- Vémitos recorrentes-o que pode estar por detras do sintoma?
UAG da Mulher e da Crianga, HS Jodo, EPE. Faculdade de Medicina da
Universidade do Porto.

Introducdo: O cardcter recorrente ou ciclico de sintomatologia
aparentemente comum, mesmo em criancas previamente sauddveis deve
levar ap6s uma anamnese cuidada a uma investigacdo mais aprofundada da
etiologia. Os autores apresentam dois casos clinicos de duas criangas do sexo
feminino. Casos Clinicos: AMRF ¢ NMLAP de dois e cinco anos
respectivamente com histéria de vémitos de repeticdo associadas num caso a
discinésia com movimentos de lateralizagdo do tronco e no outro a desvio
ocular conjugado concomitante. As duas sem atingimento do estado geral
(perda ponderal ou febre). A primeira com antecedentes de surdez neu-
rossensorial em estudo e a segunda com exame neurolégico normal.
Realizaram estudo analitico e imagiologia cerebral que foram normais. Foi
colocada a hipétese de epilepsia occipital e realizaram EEG que revelaram
respectivamente: disfuncdo focal occipital direita sem actividade epilepti-
forme associada e actividades com caracteristicas disfuncionais e epileptifor-
mes na regido occipital esquerda evidenciadas com o sono. Foi instituida
terapéutica com Valproato de sédio em ambas as situagdes, devido &
frequéncia e repercussdo funcional das crises, estando os doentes assinto-
maticos desde entdo. Conclusodes: A epilepsia occipital com paroxismos da
infancia / Epilepsia occipital benigna era considerada uma entidade rara, mas
que tem vindo a aumentar o niimero de casos conhecidos devido a um maior
nimero de diagnosticos efectuados. Classicamente estas convulsdes sdo
focais, iniciam-se com sintomas visuais podendo causar manifestagdes
motoras em criangas com exame neurolégico normal. S3o conhecidos dois
tipos: inicio precoce (sindrome de Papanayiotopoulis) e tardio, o bom prog-
ndstico dependente de um diagndstico e orientagdo adequados reforcam a
importancia do conhecimento destas situagdes clinicas.

Palavras-chave: vomitos, desvio oculae, EEG.

PO354- Epilepsia do Banho - Uma forma rara de epilepsia reflexa
Raquel Marta', Pedro Garcia®, Vera Silva', Elisabete Gongalves'. 1-Servico de
Pediatria, Hospital Nossa Senhora do Rosdrio, EPE, Barreiro; 2- Servigo 1
Pediatria, Hospital de Dona Estefania.

Introducdo: A epilepsia do banho pertence ao grupo das epilepsias
reflexas. E uma forma rara, cujas crises sio desencadeadas por um estimulo
sensorial, tictil e térmico em simultaneo, provocado pela dgua quente.
Apresenta-se mais frequentemente sob a forma de convulsdes parciais
complexas e é mais comum no sexo masculino. A maioria dos casos
descritos ocorre na India e Japdo, parece ser rara na Europa onde é mais
frequente em criangas pequenas. Caso Clinico: lactente sem antecedentes
pessoais ou familiares relevantes. Aos nove meses, iniciou durante o banho
episédios de olhar fixo e vago, com paragem da actividade motora e
hipotonia, com dura¢do médxima de dois minutos, seguidos de sonoléncia.
O exame objectivo ndo revelou alteragdes e o desenvolvimento psicomotor
era adequado a idade. O electroencefalograma interictal e a ressonincia
magnética cranioencefdlica foram normais. Tentou controlar-se as crises
com reducdo da temperatura da dgua do banho sem sucesso pelo que se
instituiu terapéutica com carbamazepina com boa evolugdo clinica.
Conclusoes: A epilepsia do banho ¢ uma forma benigna de epilepsia cujo
mecanismo fisiopatoldgico € desconhecido. A prevaléncia mais elevada em
determinadas regides geogréficas levanta a hipdtese de que factores
genéticos e/ou determinados hédbitos, como o uso de d4gua muito quente no
banho, possam estar implicados nesta forma de epilepsia reflexa.
Terapéuticas simples, como diminuir a temperatura da dgua do banho,
podem ser suficientes mas, por vezes, a teraputica anti-epiléptica é
necessdria para o completo controle das crises.

Palavras-chave: epilepsia reflexa, banho.



PO355- O efeito placebo em idade pediatrica: revisido sistematica da
resposta ao placebo em criancas e adolescentes no tratamento da
enxaqueca

R Fernandes', JJ Ferreira’, C Sampaio®. 1-Clinica Universitaria de Pediatria,
Hospital de Santa Maria; 2-Unidade Neuroldgica de Investigacdo Clinica,
Instituto de Medicina Molecular, Lisboa.

Introducao: A utilizacdo do placebo na investigacdo clinica levanta questdes
metodoldgicas e éticas relevantes, em particular na idade pedidtrica. O efeito
placebo permanece porém pouco estudado nesta faixa etdria. Este estudo teve
por objectivos caracterizar a magnitude e identificar os determinantes da
resposta ao placebo em ensaios clinicos de tratamento da dor aguda na idade
pediatrica, usando como modelo a enxaqueca. Material e Métodos:
Efectuou-se uma pesquisa estruturada das bases MEDLINE e CENTRAL até
Novembro de 2006. Incluiram-se ensaios clinicos aleatorizados ou quase-
aleatorizados de tratamento farmacoldgico da enxaqueca, com participantes
de idade inferior a 18 anos, que inclufssem um grupo comparador de placebo,
independentemente da intervengdo activa. O principal pardmetro analisado
foi o alivio parcial ou completo da dor, tendo-se calculado estimativas de
redug¢do de risco quando possivel. A influéncia de vdrios determinantes
clinicos e metodoldgicos neste pardmetro foi estudada por andlise de
subgrupos. Resultados: Identificaram-se 16 ensaios, dos quais 13 foram
incluidos na revisdo. O ndmero de participantes total nos grupos placebo foi
de 1324 (11 a 244 por ensaio), e a média de idades 13.9 + 1.7 anos (entre 4 e
18 anos). Em dez estudos utilizaram-se triptanos como interveng¢ao activa, e
em nove formulacdes orais. A estimativa de resposta ao placebo para alivio
sintomdtico parcial e completo as duas horas foi de 46% [IC a 95%, 38-53%]
e 21% [IC 95%, 17-26%], respectivamente. Esta resposta foi significativa-
mente superior nos estudos com desenho paralelo, conduzidos em centros
norte-americanos, e que utilizaram escalas de dor de 4 pontos ou faces, face
a estudos com desenho cruzado, em centros europeus, com escalas de dor de
5 pontos. Outros determinantes ndo influenciaram a resposta ao placebo,
apesar de alguns destes ndo terem sido analisados devido a escassez de
dados.Conclusdes: A resposta ao placebo no tratamento da enxaqueca na
idade pedidtrica tem uma magnitude e variabilidade substanciais, o que apoia
a utilizacdo de grupos de placebo e sugere a necessidade de maior
investigacdo do efeito placebo nesta faixa etdria.

Palavras-chave: cefaleia; enxaqueca; efeito placebo; revisdo sistemadtica;
criangas; adolescentes.

PO356- Ataxia Aguda: os nossos casos nos ultimos cinco anos

Joana Fermeiro', Ana Margarida Chaves’, Andreia Mascarenhas’, Ménica
Marcal, José Carlos Ferreira’, Madalena Fialho®, Anabela Brito°. 1- Interna
de Pediatria do Hospital de Santa Maria 2- Interna de Pediatria do Centro
Hospitalar de Cascais 3- Interna de Pediatria do Hospital Dona Estefania 4-
Interna de Pediatria do Hospital Sdo Francisco Xavier 5- Neuropediatria do
Hospital Sdo Francisco Xavier 6- A ssistente Hospitalar Graduada do Centro
Hospitalar de Cascais - Estudo realizado no Centro Hospitalar de Cascais.

Introducdo: A ataxia € definida como um compromisso da coordenagdo
motora sem fraqueza muscular associada, sendo que, na idade pedidtrica, o
padrdo evolutivo mais frequente € a ataxia de inicio agudo. A ataxia aguda
pode ter um amplo espectro de etiologias, desde processos auto-limitados de
relativa benignidade, de que se destacam a cerebelite aguda pds-infecciosa e
a intoxicacdo medicamentosa, a patologias graves, como a encefalomielite
aguda. Perante um episédio inaugural de ataxia, a orientacdo da marcha
diagndstica constitui um enorme desafio. Objectivo: caracterizar a apresen-
tacdo e evolucdo clinicas, investigacdo etiolégica e diagndsticos mais
frequentes relativos a casos de ataxia aguda. Material e Métodos: Estudo
retrospectivo, por consulta do processo clinico, dos casos de ataxia aguda
internados no Servico de Pediatria do Centro Hospitalar de Cascais nos
tultimos cinco anos. Resultados: Foram internadas 15 criancas por ataxia
aguda, tendo-se verificado predominio do sexo feminino (67%) e média
etdria de 74 anos. Em trés criancas destacava-se ocorréncia de episddio
infeccioso de etiologia viral precedente, numa das quais o diagndstico de
varicela. Os sinais associados mais frequentes foram prostracdo (40%) e febre
(20%). Em nenhum dos casos se verificou ocorréncia isolada de ataxia. A
duracdo média da ataxia foi de 54 dias (duracdo maxima 51 dias), tendo-se
verificado resolucdo completa na totalidade dos casos. A investigacdo
etioldgica incluiu a pesquisa de farmacos e toxicos na urina (11 criangas), de
serologias/RNA de virus neurotrépicos no LCR e sangue (uma e duas
criangas, respectivamente) e realizagdo de TC-CE (uma crianga) e gasimetria
(uma crianga). Os principais diagnésticos etioldgicos foram a intoxicacdo
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medicamentosa por psicofdrmacos (sete casos) e a cerebelite aguda pés-
infecciosa em duas criancas (Enterovirus e virus Varicella-Zoster). De referir
ainda os diagndsticos de ataxia vestibular e intoxica¢do por CO. Em quatro
casos ndo foi possivel estabelecer o diagnéstico definitivo. Conclusdes:
Constatamos que as causas mais frequentes de ataxia aguda no nosso Servico
nos tltimos cinco anos foram a intoxica¢cdo medicamentosa e a cerebelite
aguda pos-infecciosa. Face a um quadro inaugural de ataxia assume
importincia fulcral a realizagdo de histéria clinica e exame neurolégico
completos, que deverdo constituir os alicerces de uma investigacdo etiologica
dirigida.

Palavras-chave: ataxia aguda, cerebelite aguda, intoxica¢cdo medicamentosa.

PO357- Cerebelite a Varicela-Zoster

Moénica Margal', Silvia Jorge’, Helena Vieira', Joana Fermeiro’, Anabela
Brito?, José Carlos Ferreira® 1- Servi¢o de Pediatria do Hospital S. Francisco
Xavier, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental 2- Servico de Pediatria do
Centro Hospitalar de Cascais 3- Servico de Pediatria do Hospital de Santa
Maria 4- Servico de Neurologia do Hospital Egas Moniz, Centro Hospitalar
de Lisboa Ocidental.

Introducdo: O virus Varicella-Zoster é responsdvel pela varicela, uma
doenca geralmente benigna e auto-limitada em criancas sauddveis. As
manifestagdes clinicas da varicela surgem apés um periodo de incubacgdo de
10 a 21 dias, seguido de um perfodo prodrémico de um a dois dias de febre,
cefaleias, mal-estar e anorexia, sobretudo em adolescentes e adultos. As
lesdes de varicela sdo tipicamente maculo-papulo-vesiculares, generalizadas,
pruriginosas, de rapida evolugdo, distribui¢do cefalo-caudal e muitas vezes
associadas a enantema. As complicagcdes mais frequentes sdo a sobreinfeccdo
bacteriana das lesdes cutaneas e as pneumonias bacterianas secunddrias ou ao
proprio virus. As complicacdes neuroldgicas incluem encefalite, meningite,
cerebelite aguda, mielite transversa, polineuropatia, entre outras. A ataxia
cerebelosa aguda pés-infecciosa é a forma relativamente mais frequente e
tem, na maioria dos casos evolu¢do auto-limitada e recuperacdo completa. A
encefalite aguda difusa, mais precoce no decorrer do exantema, € mais rara e
grave, com quadros de convulsdes e coma. Existem, no entanto, casos de
gravidade intermédia que levantam questdes prdticas de interpretagdo
fisiopatoldgica, atitude terapéutica e progndstico. Caso Clinico: crianga de 8
anos, do sexo feminino, com histdria familiar de zoster oftdlmico materno e
antecedentes pessoais irrelevantes, admitida no Centro Hospitalar de Cascais
por ataxia, febre, sinais meningeos e prostracdo no contexto de varicela activa
(6° dia). Resultados: No exame objectivo, para além de lesdes cutineas
compativeis com varicela, salientava-se intensa prostragdo, irritabilidade e
fotofobia, sinais meningeos, nistagmo e ataxia. Da avaliac@o analitica desta-
cava-se: hemograma, func@o renal, ionograma, transaminases e proteina C-
reactiva sem alteracdes e exame do LCR com pleiocitose (150 céls/mm3,
55% linfécitos e 45% de neutréfilos), glicorrdquia e proteinorrdquia normais
e IgG e IgM para a varicela negativos. Iniciou terapéutica com aciclovir
endovenoso e no 2° dia de internamento foi transferida para o HSFX para
observagdo pela Neurologia Pedidtrica, tendo ficado internada no Servigo de
Pediatria por cerebelite/meningoencefalite por VZV. Fez aciclovir durante 14
dias com recuperagdo lenta, mantendo nistagmo e ataxia a data de alta
hospitalar. Conclusdes: Os autores salientam este caso ilustrativo das
possiveis complicagdes menos habituais da varicela e fazem uma revisdo das
principais complicagdes neuroldgicas atribuiveis ao virus Varicella-Zoster.

Palavras-chave: varicela, cerebelite, meningoencefalite, ataxia.

PO358- Esclerose Tuberosa: estudo retrospectivo

Joana Rios', Carla Meireles?, Sénia Figueiroa®’, Teresa Temudo® 1-Centro
Hospitalar Alto Minho, EPE Carla Meireles 2- Hospital Nossa Sra Oliveira,
EPE 3- Hospital Geral Santo Anténio, EPE.

Introducdo: A Esclerose tuberosa € uma doenca neurocutinea
multissistémica. Apresenta uma grande heterogeneidade clinica pelo que o
seu diagnéstico por vezes € dificil. O seu modo de transmissao € autossémico
dominante no entanto existe uma elevada percentagem de mutacdo
espontinea. Apresenta manifestacdes dermatoldgicas, cardiacas, renais,
oftalmoldgicas, mas as mais frequentes s3o as do sistema nervoso central,
nomeadamente epilepsia, alteracdes do comportamento, atraso mental e
perturbagcdes do espectro autista. A Epilepsia é por vezes uma alterac@o
precoce e em alguns casos refractdria a terapéutica médica. O diagnéstico é
clinico podendo por vezes ser confirmado geneticamente. Objectivo:
Avaliacdo clinica do diagndstico e seguimento das criangas com Esclerose
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tuberosa e avaliacdo e orientacdo cirdrgica das criancas com Esclerose
tuberosa e epilepsia refractdria seguidas na consulta Neuropediatria HGSA,
EPE. Material e Métodos: Estudo retrospectivo com consulta processos
clinicos de criancas com Esclerose tuberosa. Aspectos analisados: sexo, idade
do diagnéstico, apresentagdo clinica, manifestagcdes clinicas, exames
auxiliares de diagnéstico, histéria familiar; epilepsia: tipo e frequéncia de
crises epilépticas, terapéutica médica e orientagdo para avaliacdo pelo grupo
de Epilepsias refractdrias. Resultados: 14 casos; 50% sexo masculino e 50%
feminino; idade média actual 9 anos; a maioria foi referenciada por suspeita
ou com diagnéstico de Esclerose tuberosa; a principal forma de apresentacio
foi epilepsia, particularmente por espasmos infantis. As principais
manifestacdes dermatoldgicas foram angiofibromas e manchas hpocrémicas;
2 casos de rabdomiomas intracardiacos; 3 casos com alteragdes oftalmo-
l16gicas (2 manchas acromicas e 1 hamartoma retiniano) e 3 casos de mani-
festacdes renais (2 angiomiolipomas e 1 com quistos renais). As alteracdes na
RMN cerebral mais vezes encontradas foram tuberes corticais e nédulos
subependimdrios. Rastreio a familiares foi positivo em 5 casos. Registo de 3
casos de epilepsia refractdria. De real¢ar um caso com diagndstico molecular
(mutacdo no gene TSC 2 (mutacdo R611Q)), que € um dos casos de epilepsia
refractdria com atraso mental grave e perturbacdo espectro autista.
Conclusdes: A Epilepsia foi a forma de apresentacdo clinica mais frequente.
Os autores pretendem orientar os 3 casos de epilepsia refractdria para
avaliacdo multidisciplinar de modo a ponderar a abordagem cirdrgica dos
focos epileptogénicos.

Palavra-chave: Epilepsia.

PO359- Esclerose miltipla em idade pediatrica: um caso clinico
Ana Fernandes, Sofia Castro, Olga Sedelnikova, Elisabete Gongalves.
Servigo de Pediatria, Hospital de Nossa Senhora do Rosdrio, EPE, Barreiro.

Introducdo: A esclerose miltipla (EM) é uma doenga crénica autoimune,
com padrdo de surtos e remissdes, caracterizada por multiplas lesdes na
substancia branca do sistema nervoso central (SNC) separadas no tempo e
localizacdo. E rara em Pediatria, mas com o avanco da imagiologia, o nimero
de casos diagnosticados tem vindo a aumentar e estudos recentes revelam que
2.,5-5% dos doentes com EM t&ém menos de 17 anos. O diagndstico inicial é
mais dificil nesta popul¢do, pois os critérios de diagndstico utilizados para os
adultos ndo sdo facilmente aplicdveis e ndo existem critérios especificamente
estabelecidos para este grupo etdrio e, por outro lado, o diagndstico
diferencial com outras doencas desmielinizantes do SNC ¢ dificil. Caso
Clinico: adolescente do sexo feminino, 14 anos, com antecedentes de epis6-
dios de parestesias dos membros, com duracdo de cerca de 4 dias e regressao
espontanea, que se repetiram 3 a 4 vezes nos 2 tltimos anos, e de alopécia
areata com agravamento nos Ultimos dois anos. Estes sintomas foram inter-
pretados como fazendo parte de um quadro de somatizacdo e foi medicada
pelo médico assistente com um antidepressivo. Referenciada a consulta de
Neuropediatria pelo Servico de Urgéncia, onde recorreu por diplopia a
esquerda com inicio nesse dia, confirmando-se ao exame objectivo parésia do
VI par craneano; sem outras alteragdes no exame neurolégico. Estas queixas
tiveram a duracdo de 5 dias e regrediram espontaneamente. Na consulta, 11
dias apds o inicio das queixas, encontrava-se assintomdtica e com exame
neuroldgico normal. Por suspeita de doenca desmielinizante, realizou RMN-
CE, que revelou muiltiplas lesdes hiperintensas na substancia branca cerebral,
muito sugestivos de doenga desmielinizante primdria supra e infratentorial.
No liquor verificou-se a presenca de bandas oligoclonais IgG. Resultados:
Com o diagnéstico de Esclerose Miiltipla, foi referenciada a consulta de
Esclerose Miiltipla do Hospital de Santa Maria. Conclusdes: Os autores
pretendem alertar para o facto de, embora pouco frequente, a esclerose multi-
pla é um diagnéstico vélido dentro do espectro das doengas desmielinizantes
inflamtérias da infancia e que s6 uma histéria clinica completa, com
detalhada anamnese, pode caracterizar estes sinais e sintomas que repre-
sentam a disseminagdo das lesdes no tempo e localizag@o.

Palavras-chave: esclerose miiltipla, parestesias, diplopia, pediatria.

PO360- Hipotonia marcada de instalacio rapidamente progressiva

Ana Rute Ferreira', Raquel Marta', Susana Rocha', Cristina Didelet',
Elisabete Gongalves® 1- Servigo de Pediatria; 2- Consulta de Neuropediatria
Hospital Nossa Senhora do Rosdrio, E.P.E., Barreiro.

Introdugdo: A hipotonia € uma manifestacdo clinica comum a vdrias
doencas, incluindo as doencas neuromusculares. A atrofia muscular espinhal
uma dessas doencas, de causa genética, transmissao autossémica recessiva é
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classicamente classificada em trés tipos. A atrofia muscular espinhal tipo I ou
doenca de Werdnig-Hoffmann é a forma mais grave podendo manifestar-se
ainda na vida intra-uterina pela diminuicdo dos movimentos fetais nos
dltimos meses, logo a nascenca ou nos primeiros meses de vida. Caso
Clinico: Lactente de 1 més e 11 dias aparentemente sauddvel, que cerca de 2
semanas antes do internamento inicia quadro clinico de hipotonia associada a
fraqueza muscular, mais severa nos musculos proximais e poupando a face e
os musculos 6culo-motores. Salientamos a abordagem clinica e alguns
exames complementares de diagndstico como a teleradiografia do térax, a
electromiografia e o estudo molecular que veio confirmar o diagndstico de
Werdnig-hoffmann. Conclusdes: Os autores apresentam este caso clinico
como exemplo de uma causa de hipotonia pouco frequente, em que uma
histéria clinica detalhada e rigorosa, foram fundamentais para a marcha
diagnostica, permitindo um rapido esclarecimento do diagnéstico. Imagens
de video, documentam as principais alteracdes do exame neuroldgico.

Palavras-chave: hipotonia; atrofia muscular espinhal; doenca de Werdnig-
Hoffman.

PO361- Sindrome de Aicardi. A propésito de um caso clinico

C Freitas', P Sousa', C Freitas', C Marote’, R Vasconcelos® 1- Servico de
Pediatria (Directora de Servico, Dra. Amélia Cavaco), 2- Servico de
Oftalmologia 3- Unidade de Neuropediatria, Servigo de Pediatria Hospital
Central do Funchal.

Introducio: A Sindrome de Aicardi representa 1 a 4% dos casos de espasmos
infantis e ocorre provavelmente devido a uma mutacdo ligada ao X. E
caracterizada pela triade cldssica de espasmos infantis, agenésia do corpo
caloso e lacunas coriorretinianas. Caso Clinico: crianga do sexo feminino, 24
meses de idade, seguida na consulta de Neuropediatria por espasmos infantis,
com padrdo electroencefalografico hipsiarritmico. A RMN cerebral revelou
agenésia do corpo caloso. No exame oftalmolégico observaram-se alteragdes
coriorretinianas que possibilitaram a confirmac¢do do diagndstico de
Sindrome de Aicardi. O curso e progndstico da Sindrome de Aicardi sdo gra-
ves. Clinicamente apresenta-se com atraso global do desenvolvimento, e com
uma sobrevida de 76% aos seis anos e 40% aos 14 anos.

Palavras-chave: Sindrome de Aicardi, espasmos infantis, agenésia do corpo
caloso, coriorretinite.

PO362- Uma doenca rara com uma apresentacéo frequente: o Sindrome
de Aicardi-Goutiéres

C Luis', A Figueiredo', P Correia', S Nunes', R Silva’, MJ Brito?, G Bra-
ganga', H Carreiro'. 1- Hospital Fernando Fonseca; 2- Hospital Dona Este-
fania.

Introducdo: A sindrome de Aicardi-Goutieres (SAG) € uma encefalopatia
progressiva rara, autossémica recessiva, associada com calcificagdes nos
ganglios da base e alteragdes citoquimicas no liquido cefalo-raquidiano
(LCR), nomeadamente linfocitose crénica e elevagdo do interferdo-alfa. A
doenca manifesta-se de forma semelhante a uma infec¢iio congénita do grupo
TORCH. Caso Clinico: Lactente de 5 meses, do sexo masculino, raga branca,
referenciado ao Hospital Fernando Fonseca aos 2 meses de vida por
movimentos oculares andmalos, auséncia de contacto visual e irritabilidade.
E o primeiro filho de pais jovens, ndo consanguineos e sem histéria familiar
de doenca neuroldgica. A gravidez foi vigiada e decorreu sem complicagdes.
As serologias maternas do grupo TORCH eram negativas para infecgdo
aguda. O parto foi uma cesariana por paragem na progressao do trabalho de
parto, sendo administradas duas tomas de ampicilina por positividade do
exsudado vaginal para Streptococcus do grupo B (IA 9/10. somatometria no
P5). Iniciou gemido nas primeiras horas de vida (PCR 3 mg/dl), sendo
medicado durante 7 dias com penicilina e gentamicina (PCR e hemocultura
negativas). O rastreio TSH/PKU foi normal. O exame de vigilancia com 1
més foi considerado normal. Do exame objectivo a entrada destacava-se a
auséncia de dismorfias, choro agudo persistente, sem auséncia de contacto
visual aparente, movimentos oculares errdticos e nistagmo horizontal
intermitente. O EEG nao mostrou actividade paroxistica. Na ecografia trans-
fontanelar eram evidentes multiplas calcificacdes bilaterais do parénquima,
em especial periventriculares e junto a vala silvica, confirmadas por RMN-
CE e TAC-CE. O exame citoquimico do LCR revelou linfocitose (58 células).
Em func¢do dos achados imagiolgicos da RMN CE e da pleocitose do LCR
foi instituida terapéutica com aciclovir endovenoso que se manteve durante
14 dias, verificando-se uma melhoria inicial e transitdria da irritabilidade. O
estudo infeccioso realizado revelou-se negativo (serologias do grupo TORCH



no sangue e LCR e PCR para virus neurotrépicos no LCR). O estudo
metabdlico, incluindo doseamento de neurotransmissores no LCR foi tam-
bém inconclusivo. O doseamento de alfa-interferdo no LCR (Paris, Hopital
Cochin — St. Vincent de Paul, Prof. Pierre Lebon) revelou-se muito aumen-
tado (>100 v.r. 1 UI/L). Aguarda-se confirmacao por estudo genético do S. de
Aicardi-Goutiéres. A irritabilidade foi controlada com diazepam. Apés a alta
teve duas crises de hipotonia e movimentos oculares anormais sugestivas de
convulsdes, pelo que iniciou fenitoina. Estd actualmente sem irritabilidade,
com uma hipertonia dos membros e tem feito algumas aquisi¢des do ponto de
vista psicomotor (melhoria do contacto visual, sorri raramente, sem
dificuldade alimentar).

Palavras-chave: Sindromer de Aicardi-Goutieres, calcificagdes intra-
cerebrais, movimentos oculares anémalos, linfocitose LCR, alfa-interferdao
LCR.

PO363- Sindroma de Patau e epilepsia mioclénica

S Sousa', C Dias’, I Soares', M Martins’, R Chordo*. 1-Servigo de Pediatria e
Servigo de Genética, 2-Unidade de Consulta, Instituto de Genética Médica
Jacinto Magalhdes, Porto 3-Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto
Douro, Vila Real 4-Servico de Neuropediatria, Hospital de Criangas Maria
Pia, Porto.

Introducdo: A trissomia 13 (sindroma de Patau) é uma cromossomopatia
rara, muitas vezes incompativel com a vida. Sdo excepcionais os casos de
sobrevida até a idade adulta e a literatura ¢ muito parca na descri¢cdo da
epilepsia nestes doentes. Caso clinico: crianca actualmente com trés anos de
idade, com trissomia 13, com um quadro polimalformativo: dismorfia pecu-
liar, persisténcia do canal arterial, refluxo vesico-ureteral, artéria umbilical
unica, micropénis, criptorquidia e microftalmia. Outras complicagdes que
motivaram intervencdo cirtirgica incluiram diverticulo de Meckel, oclusdo
intestinal por vélvulo e hérnia inguinal bilateral. Aos dois meses de idade
iniciou episédios de “sustos” em salvas, sobretudo ao despertar ou
adormecer. Os exames de video-EEG mostraram abundante actividade
epileptiforme intercritica e foram registadas numerosas crises mioclénicas
com alteracdes graficas concomitantes (polipontas-ondas), possibilitando a
distingdo com espasmos epilépticos. O controlo da epilepsia foi possivel
apenas com a associacdo de trés farmacos (valproato de sédio, clonazepam e
lamotrigina). Apresenta um atraso psicomotor grave, com acentuada
hipotonia axial, sem marcha auténoma e sem linguagem. Discussdo: Trata-se
de um caso de sindroma de Patau com uma epilepsia mioclénica de dificil
controlo, documentada com video-EEG, que ndo encontrdmos descrito na
literatura. Pretendemos com este caso salientar a importancia do video-EEG
na caracterizacdo das crises epilépticas, com vista a uma seleccdo mais
adequada da terapéutica, e, por outro lado, sublinhar o facto de a andlise dos
padrdes electroclinicos nas doengas cromossémicas poder contribuir para
uma melhor compreensdo do papel da genética na génese das epilepsias.

Palavras-chave: Sindroma de Patau, epilepsia mioclénica, video-EEG.

Area - Outros

PO364- Pioderma gangrenosum. Um caso raro

Paula Nunes, Marta Contreiras, Concei¢do Santos, Arlindo Aidos, José Gui-
maraes - Servigo de Pediatria do Hospital S. Francisco Xavier, Centro Hos-
pitalar de Lisboa Ocidental.

Introducdo: O Pioderma gangrenosum (PG) n3o constitui nem uma
condicdo infecciosa, nem gangrenosa, trata-se de um processo inflamatério
cutdneo raro, de etiologia desconhecida. Pode estar associado a diversas
doencas autoimunes e em geral, responde favoravelmente a corticoterapia, o
que sugere uma patogénese imunomediada. As lesdes cutdneas ulcerativas
podem surgir espontaneamente, ou o que € caracteristico na doenca, apds um
trauma minimo, fendmeno denominado “ Patergia”. Nas criancas as ulceras
tém geralmente origem em pustulas, ao contrdrio dos adultos em que na
maior parte das vezes se iniciam por lesdes maculares, papulares ou nodu-
lares. Caso clinico: adolescente de 15 anos, de raga negra, com uma leséo
ulcerativa crénica dolorosa, localizada na regido tibiotdrsica do membro
inferior direito, que teve um curso clinico arrastado e recorreu mesmo apds
enxerto cutaneo na sequéncia de um traumatismo minor. O curso da doenca,
as caracteristicas clinicas, a inespecificidade anatomo-patoldgica nas biopsias
da lesdo assim como o diagnéstico diferencial com outras causas de lesdes
ulcerativas crénicas levaram ao diagndstico de Pioderma gangrenosum.
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Neste doente, apds a investigacdo realizada, ndo se encontrou qualquer
patologia sistémica associada ao PG, tal como ocorre em 20-30% das
criangas com este diagnéstico. Realizou corticoterapia sistémica oral
(Prednisolona 40 mg/dia ) com boa resposta. Conclusdes: Destaca-se a
necessidade de efectuar o diagndstico diferencial com outras causas de lesdes
ulcerativas cronicas e a exclusdo de doencas sistémicas que geralmente se
associam ao PG, sendo as mais frequentes: colite ulcerosa, leucemia, doenga
de Crohn, e artrite.

Palavras-chave: Pioderma gangrenosum, adolescente, corticoterapia,
patergia.

PO365- Avaliacdo das Unidades Sanitirias no ambito da Atencao
Integrada das Doencas da Infancia (AIDI), em Mocambique

Natércia Emilia, Pedro Fernandes', Benedita Silva?, Celso Mondlane®. 1-
Universidade Eduardo Mondlane, Faculdade de Medicina, Departamento de
Pediatria. Maputo-Mog¢ambique 2-Departamento de Saide da Comunidade,
Sector de Saudde Infantil Ministério da Saide, Mocambique. 3-Management
Science Program (MSH), Maputo, Mocambique.

Introducdo: A Atencdo Integrada das Doengas da Infancia (AIDI) é uma
abordagem integrada a sobrevivéncia, crescimento e desenvolvimento das
criangas. O Ministério de Satdde de Mocambique (MISAU) adoptou, na
década de 90, a estratégia AIDI estando esta a ser implementada de forma
gradual em todo o Pafs. Actualmente mais de 80% das Unidades Sanitdrias
(US) estdo cobertas por esta estratégia e cerca de 1500 profissionais de sadde
foram treinados em AIDI. Foi objectivo do presente estudo, avaliar a
qualidade de cuidados de satde prestados a criangas menores de 5 anos nas
US que implementam a AIDI e comparar com os resultados obtidos em 2001.
Material e Métodos: A metodologia adoptada baseou-se na avaliacdo de
alguns indicadores prioritdrios, recomendados pela Organiza¢do Mundial da
Satde para AIDI, nomeadamente: as habilidades dos profissionais de satde
no manejo dos casos, a satisfacdo dos utentes e entendimento da informacao
recebida na consulta, a classificacdo das doengas pelos profissionais de satide
e a disponibilidade de medicamentos, equipamentos e materiais nas US. Para
além da observacdo foram realizados de inquéritos e entrevistas, nas US
seleccionadas, nas 8 provincias do pais onde decorreu o estudo. Resultados:
Os indicadores prioritdrios, como a avaliacdo de trés sinais de perigo, indice
de manejo integrado, observacdo do estado de vacinacdo e observagdo para a
tosse, diarreia e febre, mostraram uma progressdo positiva respectivamente
de: <1% a 25%,4.7% a 7.5%, 76% a 80% e de 47% a 77% , quando com-
parados com o estudo realizado em 2001. Contudo, existem dreas que
merecem ainda muita atencdo. Conclusdes: Recomenda-se, entre outras, a
utilizac@o dos resultados deste estudo durante os cursos de formacdo, para a
sensibiliza¢@o dos directores de curso, facilitadores e formandos em relacdo
ao desafios enfrentados pelos profissionais de sadde aquando da imple-
mentacdo da AIDI nas unidades sanitdrias.

Palavras-chave: AIDI, Mocambique.

Area - Pedopsiquiatria

PO367- Doenca neurolégica numa adolescente... ou talvez nao
Susana Rocha, Telma Francisco, Susana Dias, Dolores Barros, Elisabete
Gongalves. Servigo de Pediatria do Hospital Nossa Senhora do Rosério EPE.

Caso clinico: adolescente de 13 anos de idade, internada por miosite de
provavel etiologia viral, com quadro clinico de mialgias intensas localizadas
aos musculos paravertebrais dorso-lombares e membros inferiores, precedido
de cefaleias e nduseas quatro dias antes. Laboratorialmente destacava-se um
valor de creatinafosfocinase (CPK) de 1303 UI/L, sem outras alteracdes. A
Tomografia Computorizada cranio-encefélica (TC-CE) era normal. Durante o
internamento, além da dor intensa, verifica-se uma diminuicdo da forca
muscular nos membros inferiores, de predominio proximal, sem cardcter
ascendente e com diminuicio dos reflexos osteotendinosos (ROT). O restante
exame neurolégico era normal. Foi realizada pungdo lombar, sendo o exame
citoquimico do liquor normal. A evolucio clinica e laboratorial foi favoravel,
tendo alta ao 14° dia, assintomadtica. Trés semanas apés a alta € reinternada
por quadro idéntico com cerca de quatro dias de evolugao e caracterizado por
diminui¢do da forca muscular e dor intensa localizada exclusivamente aos
membros inferiores e aparente diminuicéo da sensibilidade. O restante exame
neuroldgico era normal, nomeadamente a pesquisa de ROT. Sem alteragdes
analiticas, nomeadamente de CPK. Pela persisténcia das queixas exuberantes
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de dor e fraqueza muscular, foi efectuado um estudo exaustivo para o
diagnéstico diferencial das polirradiculoneuropatias, tendo realizado
ressonancia magnética crinio-encefdlica e vertebro-medular, electromio-
grama, e nova pun¢io lombar, sendo o estudo normal. O diagndstico de
miosite, seguido de um intervalo livre e um reinternamento com queixas
exuberantes sem concorddncia na observacdo e nos exames complementares
levou ao pedido de observacdo pela Pedopsiquiatria, sendo colocada a
hipétese diagnéstica de neurose de conversdo. Inicia intervencao psicoldgica
e terapéutica farmacolégica com amitriptilina, com regressao rapida e com-
pleta da sintomatologia. Este caso ¢ ilustrativo da importancia da patologia
psiquidtrica na crianca e adolescente, nomeadamente o quadro psico-
patolégico de neurose de conversdo na sequéncia de patologia neuroldgica,
levantando muitas vezes dificuldades na abordagem diagnéstica e
terapéutica. Uma boa interligagio entre a Pediatria e a Pedopsiquiatria revela-
se pois fundamental.

Palavras-chave: miosite, neurose de conversao.

3

Area - Pediatra Ambulatéria

PO368- Valoracao do estado nutricional de 50 criancas

Dra. B. Gutiérrez1, Dra. C. Reall, Dr. J. Martin2, 1-Centro “Abente y Lago”,
La Corufia. Espanha. 2-"Hospital Arquitecto Marcide”, Ferrol, La Coruiia.
Espanha.

Introducdo: Uma parte essencial na infancia ¢ a alimentacdo e o estado
nutricional. O objectivo de este trabalho consiste na valora¢do do estado
nutricional de 50 criangas escolhidas aleatoriamente dos pacientes do “Centro
Abente y Lago- La Coruiia”. Material e Métodos: Anamnesis: Idade, sexo,
antecedentes. Antropometria: Peso, altura, perimetro craneal. As medidas
contrastam-se com os padrdes de reférencia ( Na Espanha “Tablas de Her-
ndndez y colaboradores”. Resultados: As idades das criancas oscilam entre
15 dias e 14 anos. O 56% (28) do total eram varones frente a um 44% (22) de
mulheres. Em relacdo 4 alimentacdo durante a lactancia existem datos de 25
criangas. Deste 50% podemos dizer que somente 28% contam com a lactan-
cia materna exclusiva, um 36% reciberam lactancia mixta e outro 36%
lactancia artificial. Todas as criangas, excepto um, cumpriram O nosso
calenddrio vacinal. Mas sé apenas o 50% dos maiores de 24 meses tinham
recibido a vacina anti-pneumococo. Um 36% (18) apresentava alguma
patologia como celiaquia, refluxo gastro-esofdgico, hipercolesterinemia,
intolerancia 4 lactosa, rinite, asma, patologia ocular ou auséncias. Rela-
tivamente ao peso, 0 96% (48) estdo incluidos entre os percentiles P3-P97. S6
um caso estd por baixo de P3 e outro por cima de P97. O 68% (34) estd
situado nas “Tablas de Herndndez y colaboradores” entre os P25-P75 de peso.
Na altura encontramos datos similares aos anteriores. Um 62% (31) encon-
tram-se entre os P25-P75. Existe um s6 caso no P3. Mas hd uma diferenca na
parte alta da tabela. Um 8% (4) estd por cima do P97%. Conclusoes:
Podemos concluir que uma percentagem elevada de criangas apresentam
umas medidas de peso e de altura dentro dos limites que proporcionam as
tabelas. Ndo observamos caréncias nutricionais, nem transtornos alimentares
naqueles que participaram do estudo. Diveria ser feita uma investigag¢do
pormenorizada da sua dieta para valorar a sua idoneidade mas, a priori, é
adequada para manter o peso e a altura dentro dos limites normais.

Palavras-chave: Nutri¢do, alimentacdo, infancia.

P0O369- Aleitamento materno numa zona da cidade do Porto
Leonilde Machado'?, Isabel Liberal', Joaquim Cunha'? 1-Centro Saidde de
Campanha, 2-Hospital Padre-Américo-Vale Sousa, EPE.

Introducgdo: O conceito do aleitamento materno na espécie humana foi
sofrendo modificagdes ao longo dos tempos. A taxa de adesdo apesar de alta
nos primeiros dias declina rapidamente ao longo dos meses. Este trabalho
teve por objectivo verificar a prevaléncia do aleitamento materno numa
populacio carenciada da zona do Porto e identificar os factores associados ao
seu abandono. Material e Métodos: Trata-se de um estudo retrospectivo por
consulta e inquérito aquando da consulta de Saide Infantil do Centro de
Sadde de Campanha a 380 maies de criangas nascidas entre Janeiro de 2005 e
que completaram um ano até Abril de 2007. As varidveis estudadas foram a
taxa de aleitamento materno a data alta, no final do 1°M, 3°M, 6° M, escala
de Graffard, motivos de abandono, amamentacio em filho anterior, tipo de
parto e a precocidade da primeira consulta. Resultados: Uma percentagem
elevada (93%) iniciou aleitamento materno, verificando-se uma taxa de
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abandono de 19,4%), 50.7% e 77.2% respectivamente aos 1,3, e 6 meses. Aos
12 meses s6 cerca de 11% mantinha o aleitamento materno. A principal razao
evocada dos 7% que ndo iniciaram aleitamento materno e do seu abandono
em qualquer altura foi a hipogalactia. Verifica-se uma relagdo estreita entre a
precocidade da primeira consulta e a duracdo da amamentac@o. As classes
socioeconémicas mais favorecidas estdo mais sensibilizadas para o
aleitamento materno. Conclusdes: Apesar da taxa elevada de amamentacao a
data de alta da maternidade e no final do primeiro més, ainda se verifica tal
como em estudos anteriores um grande declinio a partir dessa altura o que nos
leva a pensar que ainda temos um longo caminho a percorrer principalmente
com as populacdes mais carenciadas.

Palavras-chave: aleitamento materno, abandono, factores.

PO370- Como comem e quanto se mexem 0s nossos adolescentes?
Cardoso R, Castelo R, Castelo TM, Brito N, Fernandes L - Centro de Satde
de S.Martinho do Bispo, Coimbra.

Introducdo: Numa altura em que a OMS considerou a obesidade como a
epidemia global do século XXI e em que estd a ser implementado em
Portugal um Programa Nacional de Combate a Obesidade sabe-se que 31,5%
das criangas portuguesas sdo obesas ou t€m excesso de peso. Para este facto
contribuem padrdes de comportamento alimentar caracterizados por um
elevado consumo de calorias e por dietas cada vez menos ricas em cereais,
hortalicas e frutos, para além dos baixos niveis de actividade fisica. Os
autores procuraram caracterizar e relacionar os hdbitos alimentares (HA) e de
exercicio fisico (EF) de uma populacdo de adolescentes com o respectivo
indice de massa corporal (IMC). Material e Métodos: Tratou-se de um
estudo observacional e descritivo. Foi elaborado e aplicado pelos autores um
inquérito de frequéncia alimentar e actividade fisica. Foram avaliados o peso
e a estatura expressos como IMC dos alunos de uma escola da drea urbana de
Coimbra. A populacdo-alvo era constituida por alunos dos 10 aos 20 anos de
ambos os sexos num total de 506, dos quais se conseguiram dados validos de
382. Resultados: Na amostra, 44% ¢ do sexo feminino. Na distribuicdo por
idades, 28% tinham entre 10 e 11 anos, 49% entre 12 e 14 anos e 23% entre
15 e 20 anos. Constatou-se peso adequado em 65%, excesso de peso em 21%
e 11% eram obesos. A grande maioria das criangas (69%) toma 4 ou 5 refei-
¢oes por dia, sendo que apenas 7% comem antes de deitar. O leite ¢
consumido uma ou mais vezes por dia em 80% das criangas, sendo que 31%
bebe leite com chocolate. Apenas 26% come queijo de forma didria e 45%
comem iogurtes uma ou mais vezes por dia. No grupo dos 10-11 anos 15%
come batatas fritas uma ou mais vezes por dia. A maioria das criancas come
sopa uma ou mais vezes por semana mas s6 30% o faz de forma didria.
Quanto aos legumes apenas 26% consome legumes verdes uma ou mais vezes
por dia. Do total da amostra 25% nunca comem qualquer vegetal ou legu-
minosa A fruta € consumida diariamente por cerca de 60% das criangas sendo
a magd, a péra e a laranja os frutos mais consumidos. O peixe grelhado ou
cozido € o mais consumido (65% comem semanalmente), sendo que apenas
7% o faz diariamente. Cerca de 60% come ovos uma ou mais vezes por
semana. Quanto a carne e derivados, a carne de porco € a mais consumida
(70% consomem semanalmente) logo seguida pela carne de aves (68%).46%
come carne frita uma ou mais vezes por semana. Dentro da Fast-food, a pizza
e os hamburgers sdo os mais consumidos (uma a seis vezes por semana por
30% dos jovens), sendo que apenas 3% consomem de forma didria. No grupo
dos doces e guloseimas, 45% come bolachas, bolos, chocolates, pastilhas e
gomas uma ou mais vezes por semana. No grupo dos 15-20 anos 30% come
bolachas diariamente e 23% pastilhas e gomas um ou mais vezes por dia.
Com a progressdo da idade, verifica-se um aumento no consumo de todos os
doces. Cerca de 30% bebe refrigerantes uma ou mais vezes por dia e 40% fa-
lo uma ou mais vezes por semana. Os alimentos mais consumidos pertencem
ao grupo dos lacticineos, hidratos de carbono e fruta. No que respeita a
actividade fisica 50,5% praticam exercicio 2 a 3 vezes por semana. A maioria
(57%) pratica desporto extracurricular. A maioria dos adolescentes (70%) vé
em média 2 horas de televisdo num dia de escola. Conclusdes: Parece-nos
que os nossos adolescentes tém uma dieta relativamente equilibrada, sendo
no entanto de salientar o baixo consumo de vegetais e de sopa, e 0 consumo
elevado de leite com chocolate, refrigerantes e acucares de absor¢do rdpida.
Este facto é mais evidente nos alunos mais velhos. E de louvar o elevado
consumo de peixe, fruta e azeite. A prética de exercicio considera-se insufi-
ciente, sendo elevado o nimero de horas de televisao. O numero de adoles-
centes com excesso de peso e obesidade estd de acordo com a literatura.

Palavras-chave: Adolescéncia, habitos alimentares, actividade fisica.



PO371- Consulta de Pediatria em Cuidados de Saiide Primdrios — analise
retrospectiva

Vera Viegas, Isabel A.Ferreira, Directora Centro Saide-Mariana Dupond,
Amora.

Introdugio: O Centro de Saide de Amora assiste uma drea de elevada
densidade populacional, heterogénea, parcialmente constituida por imi-
grantes e 26000 utentes sem médico de familia (> 50%.). Em Cuidados de
Satde Primarios, o Pediatra intervém como consultor dos médicos de familia,
integra a Comissdo de Protec¢@o de Criangas e Jovens em risco, colabora nos
projectos comunitdrios, articulando com diversas entidades da comunidade.
A consulta de Pediatria ¢ uma consulta de referéncia quer dos médicos de
familia quer dos técnicos do CS, colabora na resolu¢do e/ou orientacdo da
patologia da populagdo pedidtrica. O objectivo € a andlise retrospectiva da 1°
consulta de Pediatria e avaliagdo dos principais motivos de referéncia,
diagndstico e respectiva orientagdo. Material e Métodos: Procedeu-se a
andlise retrospectiva dos processos clinicos da Consulta de Pediatria do CS
Amora durante o periodo de 1/08/2003 a 31/05/20007. Foram avaliados os
seguintes parametros: idade, sexo, motivo de referéncia e diagndstico da 1*
consulta; tratamento e/ou orientacdo subsequente; articulagdo com entidades
comunitdrias e/ou transferéncia para consultas de especialidade pedidtrica do
hospital da drea de influéncia. Resultados: Durante o periodo em estudo
realizou-se 504 primeiras consultas, com um predominio do sexo masculino
em relacdo ao sexo feminino e a idade compreendida entre recém-nascidos e
os 15 anos. A patologia imunoalergoldgica, erros alimentares e do desen-
volvimento foram os principais diagndsticos. Os motivos de referéncia
externa mais frequentes para consultas de especialidade pedidtrica foram as
patologias ortopédica, cirtirgica e do desenvolvimento. Em virtude de acom-
panhamento multidisciplinar, diversas criangas com doenga crénica
permanecem em vigilancia. Conclusdes: A consulta de Pediatria em CSP
exige uma intervengdo transdisciplinar, visando uma orienta¢do especifica e
adequando as necessidades de cada crianca e sua familia.

Palavras-chave: Cuidados de Sadde Primarios - CSP; Consulta de Pediatria
— CP; Centro de Satide de Amora- CSAmora.

PO372- Sobrevivéncia longa num caso de Sindrome de Stuve -
Wiedemann

Alexandre Braga', Alexandra Almeida’, Mdrcia Martins’, Salomé Gongalves',
Anténio Oliveira‘, Ermelinda Santos Silva', 1- Hospital de Criangas Maria
Pia 2- Maternidade de Jilio Dinis 3- Instituto de Genética Médica Jacinto de
Magalhdes 4- Hospital Geral de Santo Ant6nio, Porto.

Introducio: A Sindrome de Stuve Wiedemann (STW) (MIM 601 559) foi
descrito pela primeira vez em 1971 e combina sinais de atingimento neuro-
muscular e disautonomia com uma displasia campomélica-metafisaria. O
atingimento neuromuscular caracteriza-se pela presenca de hipotonia global,
miotonia de predominio facial, dificuldades de succdo, degluticdo e
mastigacdo, e insuficiéncia respiratdria. A disautonomia manifesta-se por
instabilidade térmica com episddios de hipertemia maligna. A displasia dssea
caracteriza-se pela presenga de ossos longos curtos e espessos, com
encurvamento progressivo. Os autores apresentam o caso de uma crianga
portadora de STW cujo seguimento efectuaram desde o nascimento e que
apresenta uma sobrevivéncia longa (9 anos). Caso clinico: J.F.C.V.
apresentou hipotonia global ao nascimento com necessidade de ventilagdo
asssistida do 2° ao 6° dias de vida. Posteriormente ndo voltou a necessitar de
apoio ventilatdrio e apesar de ser portadora de asma alérgica os internamentos
por crises de broncospasmo e pneumonia sdo cada vez menos frequentes. A
miotonia facial ndo foi evidente nos primeiros meses mas veio a observar-se
apds o 1° ano, com dificuldade de encerramento das pdlpebras e tlceras de
cornea. Nos primeiros 3 meses apresentou uma grande instabilidade térmica
com picos de hipertermia inexplicdvel mas estes episddios tornaram-se raros
e nos Ultimos anos deixaram de ocorrer. Ao nascimento foram notadas
grandes dificuldades de succdo e degluticdo, com necessidade de alimentagdo
por sonda nasogdstrica durante os primeiros meses; progressivamente foram-
se registando melhorias e actualmente apresenta apenas algumas dificuldades
na mastigacdo dos alimentos solidos. A displasia dssea evoluiu para um
encurvamento progressivo dos ossos longos dos membros inferiores com
perturbacdo da marcha; foi submetida a osteotomias multiplas (Sofield) da
tibia e fémur de ambos os membros inferiores, com ganhos razodveis na
locomog¢do. Como consequéncia da hipotonia generalizada e das
deformidades dos membros inferiores apresenta também uma escoliose
importante. A avaliacdo do Coeficiente Geral de Desenvolvimento revelou
resultados dentro da média para as criangas da sua idade. Conclusdes: O
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STW ¢ de transmissdo autossomica recessiva e apresenta uma taxa de
mortalidade muito elevada, com sobrevivéncia rara para além dos primeiros
meses de vida. No entanto, ultrapassado o primeiro ano de vida, e a longo
prazo, os maiores desafios parecem ser os colocados pela displasia 6ssea.

Palavras-chave: Sindrome de Stuve-Wiedemann, Sindrome de Schwartz-
Jampel tipo 2, displasia 6ssea, campomelia, dificuldades de degluticdo e
mastigacao.

PO373- A Crianca e o Jovem em Cuidados Primarios: Casuistica de uma
Unidade de Satide Familiar recente

Ana Marques', Anténio Lemos®, Carla Lunet’, Cecilia Figueiredo', Dora
Alves®, Jodo Ribeiro® 1-Servico de Pediatria, Hospital Sdo Teoténio; 2-
Unidade De Saide Familiar Grao Vasco, Centro de Satde Viseu 3.

Introducdo: A Unidade de Saide Familiar (USF) Grao Vasco de Viseu
iniciou a sua actividade a 23 de Outubro de 2006. E constituida por uma
equipa multidisciplinar com um campo de ac¢do abrangente na Satide
Infantil/Juvenil. A actividade médica assistencial € apenas uma das vertentes
de um projecto que se pretende préximo da comunidade, com intervencdo ao
nivel da Sadde Escolar (incluindo a sadde oral), acompanhamento de familias
de risco, ac¢des de formacdo e outras. Com o presente trabalho os autores
pretendem fazer uma descri¢cdo sumadria dos varios campos de ac¢do da USF
e um balango do movimento assistencial a criangas e jovens nos primeiros 7
meses de funcionamento. Material e Métodos: Andlise descritiva do
movimento da consulta de Satde Infantil/Juvenil com base nos dados
disponiveis no ficheiro informatizado da referida USF. Resultados: A USF
presta actualmente assisténcia a 2790 criancas e jovens até aos 18 anos, o
correspondente a 24% do total de utentes inscritos. Em relagdo a idade, 5%
sdo lactentes, 24,6% estdo na idade pré-escolar, 26,7% na idade escolar e
43,6% sao adolescentes. Realizaram-se um total de 3240 consultas a criangas
e jovens (18% do total de consultas realizadas). Das consultas de Satide
Infantil/Juvenil, 29% foram consultas de vigilancia (66% primeiras con-
sultas). A maioria das consultas foi motivada por doenga (71%) com 31%
destas em regime de consulta aberta (ndo programada). A taxa de utiliza¢@o
da USF foi de 497,5% no 1° ano de vida e 118,5% no 2° ano de vida, com
uma taxa de utilizacdo global de 78,2% até aos 18 anos de idade. Verificou-
se um aumento progressivo no n° médio de consultas realizadas desde o inicio
de funcionamento da USF. Conclusées: A populacdo de criangas e jovens é
por natureza sauddvel, o que se reflecte no volume relativo de consultas de
Satde Infantil/Juvenil (18%). As criangas nos primeiros anos de vida foram
os maiores utilizadores e os adolescentes 0s que menos procuraram o0S
cuidados de satide. O aumento gradual do n® médio de consultas € revelador
de uma USF ainda em crescimento, trabalho de equipa e hordrios alargados,
que t&ém em conjunto cativado a comunidade e aumentado consequentemente
a procura.

Palavras-chave: Saide Infantil/Juvenil; Cuidados Primarios.

PO374- Habitos de higiene oral e sua repercussio na sadde oral de uma
populacéo pediatrica

Marta Ferreira, Marta Cristina Conde - Departamento de Pediatria (Directora:
Dra. Helena Carreiro), Hospital Fernando Fonseca.

Introducdo: As doengas orais, constituem, pela sua elevada prevaléncia, um
dos principais problemas de saide da populacdo infantil e juvenil. No
entanto, podem ser adequadamente prevenidas e precocemente tratadas.
(Programa Nacional de Promogdo de Sadde Oral). Objectivos: Avaliar o
estado da sadde oral de criangas em idade pré-escolar e escolar da drea de
Queluz. Material e Métodos: Estudo descritivo, entre Janeiro e Abril de
2007, aplicando inquéritos aos pais de criancas em idade pré-escolar e
escolar. Avaliados parametros sociodemograficos, habitos de higiene oral e
alimentares, presenca de cdries e de pecas dentdrias destruidas. Anédlise
estatistica realizada em SPSS 13.0 for Windows. Resultados: Total de 96
casos, com predominio do grupo etdrio dos 5-10 anos (média 6 anos +3 45).
Maioria(82%) pertencia a classe III e IV da escala adaptada de Graffar.
Metade(55%) das criangas tinha seguimento médico regular, no centro de
saide (85%). Quarenta e cinco(47%) frequentavam a escola e 28(62%)
haviam recebido ac¢oes de formacdo sobre satide oral. O inicio da escovagem
dos dentes foi até aos 12 meses em 26(27%) casos (média 23 meses +10,17).
Oitenta(83%) criancas escovavam os dentes diariamente, 36(45%) faziam-no
duas vezes por dia e 19(20%) de forma considerada correcta. Cinquenta e
seis(58%) usavam dentifrico fluoretado e 33(34%) flior oral ou elixir. Trinta
e uma(32%) criangas tinham ingestdo didria de acucares e 33(34%) ingestdo
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nocturna de leite. Trinta e seis(37,5%) tinham pelo menos uma avaliacdo por
dentista: doenca(28) e rotina(8).Quarenta e seis(51%) apresentavam cdries
dentdrias evidentes, 21(22%) pecas dentdrias destruidas e tinham tido abcesso
dentdrio. A presenca de cdries , pecas dentdrias destruidas e historia de
abcesso dentdrio (Sim vs Nao) associou-se de forma significativa a niveis
Graffar IV ou V: 44 9%vs17% ,p=0,004; 57,1%vs24%,p=0,007; 83,3% vs
27,8%.,p=0,011 respectivamente. Houve tendéncia entre ingestdo didria de
acucares e presenca de cdries (20vs11,p=0,086). Conclusdes: Comentarios:
Nesta populagdo, os hdbitos de higiene oral foram globalmente insuficientes
repercutindo-se num indice de gravidade moderado de cdries e associado a
piores niveis socioeconémicos. E fundamental que profissionais de satide e
educagdo criem oportunidades para melhorar o conhecimento e com-
portamento preventivo sobre saide oral, sendo também necessdrio facilitar o
acesso da populagdo aos profissionais de satde oral.

Palavras-chave: Higiene oral, habitos alimentares, cdries, prevenc¢ao.

PO375- Vacinacdo com a Vacina Conjugada Anti-Pneumocécica —
Amostragem da Consulta de Medicina do Hospital Pediatrico de
Coimbra

G Rubino, D Machado, H Rios, M Fonseca, M Oliva, P Lapa, G Rocha.
Consulta de Medicina do Servigo de Pediatria Ambulatéria Hospital
Pedidtrico de Coimbra.

Introducdo: A vacina conjugada anti-pneumocdcica heptavalente (VPc7)
tem demonstrado ser eficaz na redug¢do da Doenca Pneumocdécica Invasiva.
Inicialmente recomendada em criangas com menos de 2 anos, em 2005
passou a ser recomendada até aos 5 anos. Estd comercializada em Portugal
desde ha seis anos, mas ainda ndo faz parte do Programa Nacional de Vacina-
¢cdo (PNV). Objectivo: determinar a taxa de cobertura vacinal e a percen-
tagem de vacina¢do completa com a VPc7, numa amostra de crian¢as com
idade < 6A observadas na Consulta de Medicina do Servico de Pediatria
Ambulatéria do Hospital Pedidtrico de Coimbra. Material e Métodos: Entre
04/04/2007 e 05/06/2007 foram observadas 572 criancas. Nas criancas que
apresentaram Boletim de Vacinas foi verificado o seu estado vacinal para a
VPc7. Foram excluidas as criancas com idade > 6A a data da consulta. Con-
siderou-se vacinagdo completa se houve cumprimento do esquema vacinal de
acordo com a idade da primeira dose de VPc7: < 7M — quatro doses (dltima
no segundo ano); 7-11M trés doses (dltima no segundo ano); 12-23M duas
doses; = 24M dose tnica. Calculou-se a taxa de cobertura vacinal no grupo
de criangas com idade < 6A (propor¢do com, pelo menos, uma dose de VPc7)
e a percentagem destas com vacinagdo completa. Resultados: Das 426
criangas que apresentaram o Boletim de Vacinas, 124 foram excluidas por
terem idade > 6A. Nas restantes 302 criangas com idade < 6A, a cobertura
vacinal foi de 44% (134 receberam pelo menos uma dose de VPc7). Destas,
80% apresentaram vacinacdo completa (107 criangas). Idade de inicio
Vacinacdo completa Vacinacdo incompleta Total % <7M 67 18 85 63.4% 7-
1IM 18 4 22 164% 12-23M 18 5 23 17,2% >24M 4 - 4 3,0% Total 107 27
134 Estado vacinal das criangas com idade < 6A. Conclusodes: A cobertura
vacinal de 44% foi ligeiramente inferior a encontrada num estudo prévio .
Vinte por cento das criangas que iniciaram a vacina¢d@o ndo cumpriram o
esquema completo. Nas criancas com idade < 6A, 63 4% iniciaram a
vacinag¢do no primeiro semestre de vida. Este trabalho reforca a necessidade
de introdu¢@o da VPc7 no PNV.

Palavras-chave: Criangas, vacina, pneumococo, PNV.

PO376- Impacto da introducio da vacina anti-meningocécica no PNV.
Amostragem da Consulta de Medicina do Hospital Pediatrico de
Coimbra

Helena Rios, Daniel Machado, Gina Rubino, Margarida Fonseca, Patricia
Lapa, Moénica Oliva, Graga Rocha. Consulta de Medicina do Servigo de
Pediatria Ambulatéria, Hospital Pedidtrico de Coimbra.

Introducdo: A prevaléncia da doenca meningocdcica por Neisseria menin-
gitidis do serogrupo C aumentou na década de 90. Estd comprovada a efec-
tividade da vacina conjugada anti-meningocécica C (MenC). Foi comer-
cializada em Portugal em 2001. Em 2006 foi incorporada na vacinagdo
universal dos lactentes. Nesse ano implementou-se uma campanha para vaci-
nacdo das criancas com <9A e em 2007 para as criancas dos 10-18A. Objec-
tivos: determinar a taxa de cobertura e a percentagem de vacinagdo completa
para a vacina MenC, numa amostra de criancas observadas na Consulta de
Medicina do Hospital Pedidtrico de Coimbra. No grupo de criancas vacinadas

determinar a percentagem atribuida a campanha de resgate. Material e
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Métodos: Entre 4 de Abril e 5 de Junho de 2007 foram observadas 572
criancas. Nas que apresentaram Boletim de Vacinas (BV) foi verificado o
estado vacinal para MenC. A amostra foi dividida no grupo A (criangas
nascidas antes de Janeiro 2006) e no grupo B (nascidas apés Janeiro 2006).
Subdividiu-se o grupo A em tré€s sub-grupos: <5A; 6-9A; >9A. Considerou-
se vacinagio completa se houve cumprimento do esquema vacinal de acordo
com a idade da primeira dose de MenC: 2-9M trés doses;10—11M duas doses;
a partir dos 12M uma dose. Consideraram-se abrangidas pela campanha de
resgate as criangas nascidas antes de Janeiro 2006 e sem dose prévia de
MenC. Resultados: As 426 criangas que apresentaram o BV tém uma média
de idade de 5A2M (2M-16A3M). No grupo A (375 criancgas), a taxa de
cobertura vacinal foi de 96,5% (362), sendo que 97,0% destas criangas
apresentavam vacinacdo completa. Das 51 criangas do grupo B, 49 estdo
vacinadas (uma com vacina¢do incompleta) e duas ndo vacinadas. A cam-
panha de resgate permitiu a vacina¢do de 117 criangas (32,3%). Vacinagio
(grupo A): Idade (data da consulta) Vacina¢do completa Vacinacio
incompleta Nao vacinados <5 anos 209 11 4 6-9 anos 101 0 3 >9 anos 41 0 6
Total 351 11 13. Conclusoes: A cobertura com a vacina MenC é >95%, tal
como para as restantes vacinas do Programa Nacional Vacina¢do (PNV). Um
terco destas criancas foi vacinado em campanha. Ressalta-se a importancia da
inclusdo desta vacina no PNV e da realizagdo da campanha.

Palavras-chave: Criangas, vacina, Meningococo, PNV, campanha.

PO377- Infeccoes urinarias em idade pediatrica: Casuistica do Hospital
Infante D. Pedro, Aveiro

Sofia Carvalho Figueiredo', Daniela Pio', Ana Nordeste’, Elmano
Ramalheira’, Marisol Pinhal', Paula Rocha', Jorge Vaz Duarte' 1- Servigo de
Pediatria do Hospital Infante D. Pedro, Aveiro 2- Servigo de Patologia Clinica
do Hospital Infante D. Pedro, Aveiro 3- Servico de Pediatria do Hospital
Pediatrico de Coimbra.

Introducdo: As infec¢des do trato urindrio (IU) tém especial importancia na
idade pedidtrica sobretudo em criangas com menos de dois anos de idade pelo
maior risco de cicatriz renal e seu potencial em originar sequelas como
hipertensao arterial e insuficiéncia renal crénica. O tratamento da IU deve ser
iniciado o mais precocemente possivel, primeiro de forma empirica e
posteriormente ajustado de acordo com os testes de sensibilidade aos
antibidticos (TSA). O antibidtico escolhido de forma empirica deverd actuar
sobre as estirpes causais mais frequentes tendo em conta as respectivas
susceptibilidades. Objectivo: caracterizar a populagdo de criangas com o
diagnéstico de U, determinar os agentes causais mais frequentes e analisar
as suas sensibilidades/resisténcias a diversos antibidticos. Material e
Meétodos: Foi efectuado um estudo retrospectivo, por revisdo de fichas
clinicas da urgéncia bem como de processos clinicos codificados como IU, de
criangas internadas no servigo de pediatria e da consulta externa, do Hospital
Infante D. Pedro - Aveiro durante o ano 2005 e 2006. Estudaram-se as seguin-
tes varidveis: idade, sexo, IU febril ou ndo febril, antecedentes patolégicos do
foro nefro-uroldgico, microorganismos isolados e TSA. Resultados: Foram
diagnosticadas 339 infec¢des urindrias em 295 criancas. A maioria das 1U
ocorreu em criangas do sexo feminino (71.7%) e em 39.5% ocorreu em
criangas com idade inferior a dois anos. Das IU 52.2% eram febris. A bactéria
mais frequentemente isolada foi a E. coli (78.5 %), seguindo-se o P. mirabilis
(13,6%). Para avaliar as taxas de sensibilidade e resisténcia foram excluidos
42 casos em que as criangas estavam sob profilaxia antibidtica. Os micro-
organismos isolados apresentaram taxas de resisténcia de 2.4% para o cefu-
roxime-axetil, 2.4% para a gentamicina, 9.3% para a amoxicilina e é4cido
clavulanico, 13.1% para o cotrimoxazol, 15.2% para a cefalotina e 44.8%
para a ampicilina. A taxa de resisténcia a nitrofurantoina foi de 15.9%, mas
se analisarmos o P. mirabilis de forma isolada esta aumenta para 97.7%.
Conclusdes: O agente mais isolado foi a E. Coli , o que estd de acordo com
a literatura. A utilizacdo do cefuroxime como tratamento empirico de pri-
meira linha parece ser uma boa opg¢do face as sensibilidades encontradas
neste estudo (97.2%).

Palavras-chave: Urinary Tract Infections, antibiotics.

Area - Pediatria Geral

PO378- Coxalgia: manifestacdo benigna?
S Soares', A Moreira', A Correia-Moreira?>, A Silva', V Caetano’>, AP
Fernandes'. 1-Servico de Pediatria Centro Hospitalar do Alto Ave, EPE-



Guimaraes 2-Servico de Ortopedia Centro Hospitalar do Alto Ave, EPE-
Guimaraes.

Introducdo: A coxalgia ¢ uma manifestacdo frequente em Pediatria cujo
espectro de patologias subjacentes é vasto, desde a hipermobilidade articular
a osteomielite ou tumores. Caso clinico: Caso 1: Crianca de 7 anos, sexo
masculino, previamente sauddvel, que desenvolveu coxalgia esquerda com
claudica¢do na marcha durante cerca de 2 meses de evolucdo. O estudo
complementar por tomografia axial computorizada revelou a presenga de um
osteoma ostedide de cerca de 8 mm no ter¢o proximal da didfise femoral
esquerda. As queixas dlgicas, que eram inicialmente apenas diurnas,
estenderam-se ao periodo nocturno, tornaram-se mais prolongadas e
ocorreram mesmo em repouso motivando terapéutica analgésica didria, por
vezes com associacdo de dois farmacos. O doente foi submetido a exérese
cirtrgica e encontra-se actualmente assintomadtico. Caso 2: Adolescente de 13
anos, sexo masculino, previamente sauddvel, praticante de desporto de
competi¢do, que iniciou queixas dlgicas a nivel da face posterior da coxa
esquerda, agravadas pela actividade fisica, com 3 meses de evolucdo. Pela
persisténcia das queixas, com exacerbacdo, foi efectuado estudo comple-
mentar que evidenciou a presenca de lesdo litica na radiografia da bacia,
confirmada pela tomografia axial computorizada. A ressonincia magnética
uma formagdo expansiva que envolvia os ramos isquioptbicos e parte do
acetdbulo esquerdo, bem delimitada, com septacdes internas, sugestiva de
displasia fibrosa do iliaco. Este doente encontra-se sintomaticamente melhor
gragas a diminuicdo da actividade fisica com abandono da actividade de
competi¢do. Conclusdes: A necessidade de valorizagdo das queixas de
origem musculo-esquelética com vista ao diagnéstico precoce de lesdes
potencialmente malignas e rdpida intervenc¢do é unanime. Contudo, com os
casos clinicos descritos, os autores pretendem destacar o facto de, mesmo em
lesoes histopatologicamente benignas, a morbilidade associada ser conside-
rdvel, quer pela necessidade de intervencdo cirtdrgica e potencial recorréncia,
como no primeiro doente, quer pelo facto da localiza¢do das lesdes poder
condicionar, como no segundo doente, incapacidade funcional que motive
uma altera¢@o severa dos habitos, com prejuizo da qualidade de vida.

Palavras-chave: Coxalgia, osteoma ostedide, displasia fibrosa do ilfaco.

PO379- Sindroma de Pele Escaldada Estafiloccica — Uma apresentacao
classica

Ndadia Rodrigues', Lia Rodrigues', Vanessa Portugal', Filipa Espada®, M.
Eduarda Cruz’, Ana Paula Aguiar®, Sofia Aroso’, 1-Interna Complementar de
Pediatria 2-Assistente de Pediatria 3-Assistente graduado de Pediatria
Departamento de Pediatria do Hospital Pedro Hispano (Director: Dr. Lopes
dos Santos).

Introducio: A Sindroma de Pele Escaldada Estafiloc6cico é pouco comum e
caracterizada por eritema difuso e exfoliagdo epidérmica aguda. Predomina
em recém-nascidos e criangas pequenas (maioritariamente até aos 5 anos), e
adultos imunodeprimidos. Exotoxinas produzidas pelo Staphylococcus
aureus sao os responsaveis etiolégicos. Apesar dos riscos de complicagdes
potencialmente graves o prognéstico nas criangas € excelente. A sindroma é
também conhecida por Doenca de Ritter von Ritterschein em recém nascidos,
Doenca de Ritter, Doenca de Lyell e Necrdlise epidérmica estafilocdcica.
Caso clinico: Lactente de 9 meses, sauddvel, internado no Servigo de
Pediatria por exantema eritematoso e posterior exfoliacdo cutanea com 48
horas de evolug@o e agravamento progressivo. Sem histéria de exposi¢do
recente a farmacos. Objectivamente visivel na regido frontal uma lesdo cuta-
nea sobreinfectada infracentimétrica com 8 dias de evolugdo, interpretada
como provadvel infeccdo estafilocicica localizada e desencadeadora da
sindroma, apesar da auséncia de isolamento bacteriano nas culturas. O
destacamento epidérmico ao toque era caracteristico (sinal de Nikolsky). A
evolucdo foi favordvel apds inicio de antibioterapia empirica (flucloxacilina
+ cefotaxima) ao longo de 13 dias de internamento. Conclusdes: O diag-
ndstico precoce e o tratamento atempado desta sindroma sdo cruciais, uma
vez que as infecgdes cutineas causadas por Staphylococcus podem degenerar
na sindroma do choque t6xico, uma doenca potencialmente mortal. A des-
camagdo cutanea deixa grandes dreas desnudadas, com risco de
sobreinfeccdo, sépsis, choque e desequilibrios hidroelectroliticos. As criangas
sd0 um grupo de risco, dada a menor proteccdo imunitdria e menor capa-
cidade de depuragdo renal das toxinas estafilocécicas. O foco infeccioso
prodrémico pode localizar-se na nasofaringe, tracto urindrio, lesdes cutaneas
superficiais, conjuntivas, sangue, etc. O exame directo e/ou o exame cultural
desse foco podem confirmar a etiologia estafilocécica. O tratamento centra-
se na fluidoterapia, cuidados cutdneos semelhantes aos das queimaduras
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térmicas e antibioterapia parentéria dirigida contra o Staphylococcus aureus.
A potencial gravidade e adversidade desta sindrome tornam-na num impor-
tante desafio diagndstico em Pediatria.

Palavras-chave: Sindroma de pele escaldada estafilococico; Staphylococcus
aureus; Doenga de Ritter.

PO380- Empiema do couro cabeludo

A Ramalho, A Faro; G Silva, A Pinheiro, J Rodrigues. Servi¢o de Pediatria
(Director Dr. Pereira Duarte), Hospital do Divino Espirito Santo, Ponta
Delgada.

Caso clinico: Adolescente de 12 anos, sexo masculino. Recorre ao SU por
cefaleias acompanhadas de febre, vémitos e tosse. A observagdo apresentava
tumefac¢do dolorosa da regido parietal esquerda sem traumatismo prévio.
Exame neurolégico normal. RX cranio sem sinais de fractura, com
opacificacdo dos seios maxilares. Analiticamente com 13500 leuc/mL, 80%
neutréfilos e PCR de 25,7 mg/dL. Atendendo ao quadro admite-se sinusite
pelo que fica medicado com amoxi-clav. Retorna ao SU trés dias depois,
mantendo quadro com agravamento da cefaleia e agora com edema peri-
orbitdrio bilateral. Sem altera¢cdes no exame neurolégico e sem evidéncia de
sinais meningeos embora com muitas queixas dlgicas a mobilizacdo. Realiza
TC-CE que mostra empiema do couro cabeludo, colec¢do subdural
subjacente e opacificacdo ligeira dos seios esfenoidais e maxilares.
Analiticamente com 11500 leuc/mL, 88% neutréfilos e PCR de 17,8 mg/dL.
Internado admitindo-se pansinusite complicada iniciando ceftriaxone,
metronidazol e dexametasona. A observacdo as 12 horas de internamento,
apresenta agravamento do quadro com agitag¢do, Glasgow 9 e rigidez da nuca.
Foi drenado o empiema do couro cabeludo. Realiza TC-CE com notério
agravamento do empiema e edema cerebral. Admite-se meningite a anaer6-
bios pelo que mantém terapéutica. Transferido para UCI, inicia convulsdes de
predominio direito e parésia marcada do hemicorpo direito. TC-CE com
desvio das estruturas da linha média e edema. Realizada drenagem
neurocirtrgica, com regressdo do quadro. Conclusées: Apesar do diagnéstico
inicial e proposta terap€utica consideradas adequadas para o quadro, este
processo evoluiu desfavoravelmente, admitindo-se que o efeito terapéutico
tenha sido prejudicado pelos vomitos. Este caso clinico visa alertar para as
possiveis complicacdes da sinusite de forma a preveni-las e agir mais
precocemente perante as mesmas.

Palavras-chave: Sinusite; empiema.

PO381- Manchas ‘“‘café-com-leite’” num lactente de 3 meses - um caso de
diagnéstico precoce de neurofibromatose

A Aguiar'?, S Saraiva'?, Conceicdo Casanova'. 1-Departamento de Pediatria,
Centro Hospitalar da Pévoa e Vila do Conde, Pévoa de Varzim. 2-Depar-
tamento de Pediatria, Hospital Pedro Hispano, Matosinhos.

Introducdo: A neurofibromatose tipo I (NF I) é uma condicéo caracterizada
por achados clinicos distintos que podem estar presentes ao nascimento, mas
cujas complicagdes podem atrasar-se durante décadas. A principal e mais
precoce caracteristica deste sindrome sdo as manchas “café-com-leite” que
aumentam em nimero, tamanho e pigmentac@o ao longo dos primeiros anos,
estabelecendo-se como critério diagndstico em quase 100% dos casos.
Apresenta-se o caso clinico de uma lactente, em que o aparecimento de
manchas “café com leite” associado a uma cuidadosa histéria familiar
permitiu detectar a doenga aos 3 meses de vida. A familia ndo tinha acom-
panhamento médico regular, pelo que, apesar de varios individuos estarem
afectados por esta patologia, o diagndstico nao era conhecido. Caso clinico:
Lactente de 3 meses e 10 dias, sexo feminino, sem registo de antecedentes
familiares de relevo, com antecedentes gestacionais de seroconversdo
materna para o CMV no 3° trimestre, motivo pelo que foi referenciada a
consulta. Ao exame objectivo apresentava oito manchas “café com leite”,
todas com didmetro superior a 5 mm, dispersas pelo tronco e membros. A
observagdo da mae da crianca permitiu estabelecer o diagndstico de NF I
(identificados 3 critérios diagndsticos) e a histéria familiar pormenorizada
levou-nos a supor a existéncia da doenca em diversos familiares. Procedeu-
se a orientacdo da crianca e estabeleceu-se contacto com os Cuidados de
Satde Primdrios com vista a um acompanhamento familiar adequado.
Conclusoes: O diagnéstico precoce da NF I pode ser benéfico para ambos,
criangas e seus familiares, promovendo aconselhamento genético, assim
como intervencdo precoce nas possiveis complicacdes. As recomendagdes
aceites no seguimento destas criancas preconizam acompanhamento
pedidtrico e oftalmoldgico regulares, e investigacdes adicionais concordantes
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com os achados clinicos. Uma abordagem multidisciplinar das criancas com
NF I é defendida por diversos autores como meio de garantir cuidados, acon-
selhamento e educacdo adequados.

Palavras-chave: Neurofibromatose, diagnéstico precoce, manchas “café
com leite”.

PO382- Febre recorrente... Doenca Auto-inflamatéria, oncolégica ou
outra?

Andreia Leitdo, Vanessa Mendonga, Sofia Fernandes, J Luis Barreira, Teresa
Nunes, Ana Maia.

Introducdo: A sindrome PFAPA € o acrénimo anglo-saxdnico para febre
periddica, faringite, estomatite aftosa e adenite cervical. A origem desta
sindrome € desconhecida, provavelmente auto-inflamatéria. O diagndstico
diferencial inclui patologias também caracterizadas por febre periédica, como
neutropenia ciclica, doencas infecciosas, artrite idiopdtica juvenil, doenca
Behget, febre mediterranica familiar e sindrome hiperglobulinemia D. Vdrias
abordagens terapéuticas t€ém sido preconizadas, com resultados varidveis,
nomeadamente, corticosterdides, amigdalectomia, cimetidina, anti-inflama-
torios ndo-esterdides, antibidticos, entre outros. Caso clinico: Crianga do
sexo feminino, 4 anos de idade, com episddios recorrentes de febre que
motivaram vdrios internamentos desde os 11 meses. Os episodios febris
caracterizavam-se pela duracdo de cerca de 4 dias com intervalos de 4-8
semanas assintomdticos. Apresenta bom estado geral e desenvolvimento
psicomotor adequado. A febre associam-se dor abdominal, exantema maculo-
papular, amigdalite e adenomegalias cervicais. Seguida em Consulta de
Pediatria Geral desde os 15 meses; realca-se a realizacdo de estudo imuno-
16gico (celular e humoral) normal; e de biopsia aspirativa de ganglio cervical
compativel com processo reaccional. Pesquisa de d4cido meval6nico na urina
em crise, negativa. Aos 3 anos de idade, foi colocada a hipdtese de sindrome
PFAPA, altura em que teve “estomatite aftosa recorrente” tendo iniciado
prednisolona, toma tinica com resolucdo rdpida dos episddios febris e restante
sintomatologia. Medicada actualmente com cimetidina. Conclusdo Os AA
salientam a importancia do diagndstico do sindrome PFAPA, como causa de
febre periddica na crian¢a devendo suspeitar-se desta entidade e confirmar-se
ou infirmar-se, mediante exclusdo de outras possiveis causas, poupando a
crianga a intmeros tratamentos antibidticos e diminuindo a ansiedade
parental. O diagndstico € sustentado quando a febre periddica se associam,
faringite, estomatite aftosa e adenite cervical. O prognéstico € bom com
diminui¢do dos episddios febris a partir dos 4-8 anos, ou mesmo remissdo,
sem evidéncia de sequelas.

Palavras-chave: PFAPA, febre recorrente, febre periddica, adenite cervical.

PO383- Mastocitoses. A propésito de 2 Casos Clinicos

Susana Correia', Vanda Bexiga', Sara Santos', Anabela Ferrao', Vasco Sousa
Coutinho?, Anabela Morais' 1-Unidade de Hematologia, Clinica Universitdria
de Pediatria, Hospital de Santa Maria 2-Consulta de Dermatologia Pedidtrica,
Hospital de Santa Maria, Lisboa.

Introducdo: As mastocitoses englobam um conjunto de patologias de
etiologia desconhecida, caracterizadas por acumulag@o de mastocitos na pele,
podendo também afectar outros orgdos e sistemas. Classificam-se em
cutdneas, sistémicas e malignas. Apesar de raras a sua verdadeira incidéncia
¢ desconhecida. O diagndstico € clinico, mas a biopsia cutinea pode estar
indicada, confirmando o diagnéstico. De acordo com a semiologia e/ou
alteracdes laboratoriais podem ser necessdrios outros exames comple-
mentares. A terapéutica € sintomatica e o progndstico € geralmente favoravel.
Casos clinicos: Crianga com 2 anos e meio acompanhada na Unidade de
Hematologia desde os 22 meses. Apresentava desde os 2 meses lesoes
maculo-papulares, réseas, dispersas, acompanhadas de prurido. O
diagnéstico de mastocitose foi feito aos 6 meses em Consulta de
Dermatologia através de biopsia cutinea. Foi enviada a Unidade para exclu-
sdo de envolvimento sistémico. Realizou hemograma, que ndo revelou
alteracoes, pelo que ndo foram efectuados outros exames complementares.
Tem tido boa evolu¢do clinica, mantendo-se sem alteracdes analiticas. Crian-
¢a com 12 meses acompanhada na Unidade de Hematologia desde o periodo
de neonatal. Apresentava desde o nascimento lesdes pigmentadas, maculo-
papulares, dispersas. O diagndstico de mastocitose foi feito em Consulta de
Dermatologia através de biopsia cutanea. Por apresentar eosinofilia e
neutropénia foi referenciada a Unidade, para despiste de envolvimento
sistémico. Tem tido boa evolucéo clinica, com nimero de neutréfilos normal.
Conclusdes: Os autores apresentam estes casos clinicos por serem pouco
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frequentes. Pretendem também realcar o facto de apesar desta forma de
mastocitose (urticdria pigmentosa) ter geralmente bom progndstico, se poder
acompanhar de sintomas gerais que podem levar ao choque e de
envolvimento sistémico, nomeadamente lesdes Osseas, gastrointestinais e
hematoldgicas.

Palavras-chave: Mastocitoses, urticdria pigmentosa.

PO384- Diverticulo de Meckel e invaginaco intestinal: a propésito de
um caso clinico

Susana Branco, Alzira Silveira, Conceicdo Salgado, José Castanheira.
Hospital S. Teoténio, EPE, Viseu.

Introducdo: A invaginagdo intestinal € a forma mais comum de obstrugdo
intestinal na infancia e ocorre principalmente entre os 1 e 2 anos. Nas
criangas abaixo dos 2 anos, os casos sdo maioritariamente idiopdticos e em
4% ha um ponto de partida patolégico. O Diverticulo de Meckel ¢ aquele
mais comummente implicado, normalmente constituido por mucosa gdstrica
e, em 5% dos casos, tecido pancredtico. Caso clinico: lactente, sexo mas-
culino, 3 meses de idade, previamente sauddvel, alimentado com leite
materno exclusivo, que recorreu ao Servico de Urgéncia por inicio, 18h antes,
de vomitos em jacto, apds as mamadas, auséncia de dejec¢des, e periodos de
choro intercalados com prostracio. A entrada, apresentava-se letdrgico e
palido, com abdémen doloroso a palpacdo. Apds estimulacdo, teve uma
dejeccdo com sangue. Realizou Ecografia abdominal que revelou “aspecto
sugestivo de invaginacdo intestinal”. O diagndstico foi confirmado por
Clister opaco, pelo qual foi tentada a redu¢@o da invaginacdo, com aparente
reducdo completa. Posteriormente, mamou com bons reflexos, mas teve novo
vémito. Realizou RX do abdémen e Ecografia abdominal que revelaram
invaginacdo. Foi submetido a Cirurgia que mostrou uma invaginacdo
ileocecocdlica com diverticulo de Meckel associado, cujo estudo histolégico
evidenciou tecido pancredtico. O pés-operatério decorreu favoravelmente e a
crianga teve alta 4 dias depois. Conclusoes: Apesar da invaginagdo intestinal
ocorrer maioritariamente entre os 1 e 2 anos de vida, é de ponderar o
diagnéstico em idades mais jovens. A triade cldssica: dor abdominal, vémitos
e fezes com sangue, surge apenas em 10 a 20% dos casos. O RX do abdémen
ajuda no diagndstico, mas a Ecografia abdominal é defendida como o
primeiro exame complementar de diagnéstico. O Clister opaco, além de
diagnéstico, € uma mais valia terap€utica. A redugdo cirtirgica é necessdria
quando as técnicas radioldgicas estdo contra-indicadas ou falharam, ou no
caso de muiltiplas recorréncias. Apesar de abaixo dos 2 anos, as invaginagdes
serem sobretudo idiopdticas, podem estar associadas a um ponto de partida
patoldgico, principalmente ao Diverticulo de Meckel, que embora nor-
malmente contenha mucosa gdstrica, neste caso apresentava tecido
pancredtico.

Palavras-chave: Invaginacio intestinal, Diverticulo de Meckel.

PO385- Sindroma Hemolitico-Urémico: Caso clinico
N Pereira', A Emilio’, T Gouveia', P Kjollerstrom®. 1-H. S. Bernardo, Settibal;
2-H. D. Estefania, Lisboa.

Introducdo: A Sindroma Hemolitica-Urémica (SHU) caracteriza-se pela
triade anemia hemolitica microangiopatica, trombocitopénia e insuficiéncia
renal aguda. Em idade pedidtrica ¢ uma das causa mais comum de
insuficiéncia renal aguda. Surge geralmente como resultado de infeccéo por
estipes de Shigella ou E. coli produtoras de verotoxinas, sendo que o
patogéneo mais comum € a E. coli O157:H7. As formas epidémicas surgem
inicialmente associadas a um quadro muito semelhante ao de uma
gastroenterite aguda. Os autores apresentam um caso de gastroenterite aguda
que evolui para um diagndstico de SHU. Apresenta-se caso clinico
compativel com este diagndstico. Caso clinico: Crianca do sexo masculino,
10 anos, inicia quadro de vomitos alimentares e dejec¢des diarreicas liquidas
sanguinolentas associadas a dor abdominal intensa tipo cdlica, pelo que
recorre ao servico de urgéncia. A entrada, prostrado, com sinais de
desidratagdo ligeira, tendo sido internado para rehidratacdo endovenosa e
vigilancia, com o diagndstico provdvel de gastroenterite aguda. Analitica-
mente: sem anemia, funcdo renal e ionograma normais. Apresenta boa
evoluc@o clinica até ao 5° dia de internamento, quando reinicia vomitos
incoerciveis e deterioracdo do estado geral. Analiticamente: Hb-11,8 g/dl;
Plaquetas-52000/ul; Ureia-110 mg/dl; Creatinina-3,0 mg/dl; ESP - presenca
de esquizocitos. E transferido para Hospital Central com o diagndstico de
Sindroma Hemolitica-Urémica. Nao foi isolado agente nas coproculturas nem
nas hemoculturas. Conclusdes: A SHU pode surgir como complica¢do de um



quadro de gastroenterite aguda, sendo fundamental o seu diagndstico
atempado, no sentido de minimizar a possibilidade de ocorréncia de sequelas
a nivel renal.

Palavras-chave: Gastroenterite, insuficiéncia renal aguda.

PO386- Tumefacao inguinal: caso clinico

Patricia Nascimento', Alexandre Braga', Berta Bonet’, Ribeiro de Castro’,
Alice Albino*, Laura Marques’, Ermelinda Silva*, Lurdes Morais®, Virgilio
Senra® I-Interno Complementar Pediatria do HCECMP 2-Interna
Complementar Cirurgia Pedidtrica do HCECMP 3-Assistente Hospitalar
Graduado de Cirurgia Pedidtrica do HPH 4-Assistente Hospitalar Graduada
de Pediatria do HPH.

Introducdo: A incidéncia precisa de linfadenopatia € desconhecida, mas
estima-se que na crianga varie entre 37-54%, constituindo um dos problemas
clinicos mais frequentes da populacdo pedidtrica. Entre as diferentes
etiologias possiveis destaca-se a infecciosa, responsdvel pela maioria das
situagdes nesta faixa etdria. Caso clinico: crianga de oito anos de idade, de
etnia cigana e previamente sauddvel, internada no Servi¢o de Cirurgia do
Hospital Maria Pia para estudo de adenopatias inguinais com fistulizagdo a
pele, com cerca de trés meses e meio de evolugdo e acompanhadas de lesdo
na planta do pé homolateral. O quadro clinico foi inicialmente interpretado
como linfadenite bacteriana. Durante cerca de um més efectuou terapéutica
antibacteriana e drenagens cirdrgicas repetidas, sem melhoria clinica. A
biopsia excisional a que foi submetido e a pesquisa de Mycobacterias no
material de drenagem permitiram a identificacdo de Mycobacterium
tuberculosis, colocando nessa data o diagndstico de tuberculose ganglionar.
Foi também submetido a biopsia excisional da lesdo plantar que contudo ndo
permitiu a identificacdo de micobactérias. Inicio a data terapéutica antitu-
berculosa, com evolug¢do clinica favordvel e cicatrizagdo completa das lesoes.
Discussio: A tuberculose ganglionar é rara em paises como Portugal. E mais
frequente nos paises em desenvolvimento e ocorre geralmente seis a nove
meses apds infeccdo inicial, representando cerca de 67% dos casos de
tuberculose extra-pulmonar na crianga. A propdsito deste caso os autores aler-
tam para a situa¢@o preocupante do nosso pais relativamente a Tuberculose.

Palavras-chave: Adenopatia, tuberculose ganglionar.

PO387- Prolapso uretral:A propésito de um caso de hemorragia vaginal
Ana Luisa Leite', Filipa Balona', Vinhas da Silva', Gragca Ramalho’, Graca
Ferreira' 1-Servico de Pediatria do Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia 2-
Servigo de Ginecologia e Obstetricia do Centro Hospitalar de Vila Nova de
Gaia.

Introducio: Prolapso uretral é definido como uma protusao circular da uretra
distal através do meato externo. E uma entidade rara, com distribuicao etdria
bimodal, ocorrendo em raparigas pré-puberes e em mulheres pés-menopausa.
Quando ocorre na idade pedidtrica afecta essencialmente raparigas entre os 4
e 10 anos, com predominio da raca negra. Nesta idade as raparigas sdo
frequentemente assintomadticas e o prolapso pode ser um achado acidental no
exame fisico de rotina. Quando existe sintomatologia, a hemorragia vaginal
indolor, € o sintoma de apresentacdo mais comum, frequentemente associada
a presenca de uma massa periuretral. Caso Clinico: Crianca do sexo
feminino, 8 anos de idade (DN: 21/10/1998), raga caucasiana, com histdria de
obstipac@o, sem outros antecedentes patoldgicos de relevo. Recorreu ao S.U.
por hemorragia vaginal com 3 dias de evolugdo, de agravamento progressivo.
Sem outra sintomatologia associada ou histéria de traumatismo. Ao exame
objectivo apresentava lesdo exofitica mamilonada violdcea, ao nivel do
intréito vaginal, com cerca de 2 cm de didmetro. Foi decidido internamento
para efectuar exame ginecoldgico sob anestesia. Durante o exame diagnos-
ticou-se prolapso uretral, que foi manualmente reduzido. Ndo revelou
alteracdes na vaginoscopia e apresentava himan integro. Apés a redugdo do
prolapso apresentou queixas de distria ligeira mantendo discreto exsudado
sanguinolento, com pequena recidiva do prolapso. Iniciou aplicacao topica de
estrogénios associada a antibioterapia oral com amoxicilina + dcido
clavulanico, com progressiva melhoria clinica. Teve alta com indicagdo para
manter aplicagdo tdpica de estrogénios 2x/dia durante 4 semanas e
antibioterapia até perfazer 10 dias, sendo orientada para a consulta externa.
Conclusdes: O objectivo deste caso clinico ¢ sinalizar uma entidade rara em
Pediatria, em que um reconhecimento precoce permite evitar uma investi-
gacdo exaustiva e excesso de ansiedade parental. O tratamento de 1° linha do
prolapso uretral € conservador, com aplicagdo de banhos de dgua tépida, de
antibidtico topico ou oral e aplicagdo de estrogénios tépicos. Quando o
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tratamento conservador € ineficaz ou o grau de prolapso ¢ muito marcado
pode optar-se pela excisdo cirdrgica. O seguimento destes doentes deve ser
mantido, dado o risco de recorréncia.

Palavras-chave: Prolapso uretral; hemorragia vaginal.

PO388- Sacroileite séptica: a importancia da clinica

Ana Torres, Cristiana Ribeiro, Hugo Rodrigues, Joana Rios, Idalina Maciel,
Teresa Bernardo. Servico de Pediatria do Centro Hospitalar do Alto Minho,
EPE, Viana do Castelo.

Introducdo: A sacroileite ¢ uma infec¢do osteoarticular rara, que ocorre
sobretudo na infancia tardia. Clinicamente € inespecifica, varidvel e sub-
aguda, sendo essencial a suspeita clinica para evitar atrasos no diagnéstico.
Os exames complementares, nomeadamente os marcadores de fase aguda, a
tomografia computorizada (TC) e a ressondncia magnética (RM) sdo
importantes para a confirmacdo. O Staphylococcus aureus é o principal
agente infeccioso e em 10% dos casos ha histéria de traumatismo pélvico. A
antibioterapia recomendada ¢ uma cefalosporina de terceira geracdo ou
vancomicina. O prognéstico é geralmente excelente, dependendo da virulén-
cia do agente e da precocidade do diagnéstico. Caso clinico: Crianga de 9
anos, sem antecedentes patoldgicos, trazida ao servico de urgéncia (SU) por
traumatismo da regido glitea e coxa direitas, apds queda acidental do irmao
(17 kg) quando esta se encontrava em decubito ventral. Referia dor local e
claudicacdo do membro inferior direito. Sem alteracdes radioldgicas, teve
alta medicada com analgésicos. As queixas dlgicas aumentaram, com limita-
¢do funcional progressiva do membro. Em D13, ¢ reavaliada por agrava-
mento da dor e por ter iniciado febre (39°C) 48h antes. Na admissdo,
apresentava-se febril e queixosa. Adoptava posicdo antdlgica em decubito
ventral, referindo dor intensa em repouso, a mobilizacdo passiva e activa e a
pressdo da regido glitea direita, sem outros sinais inflamatérios, bem como
paraparésia de predominio direito e proximal, recusando deambular. Anali-
ticamente tinha leucocitose, neutrofilia, PCR e VS elevadas. A TC da bacia
mostrou hipodensidade e espessamento ligeiros no gliteo médio direito e a
RM alteracdes compativeis com sacroileite. Iniciou ceftazidima, mas 48h
depois mantinha febre, com subida da PCR e da VS e havia suspeita de S.
aureus na hemocultura, pelo que se substituiu pela vancomicina, que manteve
por ser meticilino-resistente, durante 4 semanas, com resolu¢do progressiva
do quadro. Seguida nas consultas de Pediatria e Medicina Fisica e de Reabi-
litacdo, ndo apresenta sequelas. Conclusdes: Os autores pretendem realcar a
importancia da suspeita clinica para esta patologia rara. O agente etioldgico
responsavel foi o mais frequente, sendo de sublinhar o facto de ser meticilino-
resistente, cujo prevaléncia tem vindo a aumentar de forma preocupante.

Palavras-chave: Sacroileite séptica.

PO389- Sindrome de Stevens-Johnson: caso clinico

Ana Torres, Teresa Andrade, Joana Rios, Cristiana Ribeiro, Hugo Rodrigues,
Idalina Maciel, Teresa Bernardo. Servico de Pediatria do Centro Hospitalar
do Alto Minho, EPE, Viana do Castelo.

Introducdo: A sindrome de Stevens-Johnson (SSJ) tem incidéncia de 1,2-6
por milh@o/ano, ocorrendo sobretudo entre a 2* e 4* décadas de vida. Cerca de
30-50% sao induzidos por farmacos e 15% por infec¢des, sobretudo a
Mycoplasma pneumoniae. Clinicamente manifesta-se por prédromos
influenza-like, seguido em 90% dos casos de lesdes envolvendo pelo menos
duas mucosas e exantema macular disperso ou com lesdes em alvo, atipicas,
planas, ndo pruriginosas, simétricas, com progressao para bolhas confluentes
e descolamento epidérmico, primariamente na face e térax e posteriormente
nas regioes extensoras e palmo-plantares, poupando o couro cabeludo. A drea
de superficie corporal pode atingir 10%, em horas até 4 dias. A clinica
induzida por farmacos surge até as 8 semanas. O tratamento precoce, de
suporte e etioldgico estd associado a bom progndstico, sendo a mortalidade,
sobretudo por sépsis, inferior a 5%. Caso clinico: Adolescente de 11 anos,
sem antecedentes de relevo, observada por quadro de tosse seca persistente
associada hd 2 dias a exantema e recusa alimentar parcial de agravamento
progressivo. Dez dias antes, foi medicada com cefaclor e amoxicilina e dcido
clavulanico por infec¢@o respiratdria, com apirexia as 48horas. Na admisséo,
apresentava-se subfebril, com bom estado geral, lesdes bolhosas e dolorosas
oro-labiais, mdculas eritematosas com centro purpurico ou vesicular na face,
tronco e membros, incluindo regido palmo-plantar, poupando o couro
cabeludo. Analiticamente: neutrofilia relativa e PCR 3,88mg/dl. Serologias:
Mycoplasma pneumoniae e Herpes simplex 1gG positivas e IgM negativas,
Epstein Barr IgM e G negativas. Hemocultura negativa. Rx de térax revelou
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condensagdo do lobo inferior direito. Instituiu-se ceftriaxone, fluidoterapia
endovenosa, limpeza e desinfec¢do das lesdes. No internamento, ocorreu
agravamento da infeccdo respiratéria e das lesdes cutdneas e enantema ocular
direito (sem uveite) e vaginal. Administrou-se imunoglobulina EV (3 dias) e
claritromicina, verificando-se melhoria clinica, gradual e significativa.
Seguida na consulta de Pediatria Geral, sem intercorréncias. Conclusdes: O
diagnéstico € clinico. A etiologia poderd ter sido farmacoldgica (antibio-
terapia prévia) ou infecciosa (pneumococo, outros?). Apesar de controverso,
decidiu-se administrar imunoglobulina EV dado o agravamento clinico, por
evidéncia, em estudos retrospectivos, na reducdo da mortalidade, resolucio
da febre e prevencdo de novas lesdes vesiculo-bolhosas, facto que se
verificou neste caso.

Palavras-chave: Sindrome de Stevens-Johnson.

PO390- Otorreia cronica: quando néo € infecciosa... Caso clinico
D Alves', J Rebelo', C Castro', A Maia', JL Barreira', N Farinha' 1-Servico de
Pediatria, UAG-MC, Hospital de Sdo Jodo, E.P.E., Porto.

Introducio: A otorreia € um sintoma de infec¢do do ouvido médio, mas a sua
persisténcia e a refractariedade a terapéutica antimicrobiana habitual deverd
evocar outros diagndsticos menos frequentes, nomeadamente neopldsicos.
Caso clinico: Crianga de 27 meses de idade, sexo feminino, com histdria
prévia de prematuridade (33 semanas), e hipoxia perinatal da qual resultou
hemiparésia esquerda, actualmente com recuperagdo parcial. Quatro meses
antes, foi notada tumefacdo temporo-parietal direita, indolor e ndo pulsatil,
que aumentou de forma lenta e a que se associou posteriormente otorreia
persistente sero-sanguinolenta, pelo canal auditivo externo (CAE) ipsilateral.
Sem febre, otalgia e sem atingimento do estado geral. Ao exame objectivo
apresentava tumor tempo-parietal direito (5 cm maior didmetro), de
consisténcia firme, sem flutuacdo ou sinais inflamatdrios, e lesdo mami-
lonada e fridvel no CAE direito. A TAC craniana revelou “duas volumosas
lesdes expansivas: uma frontal parassagital e outra petro-temporal condi-
cionando erosdo do rochedo, invasdo da mastdide e solu¢do de continuidade
na escama temporal. O estudo complementar subsequente incluiu radio-
grafias, RMN craniana, e cintigrafia ¢ssea (SPECT), permitindo identificar
“quatro lesdes expansivas envolvendo miiltiplas regides dsseas da base e
calote cranianas” e lesdo litica expansiva do terco médio da clavicula direita.
As bidpsias do ouvido e clavicula mostraram tratar-se de histiocitose de
células de Langerhans. O restante estadiamento (ecografia abdominal, radio-
grafias do esqueleto, TAC pulmonar, cintilograma e biépsia medular) ndo
mostrou outras lesdes tratando-se de uma forma déssea multifocal. Iniciou
esquema terapéutico com prednisolona e vinblastina, com redug¢@o clinica das
lesdes. Conclusdes: O cranio € o local mais atingido na histiocitose de
células de Langerhans. A possibilidade de invasdo do osso temporal, com
perfuracdo timpanica e supuracdo crénica pelo CAE, poderd ser uma das
formas de apresentacdo, pelo que esta hipdtese deverd ser considerada no
diagnéstico diferencial de otorreia crénica.

Palavras-chave: Otorreia, tumefaccdo craniana, histiocitose de células de
Langerhans.

PO391- Adenomegalias. Casuistica de uma Consulta de Pediatria Geral
Marta Aguiar', Raquel Ferreira’, Helena Pedroso’, José Pedro Lopes Ferreira’
1-Hospital de S. Francisco Xavier; 2-Hospital de D. Estefania 3-Centro
Hospitalar de Cascais (Director: Nuno Lynce).

Introducio: As adenomegdlias constituem um motivo frequente de consulta
de Pediatria Geral. A sua abordagem diagnéstica exige a realizacdo cuidadosa
da histdria clinica e do exame objectivo, assim como a utilizag@o criteriosa de
exames complementares de diagndstico com o objectivo de diferenciar as
situacdes benignas, mais frequentes, das situacdes oncoldgicas. Material e
Métodos: Estudo descritivo retrospectivo de criancas com adenomegélias
avaliadas na Consulta de Pediatria do Centro Hospitalar de Cascais, entre
Janeiro de 2004 e Margo de 2007, através da consulta dos processos clinicos.
Caracterizagdo da populacdo em estudo em relacdo a: sexo, idade,
proveniéncia, adenomegalias localizadas e generalizadas, localizagdo,
caracteristicas clinicas, sintomas e sinais associados, abordagem terapéutica,
exames complementares e diagndstico definitivo. Resultados: Foram
avaliadas 53 criangas com adenomegdlias, 53% do sexo masculino, com uma
mediana de idades de 5,8 anos (8m-15A). 62% das criancas foram enca-
minhadas pelo servico de urgéncia. A maioria (83%) tinha adenomegalias
localizadas e o territério mais frequentemente afectado foi o cervical (75%).
As adenomegdlias tinham predominantemente sinais inflamatérios (96%),
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associando-se a sintomas gerais em 47% (febre em 26%). O tempo médio de
evolucio foi de 18 dias. Realizaram avaliagdo analitica 85% das criancas. Foi
pedida investigacdo etioldgica em 60% dos casos, sendo o exame mais
pedido a serologia do virus de Epstein-Barr. 62% das criangas realizaram
estudo imagioldgico (radiografia do térax e/ou ecografia ganglionar). 27%
dos doentes com adenomegalias localizadas foram submetidos a citologia
aspirativa. A abordagem terapéutica foi a vigilancia em 60% dos casos, a
terapéutica anti-inflamatéria em 15% e a antibioterapia em 25%. Os diag-
nosticos definitivos foram Linfoma de Hodgkin (1), carcinoma nasofaringeo
(1) adenofleimao (2), tuberculose ganglionar (1), mononucleose infecciosa
(7), sindrome mononucledsico (4), adenite reactiva (33) e outros (4).
Conclusoes: As situacdes benignas, principalmente infecciosas, constituem
as causas mais frequentes das adenomegdlias em idade pedidtrica. Para o
diagnéstico das situagdes oncoldgicas, mais raras mas que exigem um
diagnéstico e institui¢do terapéutica rapidas, € necessdrio um elevado grau de
supeic@o clinica e a realizagdo de citologia aspirativa ou, eventualmente,
bidpsia ganglionar. Para optimizar a abordagem das adenomegalias, é funda-
mental a implementacdo de protocolos de actuacdo que definam as abor-
dagens clinica, diagnéstica e terapéutica.

Palavras-chave: Adenomegdlias, adenite, mononucleose infecciosa, citologia.

PO392- Reaccio alérgica induzida pela metilprednisolona
Ana Fernandes, Vera Silva, Olga Sedelnikova, Anténio Amador. Servigo de
Pediatria do Hospital de Nossa Senhora do Rosdrio, E.P.E., Barreiro.

Introducio: Os corticosterdides sdo moléculas com propriedades anti-infla-
matdrias e imunomoduladoras importantes, sendo amplamente utilizados na
teraputica das doengas autoimunes, das doencas alérgicas e da asma. No
entanto, podem eles proprios causar reacgdes de hipersensibilidade. Os meca-
nismos etiopatogénicos podem ser imunoldgicos ou ndo imunoldgicos e a
reaccdo pode ser devida ao préprio corticosterdide ou aos excipientes. A
incidéncia de reacc¢des de hipersensibilidade aos corticosterdides sistémicos é
de cerca de 0,3%. Caso clinico: menina de 5 anos com asma bronquica, que
desenvolveu uma reac¢do anafildtica apés administragdo endovenosa de
metilprednisolona, no contexto de uma agudizacdo da asma. Resultados: A
situacdo foi imediatamente revertida pela administrac@o de adrenalina subcut-
anea, fluidoterapia endovenosa e oxigénio suplementar. Conclusoes: As reac-
¢oes de hipersensibilidade aos corticosterdides sistémicos, embora raras, cons-
tituem um problema importante, dada a utilizacdo em larga escala destes far-
macos, particularmente em contexto de urgéncia. Os corticosterdides que mais
frequentemente causam reac¢des anafildticas sdo a hidrocortisona, a pred-
nisona e a metilprednisolona. Discutem-se as opcdes de terapéutica preventiva
e de crise da asma nos doentes com reacgdes alérgicas aos corticosterdides,
tendo em conta as possiveis reac¢des cruzadas entre as suas vdrias classes.

Palavras-chave: Corticosterdides, metilprednisolona, hipersensibilidade,
reaccdo anafildtica.

PO393- Tumefaccio da Coxa no Recém-Nascido — Que Diagnéstico?
Ana Rute Ferreira', Susana Rocha', Raquel Marta', Vera Brites', Miguel
Duarte?, Cassiano Neves’ 1-Servico de Pediatria do Hospital Nossa Senhora
do Rosdrio, E.P.E. 2-Servigo de Ortopedia do Hospital de Dona Estefania.

Introducdo: As tumefac¢des da coxa presentes ao nascer sdo raras. Dentro
das etiologias possiveis, as mais frequentes sao os tumores e dentro destes os
hemangiomas. Os traumatismos pré ou intraparto que resultem em fracturas
do fémur nao sdo comuns mas podem ocorrer. Caso clinico: recém-nascido
2° gémeo de parto eutdcico, que ao nascimento apresentava ao exame
objectivo tumefaccido ao nivel da coxa esquerda. Colocou-se a hipdtese
diagnéstica de tumor de partes moles/hemangioma. Efectuou ecografia das
partes moles da coxa que revelou drea ecogénica mal definida, pelo que a
hipétese de hemangioma foi colocada como a mais provavel. No entanto, por
endurecimento da tumefac¢@o, com dor a palpac@o e limitacido da abdugao
realizou telerradiografia da coxa esquerda que mostrou fractura da diafise do
fémur. Foi feito o encaminhamento para ortopedia infantil, tendo colocado
gesso durante 2 semanas e posteriormente aparelho de ortodese que manteve
durante mais 2 semanas. Actualmente com 12 meses estd bem, sem dismetrias
e a dar os primeiros passos. Conclusdes: Com este caso clinico, os autores
pretendem alertar para que a hipétese de fractura seja sempre colocada
perante uma tumefacc@o localizada num membro no recém-nascido, mesmo
na auséncia de histdria de parto traumatico.

Palavras-chave: Tumefac¢io coxa; hemangioma; tumor; fractura fémur.



PO394- Doenca de Fabry na crianca

M]J Dinis', E Rodrigues', JP Oliveira?, L Lacerda’, E Leao Teles' 1-Unidade
de Doengas Metabdlicas/ Servigo Pediatria UAG-MC, Hospital S. Jodo,
E.PE., Porto 2-Servico Genética, Faculdade Medicina Universidade do Porto
3-Unidade de Enzimologia, Instituto Genética do Porto.

Introducao: A doenca de Fabry ¢ uma doenga de sobrecarga lisossomal, com
transmissao ligada ao cromossoma X e resultante da deficiente actividade da
enzima alfa-galactosidase A. Este defeito conduz a acumulagio intralisosso-
mal de glicoesfingolipido, sobretudo a nivel do endotelio vascular,
originando manifestagdes sistémicas, mais caracteristicas a nivel renal,
cardiaco e cerebrovascular, evoluindo para morte precoce. E uma doenca rara
normalmente com um diagnéstico tardio, reconhecida no adulto com
patologia jd estabelecida e frequentemente irreversivel. A possibilidade de
intervengdo terapéutica especifica torna fundamental o diagndstico precoce e
a intervengdo atempada. Caso clinico: crianga do sexo masculino, actual-
mente com sete anos, enviado a Consulta de Doencas Metabdlicas com o
diagnéstico de doenga de Fabry. Linha materna com histdria de doenca de
Fabry identificada: 2 tios doentes (um ja falecido), mie e avd heterozigotas
com orienta¢cdo médica face as manifestacdes da doenca. Familia de risco
social. Gestagdo vigiada tendo sido efectuado diagndstico pré-natal com
reconhecimento de feto do sexo masculino atingido. Evolu¢do do desen-
volvimento psico-motor dentro da normalidade e boa evolugdo estaturo-
ponderal. E mantido em vigilancia em consulta de pediatria no hospital da
drea de residéncia e consulta de genética. Aos 6 anos € enviado para a
consulta de Doengas Metabdlicas por acroparestesias e dores abdominais
recorrentes. Os autores descrevem a avaliagdo alargada efectuada e a pro-
posta de inicio de terapéutica enzimadtica de substitui¢do. Conclusdo- Dada a
inespecificidade e dificuldade de reconhecimento dos sintomas da Doenca de
Fabry na crianga, torna-se primordial o alerta do pediatra geral para a pato-
logia, que necessita de apoio de equipa multidisciplinar para orientagio/
monitoriza¢do adequada.

Palavras-chave: Doenca de Fabry, acroparestesias, dor abdominal
recorrente.

PO395- Subluxacao do cristalino - ponto de partida para o diagnéstico...
M?® Céu Espinheira, Téania Sotto Maior, Sofia Ferreira, Esmeralda Martins,
Teresa Oliveira. Servico de Pediatria (Director de Servigo: Prof. Dr. MRG
Carrapato), Hospital Sao Sebastido, St.* M." da Feira.

Introducio: A subluxagdo do cristalino pode ocorrer como consequéncia de
patologia ocular adquirida ou hereditdria, podendo associar-se ou ndo a outras
manifestagdes sistémicas. A patologia hereditdria de cardcter sistémico inclui
o diagndstico diferencial entre sindrome de Marfan, homocistinuria,
sindrome de Weill-Marchesani e deficiéncia de sulfito-oxidase. Caso clinico:
crianga do sexo feminino, com seis anos de idade, em cujos antecedentes € de
realcar apenas a existéncia de pé plano. Apresentava um desenvolvimento
psicomotor adequado & idade e evolucdo estatural e ponderal no percentil 95.
A crianca foi observada por Oftalmologia na sequéncia de diminuicdo da
acuidade visual, tendo sido constatada a subluxacdo bilateral do cristalino.
Naio apresentava quaisquer outras manifestacdes clinicas que cumprissem os
critérios de sindrome de Marfan, sendo entdo o estudo complementar de
diagnéstico orientado no sentido da exclusdo de homocistindria. A pesquisa
de aminodcidos séricos e urindrios revelou homocisteinémia, aumento da
metionina sérica e homocistintria, padrdo caracteristico de homocistintria
classica. Foi efectuada bidpsia de pele e cultura de fibroblastos para
doseamento da enzima cistationina-f3-sintetase, bem como estudo molecular.
A crianga iniciou terap€utica com piridoxina e dcido félico e dieta alimentar
com restricdo proteica, aparentemente com uma resposta clinica favoravel.
Conclusdes: A homocistintria ¢ uma doenga inata do metabolismo, com uma
prevaléncia varidvel entre 1/200.000 e 1/350.000, cujo quadro clinico muitas
vezes se torna evidente apenas apds os 3 anos de idade, quando ocorre
subluxacdo do cristalino. A importancia do diagnéstico precoce advém da
existéncia de uma terapéutica eficaz em grande parte dos doentes, retardando
a progressdo das suas manifestacdes clinicas e prevenindo complicacdes gra-
ves, nomeadamente fenémenos tromboembdlicos.

Palavras-chave: Subluxagdo do cristalino; homocistinidria; Sindrome de
Marfan.

PO396- Sera doenca celiaca?
Alexandra Gavino, Sachondel Gouveia, Dina Eiras, Aldina Lopes. Hospital
Distrital de Santarém.
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Introducao: A doenga celiaca tem uma prevaléncia alta verificando-se nos
dltimos anos um aumento da propor¢do de formas ditas menos cldssicas.
Pode ter um prognéstico favoravel e indice de mortalidade semelhante ao
resto da populagdo se for diagnosticada precocemente e com a adopc¢ao de um
regime alimentar livre de gliiten. E uma enteropatia auto-imune causada pela
permanente susceptibilidade ao gliten em individuos geneticamente
susceptiveis, cujo diagndstico é por vezes dificil sendo necessdrio um alto
indice de suspei¢do perante apresentacdes clinicas muito diversas. Temos
como objectivo salientar apresentacdes clinicas diferentes que se verificaram
no nosso hospital de modo a ressaltar a importancia da suspeicdo clinica
perante apresentacdes clinicas diversas desta doenca. Material e Métodos: A
partir da andlise dos processos clinicos do Hospital Distrital de Santarém de
criancas com diagndstico de doenca celiaca entre 2003 e 2006, confirmados
histopatologicamente, detectar a semiologia mais frequente e descrever
situagdes clinicas com sintomatologia de apresentacdo da doenca diversa.
Resultados: Descri¢do de 4 casos clinicos de doenca celiaca comprovada
histopatologicamente com sintomatologia de apresentagdo diversa: Crianga
de 11 meses, sexo feminino, com antecedentes pessoais de infec¢des urindrias
de repeticdo e md progressao ponderal desde os 6 meses, internada aos 11
meses por desnutricdo marcada, edema dos membros inferiores e infec¢do do
trato urindrio com febre. Crianga do sexo feminino, 6 anos, sem antecedentes
pessoais relevantes, seguida em consulta de Pediatria por epigastralgias com
cerca de 2 meses de evolucdo. Crianca do sexo masculino, 4 anos de idade
com anemia ferropénica sem resposta a terapéutica com ferro. Crianca do
sexo masculino, com cruzamento das linhas de percentis do peso entre os 9-
12 meses. Internamento aos 21 meses por diarreia com 20 dias de evolugao,
com pesquisa de rotavirus positiva. Re-internamento aos 22 meses por agra-
vamento clinico, altura em que foi feito o diagndstico. Conclusdes: A partir
dos casos clinicos descritos é possivel salientar a heterogeneidade de
apresentacdo desta doenca, que demonstram a necessidade de estar atento aos
detalhes clinicos para a detecgdo desta patologia. Em relacdo aos sintomas
mais frequentes que levantaram a hipétese de diagndstico na populagdo estu-
dada estdo de acordo com a descri¢do da doenca dita mais tipica.

Palavras-chave: Celiaca, sintomatologia, histopatologia, suspei¢ao.

PO397- Lipomielocelo — controvérsia no tratamento

Liliana Pinheiro’, Carla Sa', Albina Silva', Isabel Cunha', Afonso Almeida
Dinis?, Jaime Rocha’, Almerinda Pereira' 1-Servico de Pediatria; 2-Servico de
Neurocirurgia; 3 Servico de Neurorradiologia; Hospital de Sdao Marcos,
Braga.

Introducio: Os defeitos do tubo neural sdo a principal causa de
malformagdes do sistema nervoso central (SNC). Os lipomas espinais
incluem-se no grupo dos disrafismos ocultos. Caso clinico: Crianca, sexo
feminino, 28 meses, caucasiana, pais jovens, sauddveis, ndo consanguineos.
Gestagdo vigiada, de termo, sem intercorréncias. Ecografias fetais descritas
como normais e rastreio alfa-fetoproteina as 16 semanas de gestacdo normal.
Ao nascimento, a inspec¢do da regido lombossagrada, apresentava drea de
hipopigmentacdo associada a hemangioma cutineo e tufos de pélos.
Tumefac¢do de consisténcia mole acima da prega interglitea. Estrabismo
convergente e restante exame neurolégico normal. Sem outras malformacdes.
Internamento por sépsis neonatal precoce a Streptococcus agalactiae. Pedidos
os exames: cariétipo-46,XX; ecografia transfontanelar- sem alteragdes;
ecografia das partes moles da regido lombossagrada- formacdo ovéide com
cerca de 2 cm de maior eixo situada no seio da gordura subcutianea que se
continuava por pequeno istmo na profundidade junto da goteira paravertebral
esquerda em localizacdo paramediana esquerda. Hipdteses diagndsticas:
meningocelo, lipomielocelo/lipomielomeningocelo e mielocistocelo termi-
nal. Em ambulatério realizou no primeiro més ressonincia magnética nuclear
(RMN) lombossagrada que mostrou bifidismo lombossagrado desde LS5,
sendo visivel volumoso lipoma intra e extra-raquidiano, constatando-se
imagens de ancoragem medular. Aos cinco meses de idade repetiu RMN
lombossagrada que mostrou volumoso lipoma intra e extra-raquidiano em
continuidade com a gordura subcutinea, através de bifidismo lombossagrado
L5-S1, consistente com o diagndstico lipomielocelo lombar com exteriora¢ao
subcutanea do placédio neural. Medula ancorada em L5 e hidromielia
terminal. Apresentou sempre um desenvolvimento psicomotor adequado a
idade e um crescimento estato-ponderal normal. Sem intercorréncias infec-
ciosas do SNC ou urindrias. Por estar assintomdtica e com exame neurolgico
normal protelou-se a cirurgia. Conclusdes: O Lipomielocelo € um disrafismo
oculto que se caracteriza pela presenca de lipoma na regido lombossagrada
que se estende para o canal vertebral. A interface lipoma-placddio neural é
intra-raquidiana. A sintomatologia ocorre muitas vezes pela associacdo desta
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entidade ao sindrome de medula ancorada, podendo levar a deterioracio
neuroldgica progressiva. Trouxemos este caso clinico a discussdo pela
raridade da entidade descrita e pela dificuldade de prever qual o momento
ideal para cirurgia.

Palavras-chave: Lipomielocelo, medula ancorada, hidromielia, cirurgia.

PO398- Eritema nodoso recorrente: um caso clinico
Leonor Reis Boto, Joana Fermeiro, Ana Isabel Lopes, Barbara Aguas.
Departamento da Crianca e da Familia, Hospital de Santa Maria.

Introducdo: O eritema nodoso corresponde a uma resposta de cardcter
inflamatdrio ao nivel do tecido celular subcutineo. Na idade pedidtrica, uma
proporg¢do significativa de casos de eritema nodoso € idiopdtica (25-30%),
sendo que os restantes tém etiologias diversas, destacando-se a exposicdo a
alguns farmacos, doencas infecciosas, inflamatérias crénicas e neopldsicas.
As autoras apresentam um caso em que esta entidade constituiu a manifesta-
¢d0 inaugural de doenga sistémica subjacente, ilustrando a marcha
diagnéstica exaustiva que conduziu ao diagndstico definitivo. Caso clinico:
menino de 9 anos, sem antecedentes familiares ou pessoais relevantes,
seguido na Consulta de Pediatria Geral por dois episédios de eritema nodoso
com dois anos de intervalo, o primeiro dos quais em Novembro de 2002.
Nesta altura ndo existia outra sintomatologia e a avaliacdo diagndstica basica
foi negativa. O segundo episédio acompanhava-se de evidéncia de doenca
sistémica subjacente, nomeadamente ar doente, dor abdominal, md pro-
gressdo estaturoponderal e anemia microcitica hipocromica. Os exames com-
plementares realizados levaram ao diagndstico de Doenga de Crohn, com
envolvimento exclusivo do intestino delgado, tendo sido iniciada terapéutica
especifica, com boa resposta.

Palavras-chave: Eritema nodoso, doenca inflamatéria intestinal.

PO399- Anemia hemolitica auto-imune por anticorpos quentes: caso
clinico
Isabel Pinto Pais, Marcia Ferreira, Licia Rodrigues, Rui Pinto.

Introducfo: A anemia hemolitica auto-imune (AHAI) representa um grupo
de distirbios caracterizados pela destrui¢do precoce dos eritrécitos pela
fixacdo de imunoglobulinas e/ou complemento na membrana eritrocitria. O
diagndstico baseia-se na presenca de teste antiglobulina directo positivo, em
contexto hemolitico. O padrdo de fixacdo da IgG, IgM e C3 pode indicar a
etiologia do distirbio: AHAI por anticorpos quentes (predomineio de 1gG),
com hemolise extravascular, podendo esta ser primdria ou secunddria a
distrurbios linfoproliferativos, reumatoldgicos, infecciosos ou exposicido a
farmacos; AHAI por anticorpos frios (IgM) causando hemdlise intravascular;
frequentemente associados a infec¢des por mycoplasma, mononucleose
infecciosa e leucemias ou linfomas. Caso clinico: Pré-adolescente do sexo
feminino, desportista, saudavel; referenciada por astenia, ictericia e anemia
com uma semana de evolucdo. Sem histdria recente de perdas hemdticas,
anorexia ou emagrecimento, infeccdes ou imunizagdes. Historia de artralgias
em contexto traumdtico, com consumo de AINES. Nega uso de outros
farmacos. Apresentava pele ictérica, mucosas descoradas. Sem eritema malar.
Sopro cardiaco sistélico. Sem hepatoesplenomegalia. Auséncia de sinais de
artrite. Avaliac@o laboratorial compativel com AHALI por anticorpos quentes.
Hemoglobina a admissao de 5,8g/dL. Hiperglobulinemia (predominio I1gG),
hipocomplementemia (C3N C4baixo); ANA+, titulo=1/80, padrdo mos-
queado; Anti-SSA(Ro)-positivo; restante estudo imunoldgico negativo.
Sorologias negativas. Tratamento inicial com Imunoglobulina e metil-
prednisolona com melhoria clinica e analitica. Alta com prednisolona oral.
Discussdao A AHAI deve ser considerada como uma doenga multissistémica
complexa secunddria a disfuncdo do sistema imune. Geralmente, o quadro
hemolitico € precedido por infec¢des agudas ou imunizac@o. No entanto deve
alertar para a possibilidade de uma doenca sistémica subjacente. Apesar da
resposta positiva ao tratamento (corticoterapia e imunoglobulina), casos
fatais foram relatados; o progndstico depende pois da doenca de base. A
associacdo de AHAI e Lupus Eritematoso Sistémico (LES) é frequente e ndo
deve ser esquecida, constando dos seus critérios de classificagdo. Pode ser a
apresentacdo principal, podendo anteceder meses ou anos outras
manifestagdes. No presente caso, apesar de ndo preencher os critérios de
diagnéstico de LES, este ndo devera ser excluido. Frequentemente s6 numa
fase posterior as suas caracteristicas clinicas e analiticas se manifestam de
forma inequivoca.

Palavra-chave: AHAI.
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PO400- Sindrome de Silver-Russell: a importancia da genética molecular
na confirmacio do diagnéstico clinico

Emilia Costa, Margarida Figueiredo, M* Céu Mota, Herculano Rocha.
Hospital Maria Pia, Porto.

Introducdo: A Sindrome de Silver-Russell (SSR) (OMIM 180860)
caracteriza-se por baixa estatura pré ou pds-natal com perimetro cefédlico
normal dando a imagem de macrocefalia relativa, facies tipica, assimetria
corporal e clinodactilia. Os autores apresentam dois casos clinicos de Sin-
drome de Silver-Russel, referenciados a consulta de Pediatria por md
evolugdo estaturo-ponderal. Casos clinicso: Caso 1: Adolescente, sexo mas-
culino actualmente com 16 anos de idade referenciado aos 5 meses, por ma
evolucdo estaturo-ponderal e vomitos. Apresentava aspecto emagrecido,
facies triangular, assimetria dos membros inferiores e hemihipertrofia dos
membros superior e inferior esquerdo. No decurso do estudo foi constatada
apenas a presenca de refluxo gastro-esofdgico patolégico. Contudo, clini-
camente o quadro era compativel com Sindrome de Silver-Russel. Ao longo
do seguimento apresentou desenvolvimento psicomotor adequado, o
comprimento/estatura manteve-se inferior ao P3 mas com boa evolugio
ponderal. Actualmente mantém o padrdo de crescimento assim como ligeira
assimetria dos membros. Recentemente foi pedido estudo molecular de
sindrome de Silver-Russell que revelou um hipometilacdio do centro de
imprinting telomérico ICR1 confirmando o diagndstico clinico previamente
efectuado. Caso 2: Crianca do sexo masculino, raga negra, actualmente com
20 meses, referenciado aos 8 meses de idade por md evolugdo estaturo-
ponderal. Apresentava aspecto emagrecido, dismorfia craniofacial com
macrocefalia relativa e clinodactilia bilateral do 5° dedo das maos. Apds
investigagdo que incluiu a avaliagdo do estado nutricional, rastreio de sin-
drome de ma absorcdo, estudo imunoldgico, alergolégico, infeccioso, endo-
crinolégico, metabdlico e renal, ndo foi identificada causa responsdvel pelas
alteracoes clinicas. O caridtipo (46,XY) foi normal para o sexo masculino.
Finalmente foi solicitado o estudo molecular com pesquisa de dissomia
uniparental do cromossoma 7 (UPD7) que se revelou positivo, o que con-
firma tratar-se de SSR. Aos 20 meses, apresenta um desenvolvimento psico-
motor adequado mas mantém peso e comprimento abaixo do P3. Con-
clusdes: Os autores apresentam estes casos para alertar acerca da
possibilidade deste sindrome poder ser considerado quando se faz o estudo de
um atraso de crescimento. Por outro lado, pretendem real¢ar a importancia do
estudo molecular na confirmagdo da suspeita clinica de SSR, uma vez que
ndo hd critérios de diagndstico clinico estritamente estabelecidos.

Palavras-chave: Atraso crescimento, Silver-Russell, estudo molecular.

PO401- Pancardite e exantema cutineo: qual o diagnéstico?

Telma Barbosa', Teresa Campos®, Joana Rebelo?, Cldudia Moura®, Francisco
Cunha', Ana Maia’, Teresa Cunha da Mota' 1-Servico de Cuidados Intensivos
e Intermédios Pedidtricos 2-Servico de Pediatria 3-Servico de Cardiologia
Pediatrica UAG-MC, Hospital de Sdo Jodo, E.P.E., Porto.

Introducdo: A doenca de Kawasaki é uma vasculite sistémica aguda com
diagnéstico essencialmente clinico. O atingimento cardiaco € a principal e a
mais temida das complicagdes. Os autores apresentam uma forma de
Kawasaki com envolvimento cardiovascular importante na fase aguda. Caso
clinico: Crianca de 4 anos de idade, sexo masculino, com quadro de febre
elevada, adenomegalias cervicais e faringite, com 24 horas de evolucéo,
medicado com antibioticoterapia oral. Recorreu ao Servico de Urgéncia por
aparecimento de eritema multiforme, com atingimento palmo-plantar, ndo
pruriginoso. Apresentava mau estado geral, palidez, taquipneia, queilite,
adenomegalias cervicais (a maior com 1,6 cm), sinais meningeos duvidosos;
sem conjuntivite. O estudo analitico revelou leucocitose com neutrofilia,
marcadores inflamatérios aumentados e liquido cefalorraquidiano sem
alteragdes bioquimicas ou pleocitose. Por persisténcia de febre, mucosite,
agravamento da dificuldade respiratéria com diminui¢do bibasal dos sons
respiratorios, aparecimento de ritmo de galope e hepatomegalia, realizou:
radiografia de térax, que mostrou derrame pleural bilateral e cardiomegalia;
ecodoppler cardiaco, que revelou pancardite, com frac¢do de ejeccdo do
ventriculo esquerdo diminuida (53%), sem aneurismas corondrios.
Agravamento analitico dos marcadores inflamatérios, com anemia micro-
citica e hipoalbuminemia; sem elevagdo dos marcadores de cit6lise hepatica
ou leucocitiria. Serologias e hemoculturas negativas. Iniciou terapéutica com
captopril, furosemida e 4cido acetilsalicilico. Por suspeita de doenga de
Kawasaki, efectuou imunoglobulina endovenosa (7° dia da doenga), com
evidente melhoria clinica e analitica, inclusive da func¢do cardiaca. Na 2*
semana apos o inicio do quadro, aparecimento de trombocitose e descamacio



palmo-plantar. Conclusdes: O envolvimento cardiovascular agudo,
nomeadamente sob a forma de pancardite, coloca a necessidade de diag-
ndstico diferencial com outras entidades clinicas, dificultando a confirmagdo
do diagnéstico de doenca de Kawasaki, necessdrio para permitir o inicio
atempado da terapéutica com imunoglobulina e assim reduzir as sequelas
dessa patologia.

Palavra-chave: Telmaa.

PO402- Sindrome de Williams: a importancia do diagnéstico precoce.
Caso clinico

C Magalhdes', M Oliveira', J Neves’, A Fernandes', S Alvares® 1- Servigo de
Pediatria, Centro Hospitalar do Alto Ave, EPE, Guimaries, 2- Servico de
Neonatologia, Centro Hospitalar do Alto Ave, EPE, Guimardes, 3- Servico de
Cardiologia Pedidtrica, Hospital de Criangas Maria Pia, Porto.

Introducdo: A Sindrome de Williams é caracterizada por multiplas
anomalias que incluem, entre outras, dismorfia facial tipica, cardiopatia
congénita (mais frequentemente estenose supravalvular adrtica), atraso de
crescimento, atraso de desenvolvimento e hipercalcemia. Trata-se de uma
doenca genética rara causada por uma microdelec¢cdo do cromossoma 7,
envolvendo o gene da elastina, detectdvel por FISH (fluorescence in situ
hybridization). Caso clinico: recém-nascida, segunda filha de pais saudaveis
ndo consanguineos, fruto de gestacdo vigiada e sem intercorréncias, nascida
as 40 semanas por parto eutécico com um indice de Apgar 9 e 10 ao 1° e 5°
minutos, respectivamente. Foi internada na Unidade de Cuidados Intensivos
Neonatais por obstru¢do nasal, que condicionava dificuldades marcadas na
alimentac@o, com periodos de cianose e bradicardia. Apresentava um facies
dismérfico com edema palpebral, narinas antevertidas, filtrum longo, orelhas
e cabelo de baixa implanta¢@o, macroglossia com hipertrofia gengival, fonta-
nela anterior quase encerrada, anus anterior, sobreposi¢do dos dedos dos pés,
hipotonia axial e sopro cardfaco sistélico, grau II/VI. Dos exames realizados
destaca-se a Ressonancia Magnética Nuclear cerebral com disgenesia do
corpo caloso e o electroencefalograma (EEG) com actividade paroxistica
anterior bilateral, pelo que iniciou valproato de sédio. A presenca de um sopro
cardiaco levou a realizacdo de ecocardiograma que mostrou estenose
pulmonar valvular e periférica e espessamento ligeiro da vélvula adrtica.
Estes achados motivaram o estudo por FISH do cromossoma 7, permitindo o
diagnéstico de Sindrome de Williams um més apds o nascimento. Os
cuidados médicos a prestar a criangas com Sindrome de Williams exigem o
conhecimento da histdria natural da doenca e a antecipa¢do das potenciais
complicacdes. O conhecimento das alteracdes a ele associadas, nomeada-
mente a existéncia de cardiopatia, podera contribuir determinantemente para
a precocidade no diagndstico, tal como aconteceu neste caso. O diagnéstico
atempado desta sindrome é fundamental para direccionar a intervengdo
precoce com vista a melhorar o prognéstico, bem como para permitir um
aconselhamento genético oportuno.

Palavras-chave: Sindrome de Williams, cromossoma 7, dismorfias, car-
diopatia congénita.

PO403- Dificuldade respiratéria de dificil resolucdo com imagem
radiologica pouco habitual

Cristina Pedrosa', Bessa Almeida', Maria Jodo Pais', Oliveira Santos?,
Gongalo Cordeiro Ferreira' 1-Servicol Hospital Dona Estefania 2-Servigo 2
Hospital Dona Estefania; Lisboa.

Introducao: A dificuldade respiratéria obstrutiva baixa € uma das principais
causas de internamento em lactentes, devendo-se maioritariamente a
bronquiolites, mas diversas etiologias sao possiveis. Caso clinico: Lactente 8
meses, sexo feminino, antecedentes de prematuridade (31 semanas), PN
1152g, Apgar 6/10, SDR transitdria, persisténcia do canal arterial, tubérculos
pré-auriculares bilaterais, hérnia umbilical e hemangioma na perna esquerda.
Previamente assintomadtica até trés dias antes do internamento, altura em que
inicia tosse, febre (38,5°C) e dificuldade respiratéria de agravamento
progressivo. A observacdo: taquicardia, polipneia, tiragem global, hipoxé-
mia, auscultacdo pulmonar com murmdrio vesicular rude, roncos, sibilos e
fervores crepitantes dispersos. Analiticamente: leucécitos 9170/ 1; neutréfilos
60.6%; PCR 3,63 mg/dl. Radiografia tordcica com hiperinsuflacio bilateral.
Foi internada com o diagndstico de bronquiolite e medicada com
oxigenoterapia e broncodilatadores, sem melhoria. A pesquisa de virus
respiratérios e serologias para Mycoplasma e Clamydia pneumoniae foram
negativas. Ao 5° dia de doenga, verificou-se agravamento da dificuldade
respiratoria, hipoxémia e a radiografia tordcica revelou “atelectasia dos lobos
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superior e médio direitos, desvio do mediastino para o lado contralateral”. A
TC tordcica foi compativel com pneumonia, pelo que iniciou amoxi-
cilina/clavulanato. Pelo aspecto imagioldgico e por ndo haver melhoria,
decidiu-se realizar broncofibroscopia que revelou “compressdo externa
vascular do bronquio principal direito”. A angio-ressonancia tordcica mostrou
“hipoplasia do ramo esquerdo da artéria pulmonar; compressdo do brénquio
principal direito pelo ramo direito da artéria pulmonar”. Teve alta
referenciado a consulta de Cardiologia Pedidtrica. Conclusdes: Num doente
com evolucdo clinica e/ou imagioldgica desfavordvel, € necessério repensar
o diagndstico e, na presenca de uma imagem persistente de atelectasia, a
realizac@o de broncoscopia ¢ fundamental para excluir outras etiologias.

Palavras-chave: Dificuldade respiratéria arrastada, crianga, malformagao
vascular, atelectasia.

PO404- Os nossos meninos com doenca celiaca

Cristiana Ribeiro, Joana Rios, Sandrina Martins, Hugo Rodrigues, Ana
Torres, Miguel Salgado, Isabel Martinho. Servico de Pediatria, Centro
Hospitalar do Alto Minho (CHAM), EPE.

Introducdo: A doenca celiaca (DC) € uma enteropatia crénica
imunologicamente mediada, causada por hipersensibilidade ao gliten em
individuos geneticamente predispostos. E uma doenga subdiagnosticada e o
tratamento baseia-se na supressdo do gliten da dieta. Caracterizacdo dos
doentes seguidos na consulta externa de Pediatria do CHAM com DC e
revisdo critica das atitudes tomadas relativamente ao diagndstico e
orientacdo. Material e Métodos: Estudo retrospectivo de processos clinicos
relativamente a: sexo, idade de introducdo do gliten, idade a data do
diagnéstico, proveniéncia, motivo de referenciagdo, sintomatologia, exames
efectuados, critérios de diagndstico, complicagdes associadas e adesdo a
terapéutica. Os dados foram tratados utilizando o programa informdtico
SPSS-15.0. Resultados: Revistos os processos de 12 doentes com DC, sendo
75% do sexo feminino. A idade de diagndstico variou entre os 11M-13A5M
(diagnéstico mais tardio em doentes sem manifestacdes gastrointestinais). A
maioria foi orientada do internamento ji com diagndstico, 4 pelo pediatra
assistente, 1 do centro de satide e 1 de outro hospital. Dos 10 que apresenta-
vam ma evolucdo ponderal, 6 tinham baixa estatura associada. Os sintomas
de apresentacdo mais frequentes foram: diarreia (7), vomitos (7), apatia (6) e
anorexia (5). Ao exame fisico 8 apresentavam distensdo abdominal, 5
hipotrofia muscular e um prolapso rectal. A data do diagnéstico, 75% apre-
sentava sintomatologia hd menos de 1 ano. A positividade dos anticorpos
anti-endomisio e anti-trasnglutaminase foi de 100% nos que fizeram a
determinag@o e dos anticorpos anti-gliadina 80%. Todos realizaram bidpsia
intestinal antes do inicio da dieta: 50% atrofia parcial e 42% mucosa plana.
Onze dos diagndsticos basearam-se em critérios clinicos, seroldgicos e histo-
16gicos e um em critérios clinicos e histoldgicos. Uma crianga apresentava
défice selectivo de IgA. Como complicacdes associadas 6 apresentavam
anemia ferropénica (3 isolada, 2 simultaneamente com défice vitaminaK, 1
com prolapso rectal) e 2 hipertransaminémia. A adesdo a terapéutica foi boa
em 42% (tempo médio de normalizacdo dos anticorpos de 7 meses). Con-
clusoes: Apesar da doenca se ter manifestado, maioritariamente, sob a forma
clssica, é necessdrio estar atento as formas atipicas de apresentacdo. Os
marcadores serolgicos sdo importantes na fase inicial de orientacdo
diagnéstica e tém grande utilidade na monitorizacdo da adesdo a dieta. A
bidpsia continua a ser imprescindivel para o diagndstico.

Palavras-chave: Doenca celiaca, estudo retrospectivo.

PO405- Bloqueio auriculoventricular congénito na auséncia de doenca
materna

Cristiana Ribeiro', Ana Torres', Hugo Rodrigues', Miguel Salgado’, Isabel
Martinho', Idalina Maciel', Claudia Moura® 1- Servigo de Pediatria do Centro
Hospitalar do Alto Minho (CHAM), EPE; 2-Servico de Cardiologia
Pedidtrica do Hospital de Sdo Jodo, Porto.

Introducdo: O Lipus Neonatal (LN) é uma doenga autoimune de trans-
missdo vertical passiva, que ocorre em cerca de 1 a 2 % dos recém nascidos
filhos de méaes com doencas autoimunes ou com anticorpos anti Ro/SSA e/ou
La/SSB positivos, mas assintomdticas. Clinicamente manifesta-se por
exantema e/ou bloqueio auriculo ventricular (BAV) de diferentes graus, e
eventualmente por alteracdes hepatobiliares ou hematoldgicas. O exantema é
ligeiro e autolimitado (6-8 meses), localizado primariamente ao couro
cabeludo e regido periorbitdria, por vezes apenas evidente apds exposi¢ao
solar. O BAV completo congénito é a manifestacdo mais grave do LN, sendo
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esta doenca autoimune responséavel por cerca de 90-95% dos casos de BAV
detectados in utero ou no periodo neonatal. Resulta da interaccdo de anti-
corpos maternos, niao exclusivamente lipicos, e factores genéticos fetais. A
mortalidade in utero é de aproximadamente 5%, 9% até aos 3 meses e 5% dos
3 aos 36 meses. Cerca de 63% dos afectados poderdo, eventualmente, neces-
sitar de pacemaker. O LN estd associado a um aumento do risco de desen-
volvimento de outras doengas autoimunes a longo prazo. Caso clinico: recém
nascido do sexo feminino, gestacdo de termo, vigiada com diagndstico
prénatal de BAV completo as 30 semanas, e sem histéria de doenca
autoimune materna apesar de anticorpos anti Ro/SSA e La/SSB positivos.
Parto por cesariana electiva, com Indice de APGAR 9/9. Ao exame fisico
apresentava bradicardia (80bpm), sem outras alteragdes cardiovasculares e
sem lesdes cutdneas. Realizou em D1 de vida ECG que mostrou “bloqueio
AV completo com FV adequada”, Ecocardiograma e Radiografia de térax que
foram normais. Analiticamente sem alteragdes, excepto positividade dos anti-
corpos anti Ro/SSA, La/SSB e antinucleares. Sem intercorréncias no periodo
neonatal. Seguido em consultas de Cardiologia Pedidtrica do Hospital de Sao
Jodo e Pediatria Geral no CHAM. Actualmente com 9 meses. Apresenta boa
evolucdo clinica. Mantém positividade dos anticorpos antinucleares e anti
Ro/SSA. Conclusdes: Os autores pretendem realcar que o LN € o principal
responsdvel pela maioria dos casos de BAV congénito, podendo mesmo estar
presente na auséncia de doenga autoimune materna.

Palavras-chave: Bloqueio AV congénito, Ro/SSA, La/SSB.

PO406- Tuberculose infantil: existe em Santarém?
Alexandra Gavino, Sachondel Gouveia, Dina Eiras, José Miguel Carvalho,
Aldina Lopes. Hospital Distrital de Santarém.

Introducdo: A tuberculose infantil ¢ um excelente indicador sentinela em
relagdo ao problema da tuberculose numa comunidade e ao éxito ou fracasso
das medidas de controlo adoptadas pelos respectivos Sistemas de Satdde. Os
autores propuseram-se a averiguar as possiveis razdes para que apesar de
estarmos num pais com alta prevaléncia ndo existirem registos de tuberculose
infantil no Hospital Distrital de Santarém hd mais de 10 anos. Material e
Métodos: Andlise dos dados epidemioldgicos da Base de dados SVIG-TB
(sistema nacional de vigilancia da tuberculose), Processos clinicos do Centro
de Diagndstico Pneumoldgico de Santarém, Base de dados do Hospital
Distrital de Santarém e Site oficial da OMS e EuroTB. Resultados: Portugal
é 0 5° pais da Europa com maior taxa de incidéncia, embora tenha ultrapas-
sado as metas propostas pela OMS em termos de notificagdo de casos e taxa
de sucesso terapéutico. Tem taxas de incidéncia a diminuir progressivamente,
mais acentuadamente na faixa etdria pedidtrica e dos adultos jovens. Nimero
de casos notificados de Tuberculose infantil em Portugal de 2001 a 2005
variam entre 4399 (2.6%) e¢ 3536 (1.8%). Distrito de Santarém com Taxas de
Incidéncia Total em 2006 de 21.1/100.00 hab, na faixa pedidtrica entre 2002
-2006: 72 casos de Tuberculose-infec¢do e 9 casos de Tuberculos- doenca,
com descricdo das 2 populagdes em termos de género, idade, meio de
detecgdo, estado de vacinagdo BCG, tipo de TB doenca por orgdo, tratamento
e sua duracdo, sucesso terapéutico,internamentos, seropositividade, naciona-
lidade e local do diagnéstico. Conclusdes: Possiveis razdes para ndo existi-
rem casos de Tuberculose no Servigo de Pediatria do HDS: A incidéncia
decrescente de Tuberculose em todas as faixas etdrias na ultima década.
Maioria dos casos foram detectados por rastreio de contactos no CDP e os
detectados por sintomatologia a maioria foram encaminhados a partir por
médico de familia. A incidéncia em Santarém ser inferior a média nacional.
Nenhum dos casos foi de doenga grave ou necessitou de internamento
hospitalar e todos os casos tiveram sucesso terapéutico e ndo houve recidivas.

Palavras-chave: Tuberculose-infantil, incidéncia, CDP, Santarém.

PO407- No “lavar” é que esta o ganho!

Hugo Rodrigues, Joana Rios, Ana Torres, Cristiana Ribeiro, Sandrina Mar-
tins, Miguel Salgado, Idalina Maciel. Servico de Pediatria, Centro Hospitalar
do Alto Minho. Colaboradores: Ana Garrido', Filipa Balona®, Helena Santos',
Joana Freitas®, Joana Pereira*, Liliana Pinheiro’, Liliana Rocha®, Marcia
Gongalves®, Miguel Fonte’ 1-H. Padre Américo 2-Centro Hospitalar Vila
Nova de Gaia 3-H. Geral Santo Anténio 4-H. S. Teoténio 5-H. S. Marcos 6-
H. Nossa Sr* Oliveira 7-Centro Hospitalar Vila Real.

Introducdo: A lavagem das maos é uma medida bésica de higiene, com
importante repercussao na reducdo da transmissao de microorganismos. Na
prevencio e controlo da infec¢@o nosocomial € o acto mais importante que
todos os profissionais de satide devem cumprir. Outros procedimentos a ndo
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esquecer sdo a lavagem das batas e desinfeccdo de estetoscopios, nao
contemplados na maioria das normas hospitalares. Material e Métodos:
Estudo transversal com aplicacdo de um inquérito a 234 profissionais dos
Servicos de Pediatria de 9 hospitais das zonas Norte e Centro. Resultados:
Da amostra, 53,0% eram médicos, 35,5% enfermeiros e 11,5,% Auxiliares
Accao Médica (A.A.M.), a maioria do sexo feminino, com idade média 36
anos. Lavam as maos pelo menos 1 vez/doente 88,0%, sendo as razdes para
a menor frequéncia da lavagem o esquecimento (48,1%) e falta de tempo
(22,2%). Quanto a descricdo da técnica, 16,7% ndo responderam. Dos
restantes, os pontos mais referidos foram os espagos interdigitais (63,6%) e a
palma das maos (59,5%); apenas 13,3% afirmaram lavar até ao cotovelo.
Quase todos referiram que os Servigos ndo possuem lavatdrios de pedal e
440% fecham a torneira com as maos. A maioria dos Servigos possui infor-
magcdo sobre a técnica de lavagem, mas apenas 21,9% consideram que todas
as partes da mdo sdo igualmente importantes de lavar. A desinfec¢io alcodlica
¢é utilizada isoladamente em 26,7% e 19,0% nio a faz (30,0% por irritagdo
cutdnea e 27,5% por ndo ser importante). No que respeita a lavagem das
batas, 36,6% fazem-no menos de 1 vez/semana (63,7% dos médicos, 4,8%
dos enfermeiros e 8,0% dos A.A.M.). Nao desinfectam o estetoscopio pelo
menos 1 vez/doente 79,7% dos médicos, por esquecimento (70,7%), falta de
tempo (13,0%) e falta de importancia do acto (9,8%). Conclusoes: Com este
trabalho verificamos que 12% dos inquiridos ndo lavam frequentemente as
maos. O esquecimento ¢ a justificacdo mais apontada, daf a importancia de
relembrar este aspecto nas ac¢des de formacgdo. A maioria faz descricdo
incompleta da técnica de lavagem, sendo esta frequentemente realizada de
modo incorrecto. Nas lavagem de batas, cerca de 1/3 fazem-na menos do que
1 vez/semana sendo a classe médica a que conseguiu piores resultados.

Palavras-chave: Mios; inter-hospitalar; lavagem; batas; estetoscopio.

PO408- Atraso de Crescimento: identificacao e avaliacao
Isabel Valente, Rosa Lima. Servico de Pediatria (Director de Servico: Dr.
Herculano Rocha), Hospital de Criancas Maria Pia, Porto.

Introducdo: O atraso de crescimento na infancia estd associado a diversas
condi¢des organicas ou ndo, tratando-se de uma situacdo frequente numa
idade em que as necessidades energéticas sdo extremamente elevadas e a
alimentagdo facilmente perturbada. Objectivo: Caracterizar a populacdo de
criangas enviadas a consulta por atraso de crescimento, classificando-as
quanto a existéncia de doenga orgdnica ou ndo organica, atingimento
nutricional, nivel socio-econdémico e progndstico aos 12 meses de segui-
mento. Material e Métodos: Estudo retrospectivo dos processos clinicos de
20 criangas com idade inferior a 36 meses, enviadas a uma consulta de
Pediatria do nosso Hospital, entre 2004 e 2006 por atraso de crescimento. Os
critérios incluiram criancas com peso no percentil inferior a 5 e/ou desvio de
mais de duas curvas de percentis. As varidveis analisadas incluiram: classe
social, idade gestacional, peso ao nascimento, erros alimentares identificados,
grau de desnutricdo e seguimento. A classe social foi definida segundo os
Censuses and Surveys. Resultados: Os doentes alvos deste estudo apre-
sentavam idades compreendidas entre o 1 més e os 27 meses (mediana 10
meses) na primeira consulta, sendo 80% do sexo feminino. O ACIU foi diag-
nosticado em 3 (15%) e 15% apresentavam-se moderadamente mal nutridas
na primeira avaliagdo. Foram detectados erros alimentares em 14 casos (70%)
nomeadamente uma baixa carga caldrica (27,8%). Foi identificada causa
organica em 8 casos (40%) sendo a maioria diagnosticada a partir da histéria
clinica. As causas mais frequentes encontradas foram o refluxo gastro-
esofdgico em 3 casos (37,5%), seguido do sindrome de Silver-Russel em 2
casos (25%), da intolerancia as proteinas do leite de vaca, hiperreactividade
bronquica e doenca celiaca em 1 caso (12,5%), respectivamente. Durante o
seguimento verificou-se correc¢do dos indices nutricionais em 15 criangas
(75%). Conclusdes: Os resultados obtidos comprovam a origem multifacto-
rial do atraso de crescimento. Num niimero significativo de casos para além
dos erros alimentares foi também possivel identificar uma etiologia
especifica tendo sido orientado o estudo diagnéstico com base na histéria
clinica detalhada. Contudo, salienta-se o facto de que a populagdo estudada
constitui uma populag@o jd previamente “seleccionada”. A identificagdo e a
avaliacdo da gravidade do estado nutricional, no atraso de crescimento, sdo
importantes para a identificagdo das criangas em risco, orientacdo diagnostica
e intervencdo apropriada de forma a evitar sequelas quer a nivel nutricional
quer de desenvolvimento.

Palavras-chave: Atraso de crescimento.



PO409- Displasia coclear, uma causa rara de meningites recorrentes
Susana Lima', Pedro Marques®, Mafalda Sampaio’, Alexandra Adams*, Julia
Guimaraes', Cintia Correia', Jorge Spratley®. 1-Servico de Pediatria Médica,
Hospital de Sao Jodo, E.P.E. 2-Servigo de Otorrinolaringologia, Hospital de
Sao Jodo, E.PE. 3-Servico de Pediatria, Hospital Sao Miguel, Oliveira de
Azeméis 4-Servico de Neurocirurgia, Hospital de Sao Jodo, E.P.E. Porto.

Introducdo: As malformagdes congénitas do ouvido interno sdo situagdes
extremamente raras, que podem estar associadas a fistulas de liquido
cefalorraquidiano e episédios recorrentes de meningite bacteriana. E
frequente a existéncia de surdez neurossensorial unilateral, ou, embora menos
frequente, bilateral. O diagndstico € imagiol6gico, nomeadamente através da
realizagdo de TAC de alta resolugdo ou cisternografia, com identificacdo,
quando possivel, do defeito ésseo, que se encontra na maioria das vezes a
nivel da por¢do petrosa do osso temporal. Uma vez localizada a fistula, torna-
se necessdria a sua correc¢do cirtrgica. Caso clinico: Crianca com 14 meses
de idade, do sexo masculino, transferido do Hospital Sdo Miguel (Oliveira de
Azeméis) por meningite (Haemophilus influenza) e rinorrdquia. Realizou
TAC e RMN cerebrais que ndo foram conclusivas, tendo alta ao oitavo dia de
internamento sem aparentes perdas nasais de liquor. Seis dias depois reiniciou
rinorrdquia, sendo reinternado e submetido a craniotomia para encerramento
de possivel fistula etmoidal, tendo alta ao décimo dia pds-operatério. Dez
dias depois € novamente admitido no Hospital Sdo Jodo por quadro de
meningite bacteriana, com referéncia a novo episédio de gotejamento nasal
trés dias antes. Repetiu RMN cerebral que revelou “preenchimento das célu-
las mastoideias e cavidade timpanica esquerdas e alteracdes da céclea e
vestibulo”. Efectuou cisternografia que confirmou a existéncia de fistula de
LCR anivel do ouvido interno esquerdo, e TAC dos ouvidos que demonstrou
“do lado esquerdo auséncia de espirais da céclea e vestibulo de aspecto glo-
boso com aumento de volume”. Potenciais evocados auditivos indicaram
existéncia de surdez neurossensorial bilateral. Foi submetido a cirurgia
otorrinolaringoldgica para correc¢do da fistula, tendo alta ao décimo primeiro
dia pds-operatdrio, sem novos episodios de rinorrdquia.

Conclusdes: Perante uma crianga com episédios de meningite recorrente e
rinorrdquia, os autores alertam para a necessidade de investiga¢do de malfor-
magdes congénitas do ouvido interno. Para tal é necessario uma abordagem
multidisciplinar, compreendendo diversas especialidades no momento do
diagndstico e posterior orienta¢do terapéutica.

Palavras-chave: Fistula, liquor, meningite, céclea.

PO410- Anorexia nervosa na crianca
K Cardoso, A Siborro de Azevedo, B Aguas. Consulta de Pediatria Geral;
Servigo de Pediatria; Hospital de Santa Maria; Lisboa.

Introducio: A anorexia nervosa ¢ uma perturbacdo do comportamento
alimentar cuja incidéncia tem aumentado nas tltimas décadas. E mais
frequente na adolescéncia e no sexo feminino. Segundo a DSM-IV, as
caracteristicas essenciais da anorexia nervosa sdo a recusa do individuo a
manter um peso corporal na faixa normal minima, um temor intenso de
ganhar peso e uma perturbacdo significativa na percep¢do da forma ou
tamanho do corpo. Além disso, as mulheres pds-menarca com este transtorno
sdo amenorreicas. Caso clinico: crianga de 7 anos e 6 meses do sexo
masculino, referenciado a consulta de Pediatria Geral por lipotimia no
contexto de um quadro de emagrecimento progressivo (> 10%), vomitos
alimentares e desejo de magreza, com 5 meses de evolu¢do. Ao exame
objectivo apresentava um peso de 26,0 kg (peso anterior de 30 kg) e uma
altura de 130,5 cm; sem sinais de desnutricdo ou outras alteracdes objectivas
significativas. De referir a existéncia de casos de obesidade na familia
materna. A avaliacdo analitica geral ndo revelou alteracdes. A crianga encon-
tra-se em apoio pedopsiquidtrico e nutricional. Os autores pretendem alertar
para em caso de emagrecimento ndo explicado por doenca organica se
incluirem no diagndstico diferencial as perturbacdes do comportamento
alimentar, mesmo quando se verifiquem num grupo etdrio ou sexo pouco
frequentes.

Palavras-chave: Anorexia Nervosa; crianga.

PO411- Obstrucao na juncio pielo-ureteral no 1° més de vida: 2 casos de
regressao espontanea

Sachondel Gouveia', Nuno Carvalho', Teresa Gil Martins', Filipe Catela
Mota® 1- Servico de Pediatria, Hospital Distrital de Santarém. 2- Unidade de
Urologia Pedidtrica, Hospital Dona Estefania, Lisboa.
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Introducdo: Os autores apresentam dois casos clinicos de criangas com o
diagndstico pré-natal de dilatagdo unilateral do bacinete. Caso clinico: Em
ambos 0s casos, os exames efectuados no primeiro més de vida (ecografias,
renograma com prova de furosemido, cintigrafia renal e cistografia) foram
sugestivos de padriao de dilatacdo e obstrucdo mecanica funcionalmente
significativa, pelo que foram referenciados para a consulta de urologia
pedidtrica do H.D. Estefania, com o diagndstico provdvel de obstruccio na
jungdo pielo-ureteral. Num dos casos ocorreu resolugio espontanea e o outro
encontra-se em aparente regressdao, mantendo-se em vigildncia mas até ao
momento sem necessidade de cirurgia e com melhoria dos exames
previamente efectuados. Concluiu-se que o diagndstico preliminar terd sido
causado pela precocidade com que os exames foram realizados.

Palavras-chave: Dilatacdo pielo-calicial.

PO412- Co-infeccao por Mycoplasma pneumoniae e Chlamydia
pneumoniae: uma causa rara de eritema multiforme?

S Martins', A Reis', A Duarte’, A Mota’, L Guedes Vaz', E Rodrigues' 1-
Servigo de Pediatria, U.A.G. da Mulher e da Crianga, Hospital S. Jodo; 2-
Servigo de Dermatologia, Hospital S. Jodo, Porto.

Introducdo: O eritema multiforme € frequentemente idiopdtico. No entanto,
existem muitos factores potencialmente desencadeantes, sendo de destacar
infec¢des, nomeadamente por virus Herpes simplex e Mycoplasma
pneumoniae, ou farmacos. A gravidade do eritema multiforme depende da
extensdo das lesdes associadas. Caso clinico: crianca de trés anos de idade,
sexo feminino, admitida por febre alta, mau estado geral e lesdes maculo-
papulares confluentes (muitas esbocando configuracdo em alvo),
pruriginosas, com atingimento da face, tronco e membros, hiperemia conjun-
tival e atingimento da mucosa oral. Histéria prévia de infeccdo das vias
aéreas superiores, medicada com clobutinol até trés dias antes do inter-
namento. O estudo analitico da admissdo revelou leucocitose com neutrofilia
e elevacdo da proteina C reactiva. A radiografia tordcica apresentou infiltrado
hilofugal bilateral. A serologia para Mycoplasma pneumoniae e Chlamydia
pneumoniae foi sugestiva de infec¢@o recente. A bidpsia cutanea revelou
acantose irregular e infiltrado inflamatério de predominio linfocitdrio em
localizagdo peri-vascular. Foi instituida terapéutica com azitromicina durante
trés dias, prednisolona e hidroxizina, com melhoria clinica progressiva, tendo
ficado apirética ao quinto dia de internamento. A presenca de exantema sisté-
mico compreendendo lesdes em alvo tipicas e mucosite € sugestiva de
eritema multiforme major. A investigacdo laboratorial para agentes infeccio-
sos revelou infeccdo concomitante por Mycoplasma pneumoniae e Chlamy-
dia pneumoniae. Na literatura existem poucos estudos publicados que
demonstrem a co-infecgdo por estes agentes como responsdvel por eritema
multiforme exuberante.

Palavras-chave: Eritema multiforme; Mycoplasma pneumoniae; Chlamydia
pneumoniae.

PO413- Displasia cleidocraniana. A propdsito de um caso clinico

Mircia Gongalves', Mdrcia Cordeiro', Rolando Freitas?, Mafalda Santos® 1-
Servigo de Pediatria/ 2- Servico de Ortopedia, Centro Hospitalar de Vila
Nova de Gaia/Espinho, EPE.

Introducdo: A displasia dleidocraniana € uma displasia dssea pouco comum
de transmissdo autossémica dominante. O gene envolvido foi identificado no
cromossoma 6p21, numa regido contendo o CBFA1, um importante membro
da familia dos factores de transcricdo, responsdvel pela diferenciacido das
células precursoras em osteoblastos. Clinicamente € caracterizada por uma
ossificac@o tardia do cranio, hipoplasia ou agenesia clavicular e alteragdes
dentdrias complexas. A avaliacdo radioldgica € fundamental para o seu
diagnéstico. O diagndstico precoce pode tornar-se dificil pelo facto da maio-
ria das anomalias craniofaciais s6 se tornarem evidentes durante a
adolescéncia. O diagndstico diferencial € feito com outras doencas que
apresentam hipoplasia clavicular nomeadamente Pseudoartrose congénita da
clavicula, Displasia mandibuloacral e Picnodisostosis. Caso clinico:
adolescente de 16 anos com antecedentes maternos de Displasia Cleidocra-
niana. Este diagndstico foi suspeitado no primeiro ano de vida por apresentar
agenesia das claviculas e dismorfias craniofaciais nomeadamente
alargamento das suturas cranianas, bossas frontais e parietais proeminentes,
achatamento da piramide nasal e hipoplasia mandibular. O seguimento pos-
terior permitiu confirmar este diagndstico. Apresentou evolugdo estatural no
percentil 5, encerramento tardio das fontanelas, vdrias alteracdes dentdrias,
incluindo na implantacdo dos dentes, e malformagdo da cintura pélvica.
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Mantém seguimento hospitalar na Consulta de Ortopedia pelas alteracdes
Gsseas e desenvolvimento de escoliose dorsolombar significativa. E impor-
tante estar alerta para este diagndstico, de forma a uma intervencio
multidisciplinar precoce, sobretudo a nivel das alteracdes dentdrias
complexas.

Palavras-chave: Displasia Cleidocraniana, Displasia dssea, autossémica
dominante.

PO414- A utilizacao do teste rapido da proteina C-reactiva num Servico
de Urgéncia Pediatrico: vantagem ou desvantagem

Paulo Rego Sousa', Andreia Barros', Francisco Silva', Alberto Berenguer',
Cristina Freitas', Hugo Cavaco’, Sidénia Nunes', Amélia Cavaco' 1-Servico
de Pediatria, Hospital Central do Funchal 2-Servigo de Imunohemoterapia,
Hospital Central do Funchal.

Introducdo: As infeccdes das vias respiratdrias na idade pedidtrica sdo a
causa mais frequente do uso excessivo de antibioterapia na comunidade,
apesar da maioria serem de etiologia viral. Estudos sugerem que a proteina C-
reactiva (PCR) € util na diferenciacdo entre infeccdo de etiologia viral e
bacteriana. O objectivo deste estudo € a avaliacao dos beneficios da utiliza¢do
de um teste rapido da PCR num Servico de Urgéncia Pedidtrica. Material e
Meétodos: O estudo foi realizado no Servigo de Urgéncia Pedidtrico do HCF,
a criangas dos 3 meses aos 12 anos de idade, com febre ou infec¢do do apa-
relho respiratdrio, com pelo menos 12 horas de evolugdo, sem critérios de
internamento, separadas aleatoriamente em dois grupos, de acordo com a
utiliza¢@o (grupo A) ou ndo (grupo B) de um teste rdpido da concentracdo da
PCR (Aparelho QuickRead® CRP test — Orion Diagnostica® Finland), entre
1 de Junho a 31 de Julho de 2007. Foi criado um formuldrio para o grupo A
e B, para registo dos dados clinicos e da atitude terapéutica. Resultados:
Tivemos 47 doentes (23 do grupo A e 24 do grupo B). A idade média nos
grupos A e B foi de 2,5 e 3,5 anos, respectivamente. Todos apresentavam
febre a observagdo, 53% dos casos inferior a 48 horas de evolugdo. A
sintomatologia concomitante mais frequente foi a odinofagia (51%), secun-
dada pela tosse e pieira (21% e 11%). A escala de Yale demonstrou “scores”
baixos correlacionando-se com o razodvel estado geral das criancas. Os pais
revelaram pressdo para a antibioterapia em 33% dos casos no grupo B
comparativamente aos 8% no grupo A, ap6s o teste. 48% dos casos do grupo
A foram medicados com antibioterapia, comparativamente com 83% dos
casos no grupo B. As criancas ndo medicadas com antibioterapia tiveram boa
evolugdo clinica apés 3 dias da observagdo. Conclusdes: E um teste pouco
invasivo, rdpido e de fécil realizacdo. Os pais apreciaram a sua utilizacdo,
conduzindo a uma menor pressdo na prescricdo de antibidtico e a uma
melhoria na relacdo médico-doente. Permitiu diminuir a taxa de prescri¢ao
antibidtica, afirmar e/ou alterar algumas hipédteses de diagndstico colocadas,
contribuindo para uma melhor orientacdo da situacgdo clinica.

Palavras-chave: Teste rdpido da proteina C-reactiva, Servi¢o de Urgéncia.

.

Area - Pneumologia

PO415- Um adolescente com dor toracica

Isabel Guerra', Sonia Carvalho', Paula Fonseca', Paulo Teixeira', Nélia
Tinoco’, Fernanda Carvalho' 1-Servico de Pediatria, Director: Dr. J. M.
Gongalves Oliveira, 2- Servico de Pneumologia Centro Hospitalar do Médio
Ave, Unidade de Famalicao.

Introducgdo: Sendo um sintoma frequente em Pediatria, a dor tordcica é
muitas vezes entendida como uma queixa potencialmente grave, quer pela
crianga/adolescente, quer pelos prestadores de cuidados. Entre as etiologias
mais comuns destacam-se as musculoesqueléticas e pulmonares. Caso
clinico: adolescente de 17 anos recorreu ao Servico de Urgéncia por dor
tordcica de aparecimento stibito. Apresentava historia de rinite nos primeiros
anos de vida, a data assintomadtico. Referéncia a prética de natacdo nas 48h
que antecederam o inicio da sintomatologia. Ao exame objectivo apresentava
bom estado geral, sinais vitais normais, auscultagdo cardiopulmonar normal
e auséncia de crepitacdes subcutaneas. Da investigagdo analitica efectuada
salienta-se hemograma, proteina C reactiva, creatinafosfocinase total e
fraccdo MB, mioglobina e troponina I normais. A radiografia tordcica revelou
alteracdes compativeis com pneumomediastino, confirmado pela tomografia
computorizada tordcica. Electrocardiograma e ecocardiograma transtoracico
normais. Face ao diagndstico de pneumomediastino foram instituidas medi-
das conservadoras — analgesia e repouso —, em regime de internamento. Alta
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ao quarto dia, com resoluc@o quase total da sintomatologia. Conclusdes: A
presenca de ar no mediastino pode estar associada a situacdes traumdticas,
iatrogénicas ou ocorrer de um modo espontidneo. Neste caso podem ser
identificados factores precipitantes. Perante sintomas tdo inespecificos como
dor tordcica ou dispneia, a presenca de enfisema subcutaneo e/ou sinal de
Hamman’s orienta o diagnéstico, embora a sua auséncia ndo o exclua. O
diagnéstico definitivo é comprovado pelo estudo imagiolégico. Na sequéncia
deste caso clinico os autores pretendem evidenciar uma entidade pouco
frequente, cujo diagndstico requer alto indice de suspeigao.

Palavras-chave: Dor torécica; adolescente; pneumomediastino.

PO416- O que é raro é raro, mas existe!
Helena Vieira, Paula Nunes, Nuno Carreira. Servi¢o de Pediatria (Director:
Dr. José Guimaraes), Hospital Sdo Francisco Xavier.

Introducdo: O pneumomediastino € uma patologia pouco comum na idade
pedidtrica. Consiste na presenga de ar ou outro gds no mediastino, que na
maioria dos casos se origina do espaco alveolar ou vias aéreas condutoras. A
etiologia do pneumomediastino ¢ multifactorial. Raramente leva a compli-
cacdes clinicamente significativas e a terapéutica depende da doencga subja-
cente. Em geral, a maioria das criangas € assintomdtica e o curso natural é
para a resolucdo espontinea. Caso clinico: adolescente de 14 anos, com diag-
ndstico de amigdalite na semana anterior ao internamento. Foi admitido por
toracalgia a esquerda, com irradiac@o para a base da regido cervical, agravada
com a inspiragdo profunda, e sensacdo de dificuldade respiratdria, com um
dia de evolucdo. Havia referéncia a esforco fisico intenso nas seis horas que
antecederam o inicio do quadro. Resultados: No exame objectivo salientava-
se auscultacdo cardiaca com atrito pericdrdico, e auscultagdo pulmonar com
atrito pleural & esquerda. Na avaliacdo analitica ndo tinha alteracdes
significativas. Fez radiografia do térax que revelou imagem compativel com
pneumomediastino bilateral, e enfisema subcutdneo na regido escapulo-
umeral direita. O ecocardiograma e electrocardiograma ndo revelaram alte-
racdes. Iniciou teraputica analgésica e oxigénio, com boa evolu¢do clinica.
Conclusoes: Os autores salientam este caso como ilustrativo da necessidade
de se considerar o pneumomediastino no diagnéstico diferencial da dor
tordcica nas criangas.

Palavras-chave: Pneumomediastino.

PO417- Uma apresentacio atipica de uma forma de doenca incomum nas
criancas

Filipa Neiva, Manuela Costa Alves, Isabel Cunha, Henedina Antunes.
Unidade de Adolescentes, Servico de Pediatria, Hospital de Sdo Marcos,
Braga.

Introducdo: A tuberculose mantém-se como a doenca crénica mais
importante no mundo em termos de morbilidade e mortalidade. A maioria dos
casos (60%) de TB infantil ocorre entre crian¢as com menos de 5 anos. Com
incidéncias francamente menores entre os 5-14 anos. Classicamente, €
dividida em primdria, comum na infincia, e pds-primdria, geralmente pre-
sente apenas no adulto. A caracteristica radioldgica da TB primdria € a
linfoadenopatia. A cavitacdo € o achado radiolégico mais importante da TB
pés-primdria e rara na crianga. A possibilidade de TB pés-primdria deve ser
considerada nos pacientes pedidtricos com risco para a doenga e que
apresentam consolidacdo dos lobos pulmonares superiores e cavitagdo. Estes
pacientes sdo altamente infecciosos e o seu reconhecimento precoce e trata-
mento pode limitar a transmissdo de TB. Caso clinico: crianca de 9 anos do
sexo masculino. Admitido no servigo de urgéncia em Marco de 2007 por
quadro de dor tordcica subita a direita, de inicio durante a noite, com
caracteristica pleuritica. Sem tosse ou febre. Sem registo de emagrecimento,
anorexia ou sudorese nocturna. Antecedentes pessoais de asma, sem crises hd
4 anos, e internamento em Agosto de 2006 por erisipela da perna direita.
Antecedentes familiares irrelevantes. Sem histéria de contacto com
tuberculose. Realiza radiografia tordcica que revela imagem circular direita
no ter¢o médio do hemitérax direito, com imagem de condensacio peri-lesdo.
TAC toracica: mdltiplas adenopatias hilares a direita, com calcificagdes. No
segmento apical do lobo inferior direito, uma drea de condensacdo
parenquimatosa, com uma zona de perda de parénquima, de paredes espessas,
medindo cerca de 3,2cm, correspondendo a uma caverna. Deteccio por PCR
na expectoracdo positiva para Micobacterium tuberculosis. Iniciou
terapéutica com antibacilares (INH+RIF+PZN) as 48 h de internamento, a
familia e os contactos proximos foram rastreados apds contacto com o centro
de diagndstico pneumolégico (CDP). Manteve-se internado 15 dias apds o



que teve alta orientado para o médico assistente, consulta de pediatria e CDP.
Rastreio dos conviventes negativo, efectuada profilaxia as criangas de
contacto mais proximo. Conclusdes: A TB deve ser considerada nos diag-
nosticos diferenciais de dor pleuritica mesmo na auséncia de histéria de
contacto com casos de TB activa.

Palavras-chave: Tuberculose; cavitacdo.

PO418- Tuberculose do Sistema Nervoso Central: um desafio
terapéutico!

S Nunes', I Azevedo ', A Adams *, L Vaz '. 1-Unidade de Pneumo-alergologia,
Servigo de Pediatria, UAG-MC, Hospital de Sdo Jodo, E.PE., Porto 2-
Servigo de Neurologia do Hospital de Sdo Jodo, E.P.E., Porto.

Caso clinico: lactente do sexo feminino, com dezasseis meses de idade,
observado na Urgéncia por anorexia, perda ponderal, irritabilidade, agitacdo
nocturna, vomitos intermitentes e regressdo psicomotora com um més de
evolucdo. Foi realizada tomografia cerebral que mostrou hidrocefalia dos
quatro ventriculos associada a lesdo expansiva na protuberincia. Algumas
horas depois, alteracdo do estado de consciéncia aparecimento de pupilas
midridticas e opistétonus. Foi colocada derivacdo ventriculoperitoneal
(DVP). A ressonancia magnética revelou “exuberante captacdo do contraste
nas cisternas da base, paredes dos ventriculos, hemisférios cerebelosos e
medula, com imagens nodulares no tronco cerebral, sugerindo meningite
tuberculosa”. Iniciou isoniazida, pirazinamida, rifampicina, etambutol e
dexametasona. Efectuou pesquisa de BK no suco géstrico, liquor, urina e
sangue que se revelaram negativos. A técnica de Polimerase Chain Reaction
permitiu a detec¢do de BK no liquor. Alta dois meses depois, com marcada
melhoria do estado neuroldgico, mantendo terapéutica com rifampicina e
isoniazida e corticoterapia em reducdo de dose. Vinte e cinco dias depois
recorre novamente ao SU por diminui¢do da for¢a dos membros superior e
inferior direitos. Repetiu tomografia que ndo evidenciou lesdes *“ de novo” ou
obstru¢do da DVP. A ressonancia revelou aumento do tamanho dos tuber-
culomas e edema peri-lesional. Reiniciou prednisolona com rdpida melhoria
do estado neurolégico. Teve alta dezoito dias depois, clinicamente bem.
Tentada reducdo lenta, com suspensdo total apds cinquenta dias. Por novo
agravamento clinico e radioldégico, reiniciou corticoterapia. Apds dez meses
de rifampicina e isoniazida e por persisténcia de sinais de infeccdo activa no
liquor, foram associados etambutol e ciprofloxacina por seis meses. Sus-
pendeu antituberculosos aos vinte e cinco meses. Actualmente apresenta-se
clinicamente bem apesar de persisténcia de tuberculoma na ressonancia, a
fazer corticoterapia em baixas doses e em dias alternados. Conclusdes: A
tuberculose do sistema nervoso central ¢ uma manifestagcdo rara de tuber-
culose em criangas imunocompetentes. Realgamos a angustia das decisdes
terapéuticas, a gravidade da evolucdo e a necessidade de corticoterapia
prolongada.

Palavras-chave: Tuberculose, SNC.

PO419- Enfisema Lobar Congénito de apresentacio tardia: dois casos
clinicos

Sandra Rebimbas, Isabel Carvalho, AnténioVilarinho. Servigo de Pediatria,
Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia.

Introducdo: O enfisema lobar congénito é uma malformacdo
broncopulmonar que, na maioria dos casos, provoca dispneia nas primeiras
semanas de vida, embora por vezes ndo se detecte até idades mais tardias.
Afecta com maior frequéncia o lobo superior esquerdo, mas pode ser bilateral
ou segmentar. Multiplas etiologias tém sido referidas, nomeadamente
intramurais (defeituosa/deficiente cartilagem bronquica), extraluminais (vaso
andmalo) e intraluminais (prega bronquica redundante), que se pensa serem
responsdveis por um mecanismo de vdlvula expiratéria. O tratamento € a
lobectomia, mas nas criangas assintomdticas ou com sintomatologia ligeira,
estd preconizado atitude terapéutica conservadora com vigilancia. Casos
clinicos: Caso 1 Adolescente de 15 anos, previamente sauddvel, com
episodios de repeticdo de dispneia, em contexto febril desde Agosto 2006.
Em Fevereiro de 2007 verificou-se ao exame objectivo diminui¢do do
murmdrio vesicular na regido posterior da base direita, tendo realizado TAC
tordcica, que colocou a hipdtese de enfisema lobar congénito. Os exames
imagiologicos posteriores confirmaram o diagndstico de enfisema lobar
congénito num segmento do lobo inferior direito, com etiologia mais pro-
véavel deficiente/defeituosa cartilagem das vias aéreas. Desde o diagnéstico
tem recorrido por vdrias vezes ao servico de urgéncia por ansiedade. Caso 2
Adolescente de 15 anos, com antecedentes de infeccdes respiratorias de
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repeticdo, detectado em exame de rotina aos 7 anos uma hipertransparéncia
no campo pulmonar esquerdo. As provas funcionais respiratérias revelam
alteracdo ventilatoria obstrutiva ligeira e a cintigrafia ventilacao/perfusao
mostra auséncia de perfusdo e ventilagdo no LSE e apical do lobo inferior.
TAC tordcica: hipertransparéncia do lobo superior do pulmédo esquerdo, com
evidéncia de rarefac¢io das estruturas vasculares e hiperinsuflagdo. Estudo
imagiolégico compativel com enfisema lobar congénito. Actualmente
encontra-se assintomdtica. Conclusdes: O enfisema lobar congénito
detectado a partir dos 6 meses € raro, constituindo por vezes um achado aci-
dental como € verificado nos nossos casos. Nestas situacdes a atitude
conservadora ¢ consensual devendo-se no entanto, manter vigilancia clinica
pela possibilidade de complicagdes como infeccdes de repeticdo ou
pneumotorax espontaneo.

Palavras-chave: Enfisema lobar congénito, malformagdo broncopulmonar,
vigilancia.

PO420- Derrame parapneumonico complicado: a proposito de um caso
clinico

Ana Faro, Ana Ramalho, Gléria Silva, Adriana Pinheiro, Rita Soares,
Laurindo Frias, Juan Gongalves. Hospital do Divino Espirito Santo, Ponta
Delgada.

Introducdo: As pneumonias mantém-se como uma importante causa de
morbilidade em idade pedidtrica. As pneumonias bacterianas estdo muitas
vezes associadas a complicacdes, nomeadamente a derrame pleural. Os
agentes mais frequentemente implicados sdo o Streptococcus pneumoniae € o
Staplylococcus aureus. Caso clinico: Crianca de 23 meses de idade,
internada por pneumonia complicada de derrame pleural, iniciando tera-
péutica endovenosa com cefuroxime. Ao 3° dia de internamento, por
persisténcia de febre e prostracdo, adicionou-se gentamicina a terapéutica. Ao
5° dia, por agravamento da dificuldade respiratéria e aumento do volume de
derrame pleural alterou-se a terap€utica para piperacilina-tazobactam,
ficando apirética as 48h. Ao 15° dia de internamento, por agravamento radio-
16gico do derrame e apesar de melhoria clinica, foi efectuada TAC pulmonar
que revelou derrame pleural extenso, segmentado, com imagens gasosas e de
paquipleurite, condicionando colapso pulmonar e desvio do mediastino para
a esquerda. Optou-se por realizar cirurgia com descorticagdo pleural; foi
detectada fistula broncopleural. Colocaram-se 2 drenos tordcicos com
aspiragdo negativa de baixa pressdo. Foi isolado Haemophylus influenza no
liquido de drenagem. Alterou-se antibioterapia para ceftriaxone. No pds-
operatdrio esteve ventilada em pressdo controlada durante 24h; a drenagem
tordcica borbulhava, indicando persisténcia de fistula broncopleural. O dreno
tordcico foi retirado ao 4° dia de pds-operatério. A radiografia de térax de
controlo mostrou lamina de pneumotérax supradiafragmdtica. Por agra-
vamento da dificuldade respiratéria e aumento significativo do enfisema
subcutaneo, optou-se por colocacdo de dreno tordcico anterior (guiada por
TAC). Verificou-se uma boa evolugdo clinica e radiolégica com resolugdo
completa do pneumotérax. Foi retirado o dreno tordcico ao fim de 6 dias, sem
reaparecimento de pneumotdrax. Manteve-se apirética e com total
normalizagdo dos pardmetros de infeccdo. Conclusdes: O derrame pleural
complica até 40% das pneumonias bacterianas. Desde que a vacina¢do para
Haemophilus influenza tipo b passou a fazer parte do Plano Nacional de
Vacinagdo, o nimero de patologia invasiva por este agente tem vindo a
diminuir, no entanto é importante lembrar que existem outros serotipos. A
cirurgia, por vezes, acaba por ser necessdria para a resolucdo de derrames
parapneumonicos complicados, sendo as fistulas broncopleurais com-
plicacdes raras mas possiveis desta patologia.

Palavras-chave: Pneumonia, derrame pleural, fistula broncopleural, pneu-
motdrax.

PO421- Bronquiolite: apresentacio de uma série de casos
R Rocha, S Costa, M Tavares, B Vitos, LG Vaz. Servi¢o de Pediatria, UAG
da Mulher e da Crianca, Hospital de S. Jodo.

Introducdo: A bronquiolite é a infec¢@o do trato respiratério inferior mais
comum nas criangas, sendo uma causa importante de recurso ao servico de
urgéncia e responsdvel por um elevado nimero de internamentos. A
abordagem do doente com bronquiolite € assim um tema actual e merecedor
de discussdo. Este trabalho tem por objectivo em primeiro lugar conhecer a
epidemiologia dos doentes tratados no HSJ bem como as atitudes
diagnésticas e terapéuticas. Em segundo lugar, sugere a necessidade de refle-
x80 sobre a abordagem do doente com bronquiolite. Material e Métodos:
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Foram incluidos no estudo os doentes internados no HSJ durante o ano de
2006 e que tinham como diagndstico principal bronquiolite. A recolha de
dados foi feita por consulta do processo clinico e revisdo dos resultados
laboratoriais. A andlise de dados foi feita utilizando o programa SPSS©.
Resultados: A amostra incluiu 177 criangas, 62,7% do sexo masculino, com
idades compreendidas entre os 0 ¢ 36 meses (mediana 4 meses), sendo que
77 A% correspondiam a um primeiro episédio. A maioria dos internamentos
(65,5%) ocorreu nos meses de Inverno. O virus mais frequentemente isolado
foi 0 VSR (48,6%; pesquisa em 90% dos doentes). A teleradiografia do torax
foi efectuada em 87,6% dos doentes (infiltrado-32,2%; atelectasia 5,6%). O
doseamento de PCR, efectuado em 94,4% dos doentes, apresentou um resul-
tado inferior a 27mg/L em 75% dos doentes. Necessitaram de oxigenioterapia
65% dos doentes e 60,5% necessitaram de fluidoterapia endovenosa. A
terapia broncodilatadora foi prescrita em cerca de 90% dos doentes; 5%
fizeram terapéutica com aminofilia por maior gravidade clinica e 26%
realizaram posteriormente cinesioterapia. A mediana de dias de internamento
foi 5 dias. 2,8% foram internados em UCIP. Conclusdes: A descri¢do
epidemioldgica estd de acordo com outros trabalhos descritos na literatura.
Destaca-se o elevado uso de broncodilatadores cuja eficdcia permanece
controversa mas que no entanto continua a ser utilizado com base na
gravidade clinica. A institui¢do de protocolos podera contribuir para diminuir
o hiato entre a pratica clinica e a medicina baseada na evidéncia.

Palavras-chave: Bronquiolite, virus sincicial respiratdrio, internamento.

PO422- Taquipneia no recém-nascido: nem sempre um diagnéstico 6bvio
M Grilo', S Nunes', S Pissarra', S Koehler?, F Silva?, ] Casanova®’, H Gui-
mardes'’, I Azevedo*’ 1-Servi¢o de Neonatologia, UAG da MC, Hospital de
Sdo Jodo 2-Servico de Neonatologia, Hospital Padre Américo, C. H. Vale do
Sousa 3-Servi¢o de Cirurgia Tordcica, Hospital de Sdo Jodo 4-Servigo de
Pediatria, Faculdade de Medicina do Porto 5-Servi¢o de Pediatria, UAG da
MC, Hospital de Sao Jodo, Porto.

Introducdo: O enfisema lobar congénito (ELC) € uma malformacdo
pulmonar congénita de fisiopatogenia mal conhecida, que se apresenta habi-
tualmente no periodo neonatal como sindrome de dificuldade respiratdria de
gravidade varidvel. Radiologicamente observa-se imagem muito carac-
teristica, com hiperinsuflacdo localizada geralmente a um lobo e compressao
do restante parénquima. Os autores apresentam o caso clinico de um recém-
nascido com enfisema lobar congénito apresentando taquipneia. Caso
clinico: Recém-nascido de termo, produto de gestacdo vigiada, complicada
de pré-eclampsia que motivou cesariana as 40 semanas. Foi admitido no
primeiro dia de vida no Servico de Neonatologia do hospital da sua drea de
residéncia por taquipneia de etiologia desconhecida. O estudo radiolégico
inicial revelava imagem de condensagdo mal definida no hemitorax direito,
interpretada como tradutora de infec¢do. Iniciou tratamento antibidtico com
ampicilina e gentamicina, cumprida durante 10 dias, apesar de ndo haver
indicios laboratoriais claros a favor de etiologia infecciosa. Por manter
sintomas apds suspensdo do tratamento, repetiu radiografia tordcica que
revelou imagem de hiperinsuflacdo lobar superior direita, com herniacdo do
pulmao e compressdo do parénquima adjacente. A TAC tordcica confirmou o
diagnéstico de ELC do lobo superior direito. Foi transferido para hospital
tercidrio, onde apresentava na admissdo taquipneia, tiragem global, com
saturacdo O2 96%. Foi submetido a lobectomia superior direita por toraco-
tomia. Conclusdes: E importante ter alto indice de suspei¢io para que o diag-
néstico de ELC, tal como o de outras malformacdes pulmonares, seja feito
precocemente, de modo a permitir o tratamento cirtrgico em tempo ttil, antes
que ocorra agravamento clinico e compressao significativa do pulmao ainda
integro.

Palavras-chave: Taquipneia, recém-nascido, enfisema lobar congénito,
lobectomia.

PO423- Bronquiectasias: Casuistica da Consulta de Patologia
Respiratéria do H. S. Miguel

Otilia Cunha, Mafalda Sampaio, Virginia Monteiro, Miguel Costa, Arménia
Oliveira, Ana Maria Ribeiro. Servi¢o de Pediatria do H. S. Miguel.

Introducio: As bronquiectasias sdo dilatacdes anormais e irreversiveis da
arvore bronquica. As etiologias sao multiplas, sendo que cerca de 30% sao idio-
péticas. Surgem habitualmente apds infec¢des das vias respiratdrias inferiores
em criangas sauddveis ou com condi¢des que propiciam as infeccoes.
Clinicamente manifestam-se por tosse cronica, expectoracdo mucopurulenta e
alteracoes auscultatdrias. O diagndstico de bronquiectasias tem vindo a aumen-
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tar em idade pedidtrica, consequéncia do uso da TAC de alta resolugdo que
permite a deteccdo de menores graus de dilatagdo bronquica. Objectivo: Carac-
terizagdo clinica e imagioldgica das criancas e adolescentes com bronquiectasias
seguidas na Consulta de Patologia Respiratéria do H. S. Miguel. Material e
Meétodos: Estudo retrospectivo dos processos clinicos de criangas e
adolescentes com diagndstico de bronquiectasias seguidas actualmente em Con-
sulta Hospitalar. Pardmetros analisados: idade, sexo, antecedentes patoldgicos,
manifestagdes clinicas, alteracdes no exame fisico, exames complementares,
terapéutica e evolugdo. Resultados: Das 17 criangas seguidas em consulta, 9 sdo
do sexo masculino. As idades variaram na altura do diagndstico entre os 2 e 0s
11 anos. Os motivos de referenciacdo a consulta foram: infeccdes respiratérias
de repeticdo (10), asma bronquica (4), rinossinusite (1), tosse cronica (1) e
displasia broncopulmonar (1). Todas as criancas tinham antecedentes de inter-
namento por patologia respiratdria, tais como: bronquiolite (8), pneumonia (7),
tosse convulsa (1) e displasia broncopulmonar (1). As manifestacdes clinicas
mais frequentes foram a tosse crénica com expectoragio mucopurulenta e
alteracdes auscultatérias com crepitagdes, roncos e sibilos. As bronquiectasias
eram na sua maioria cilindricas (15) e localizadas preferencialmente no lobo
médio (10). Nas provas de fungdo respiratdria o padrdo mais frequente foi o
bstrutivo. Em dois doentes foi diagnosticado Sindrome de Kartagener.
Actualmente, todas as criancas se encontram sob cinesiterapia respiratdria. A
evolugdo clinica tem sido favordvel, com diminui¢do das intercorréncias
infecciosas. Conclusdes: As bronquiectasias constituem uma patologia clinica
importante, tratando-se de uma condicdo irreversivel e frequentemente pro-
gressiva, associada a diminuicdo da qualidade de vida. A identificacdo e
tratamento precoce das patologias associadas a bronquiectasias constituem um
aspecto fundamental na sua prevencdo. O seu diagndstico precoce € importante,
na medida em que permite prevenir e tratar atempadamente as infeccdes
recorrentes, retardando assim a progressdo das lesdes bronquiectdsicas.

Palavra-chave: Bronquiectasias.

PO424- Pneumomediastino: forma rara de apresentacao de asma
Patricia Costa Reis, Teresa Bandeira, Teresa Nunes. Unidade de Pneumologia
Pediatrica Departamento da Crianga e da Familia do Hospital de Santa Maria,
Clinica Universitaria de Pediatria, Lisboa.

Introducdo: O pneumomediastino é raro nas criancas. E geralmente secundério
a rotura alveolar para o intesticio pulmonar, com progressao do ar para o hilo e
para o mediastino. Na auséncia de trauma ou iatrogenia a asma € a causa mais
frequente em idade pedidtrica. A evolugdo € geralmente favordvel e a recorréncia
¢ rara. Caso clinico: adolescente de 12 anos, com histéria familiar de atopia,
pertencente a um grupo coral, com acompanhamento em consulta de alergologia
por rinite, sem pieira ou dificuldade respiratéria. Em Fevereiro de 2007 recorre
ao Servico de Urgéncia (SU) por tosse seca, febre, astenia e cervicalgia intensa,
de inicio subito, sem histéria de trauma ou vomitos. A observacdo detectou-se
enfisema subcutineo, sem alteracdes na auscultacdo pulmonar. Nas radiografias
cervicais e de térax confirmou-se a presenca de enfisema subcutaneo. Realizou
TC torécica que demonstrou pneumomediastino e excluiu pneumotérax. Teve
alta apds cinco dias de internamento, submetida a procedimentos diagndsticos
diversos, mas com terapéutica conservadora, clinicamente bem, referenciada a
consulta de pneumologia. Observada entretanto em SU por tosse seca, detectou-
se aumento do tempo expiratério e discretos sibilos dispersos. A radiografia
tordcica mostrou padrdo de insuflagdo. Foram instituidas terapéutica bronco-
dilatadora e corticoterapia oral de curta duracdo. Em consulta, e clinicamente
melhorada, o estudo funcional respiratério mostrava padrdo de obstrug¢do bron-
quica e bronquiolar com normalizacdo apés prova de broncodilatacdo. Os
exames laboratoriais mostraram aumento da IgE total e alergia para gramineas,
parietdria e Dermatophagoides pteronyssinus e farinae. Iniciou terap&utica com
corticdides inalados e broncodilatador em SOS. Conclusdes: Este caso clinico
vem sublinhar que perante um caso de pneumomediastino espontaneo de causa
ndo identificada € essencial excluir asma, ainda que na auséncia de histéria de
pieira ou dificuldade respiratdria.

Palavras-chave: Pneumomediastino; enfisema subcutineo; asma.
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Area - Reumatologia

PO425- Piurpura de Henoch-Schonlein, 12 anos de Experiéncia da Con-
sulta de Pediatria Geral do Hospital Garcia de Orta

C Dias da Costa, R Rassi, M Ferreira, R Amaral. Consulta de Pediatria do
Hospital Garcia de Orta.



Introducdo: A purpura de Henoch-Schonlein (PHS) é uma vasculite
leucocitoclastica, de etiologia desconhecida e evolugdo, habitualmente,
benigna. Ocorre, predominantemente, em criangas na faixa etdria escolar,
podendo incidir entre os 1 e os 19 anos de idade. O seu diagndstico é
essencialmente clinico. A manifestacio mais frequente € a purpura palpavel,
que se localiza, preferencialmente, na face extensora dos membros inferiores
e nddegas, acompanhada de dor abdominal e artrite. Objectivo:
Caracterizacdo das criancas e jovens referenciados a Consulta de Pediatria
Geral do Hospital Garcia de Orta (HGO) por PHS. Metodologia: Estudo
prospectivo histérico, de 1 de Janeiro de 1995 a 1 de Janeiro de 2007, cuja
amostra compreendeu 74 criangas. Estratificacdo por varidveis demograficas
e temporais, factores familiares/sociais, antecedentes pessoais/hdbitos, para-
metros laboratoriais e evolu¢do temporal. Definicdo de PHS baseada na
presenca de dois ou mais dos critérios propostos pelo Colégio Americano de
Reumatologia. Resultados: Amostra composta por 37 meninas (50%) e 37
meninos (50%), cuja média etdria compreendeu os 6 anos (IC95%:+ 3anos).
Em 80% dos casos a PHS surgiu nos meses de Inverno e em 12% na
Primavera. Encontrdmos antecedentes de infeccio respiratéria alta em 87%,
destes, 47% tinham feito antibioterapia nos 7 dias precedentes ao inicio dos
sinais. Todas as criancas evidenciaram lesdes purptricas; o compromisso
articular foi evidente em 68% dos casos; 50% apresentou manifestagdes
gastrointestinais; 5% envolvimento renal, (nos primeiros trés meses da
doenca, com 1 caso de Glomerulonefrite Proliferativa Endocapilar) e 3%
envolvimento escrotal. A avaliacdo laboratorial foi solicitada em 93%: 10%
apresentava hemattria >10/campo; 12% proteindria >30mg/dL; 6%
TASO=200UI/L. Das serologias solicitadas para identificacdo de etiologia
microbidtica (14%): 8% foram positivas para virus hepatotrépicos; 3% para
influenza A; 1% para enterovirus e 1% para micoplasma. A taxa de recorrén-
cia cutanea foi de 8%, predominando em criancas com idade média de 8 anos
(IC95%:+2anos), cerca de 86 dias (IC95%:+20dias) apds o diagndstico. O
acompanhamento médio foi de 12 meses (IC95%:=3 meses). Em 7% foi
administrada corticoterapia por complicacdes renais e/ou gastrointestinais.
Conclusdes: Ao longo de 12 anos, os casos de PHS acompanhados na
Consulta de Pediatria Geral do HGO evidenciaram progressdo relativamente
benigna. A infecc@o respiratdria alta constituiu antecedente em 87% dos
casos. A pesquisa indirecta de microrganismo etioldgico foi efectuada em
14%, com detec¢do positiva em 90% da sub-amostra. A taxa de recorréncia
registada foi de 8%, correlacionando-se com uma idade mais tardia de
aparecimento da vasculite.

Palavras-chave: Pirpura de Henoch-Schonlein, antecedentes pessoais,
manifestagdes clinicas, terapéutica, recorréncia, cronicidade.

PO426- Artrite Idiopatica Juvenil: caso clinico de forma sistémica
M Jodo Sampaio, M" Jodo Oliveira, Carla Branddo, Joaquim Cunha. Servico
de Pediatria, Hospital Padre Américo, Vale do Sousa, EPE.

Introducao: A artrite idiopdtica juvenil (AlJ) € a doenga reumatolégica mais
comum da infancia e uma das doencas crénicas mais frequentes da criancga,
com importantes repercussdes fisicas e psicolégicas a curto e longo prazo. O
diagnéstico, nem sempre fécil, baseia-se na histdria clinica, exame objectivo
e estudo analitico, constituindo frequentemente um diagndstico de exclusdo.
Caso clinico: rapaz, sete anos de idade, com quadro de artrite das
articulacdes tibiotdrsicas e febre hd quatro dias. A progressdo das manifes-
tacdes articulares, com artrite das articulacdes dos joelhos, e o aparecimento
de manifestagdes sistémicas — exantema, hepatomegalia e pericardite-
permitiu, conjuntamente com os meios complementares de diagndstico, fazer
o diagnéstico de AlJ, forma sistémica. Apresentava leucocitose, com neutro-
filia, velocidade de sedimentacdo elevada e elevacdo das transaminases, sem
colestase. Os estudos imunolégico e serolgico ndo revelaram alteracdes. O
estudo radiolégico das articulagdes tibiotdrsicas foi normal e na ecografia
apresentava escasso derrame. Observado por oftalmologia: exame normal.
Iniciou tratamento com ibuprofeno e posteriormente corticoterapia oral,
aquando do diagndstico de pericardite, com melhoria clinica progressiva. Os
estudos mais recentes alertam para o facto de se tratar de uma doenga menos
benigna do que inicialmente se pensava, com um ndmero significativo de
criangas a apresentar doenca activa, que persiste até a idade adulta e que
condiciona limita¢des funcionais importantes. Persistem dividas quanto a
terapéutica ideal a instituir.

Palavras-chave: Artrite, artralgia, idiopdtica.
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PO427- Espondilite Anquilosante Juvenil: um diagndstico raro em
Pediatria

H. Sousa S., Tomé S., Gongalves L., Palhau M., Guedes. Consulta de Imu-
nologia Pedidtrica, Hospital Geral de Santo Anténio, Porto.

Introducdo: As espondiloartropatias juvenis sdo um grupo heterogéneo de
doencas que incluem a Espondilite Anquilosante Juvenil (EAJ), a Artrite
Psoridtica, a Artrite associada a DII e a Artrite Reactiva ou S.Reiter sendo
caracterizadas por inicio antes dos 16 anos, artrite e entesite, dor lombo-
sagrada e HLA-B27 positivo. Na infancia o atingimento axial raramente
ocorre nas fases iniciais de doenga, pelo que as espondiloartropatias sdo
dificeis de distinguir de outras formas de artrite crénica juvenil. AEAJ € rara,
potencialmente incapacitante e com abordagem terapéutica muitas vezes
complexa. Caso clinico: Adolescente, sexo masculino, que inicia aos 11 anos
dor na regido sacro-iliaca direita, gonalgia e talalgia direitas, com claudicacdo
ipsilateral. Medicado com vadrios anti-inflamatdrios, de forma intermitente.
Limitac@o progressiva da actividade fisica, sem melhoria com o repouso e
interferéncia nas rotinas didrias. Referenciado a consulta hospitalar aos 13
anos, apresentando hiperlordose lombar e limitacdo da flexdo lombar com
rigidez lombossagrada, bem como limitagdo da rotagdo interna das coxo-
femurais, edema do joelho direito e entesite a nivel aquiliano. Ar doente e
emagrecido. Nos antecedentes a referir tuberculose diagnosticada aos 6 anos.
Sem antecedentes familiares relevantes. Analiticamente: anemia NN; VS
aumentada; ANA e FR negativos; pesquisa de sangue oculto, ANCA e ASCA
negativos. O Rx e a RM revelaram sacroileite bilateral com erosao subcon-
dral na margem sagrada esquerda. Derrame coxofemural esquerda. HLA-B27
positivo. Exame oftalmolégico normal. Resposta favordvel a infiltracdo das
sacro-ilfacas com Hexacetonido de triancinolona, permitindo o inicio da
fisioterapia. Critérios para iniciar terapéutica bioldgica, mas adiada por sus-
peita de Tuberculose [Mantoux + (17 mm, ~ aos 6 anos) e Quantiferon® +],
mantendo-se com AINE’s e Metotrexato. Reiniciou a escola e aulas de edu-
cagdo fisica, com autonomia nas rotinas didrias. Conclusdes: O caso clinico
apresentado preenche os critérios clinicos e radioldgicos de EAJ, cuja grav-
idade clinica pode estar relacionada com o atraso no diagndstico, pelo que os
autores chamam a atenc¢do para esta entidade em idade pedidtrica.

Palavras-chave: Espondiloartropatia; artrite, entesite,

Anquilosante Juvenil.

Espondilite

PO428- Sindromes Vasculiticos, duas formas de apresentacido, uma
mesma crianca

C Dias da Costa; R Rassi; M Ferreira, R Amaral. Consulta de Pediatria do
Hospital Garcia de Orta.

Introducdo: Os sindromes vasculiticos compreendem um grupo heterogéneo
de patologias que partilham caracteristicas fisiopatoldgicas. A sua expressao
clinica depende do tipo e dimensdo dos vasos atingidos e da severidade dos
sintomas inflamatdrios acompanhantes. Em Pediatria, os mais comuns sdo a
doenca de Kawasaki (que atinge os vasos de médio-calibre) e a Purpura de
Henoch-Schonlein (em que predomina a afeccdo dos vasos de pequeno
calibre), ambos caracterizados pela deposicdo de complexos-imunes de IgA.
Caso clinico: menina de 36 meses, sauddvel, que aos 16 meses, 5 dias apds
terminar amoxicilina 90mg/kg/dia por primeiro episédio de Otite Média
Aguda Bilateral, surgiu com exantema purpurico nos membros inferiores e
gluteos, acompanhado de dor abdominal e artrite tibio-tdrsica bilateral.
Hemodinamicamente estdvel e apirética, sem alteragdes laboratoriais
valorizdveis, foi-lhe diagnosticada Purpura de Henoch-Schonlein.
Acompanhada trimestralmente na Consulta de Pediatria Geral, manteve-se
bem até 6 meses depois, altura em que recorreu a Urgéncia Pedidtrica
evidenciando quadro febril com 6 dias de durac@o, caracterizado por padrao
remitente de 39°C axilar, periodicidade de 8/8horas e acompanhado de
hiperémia conjuntival nos 3 primeiros dias, edema e rubor das extremidades,
exantema polimérfico no tronco e dorso, enantema orofaringeo e adenopatia
cervical anterior esquerda com 2,5cm de diametro. Analiticamente
apresentava: 3180Leucdcitos/ul. com 72%Neutréfilos e 25%Linfdcitos;
575000Plaquetas/uL; PCR 15mg/dL; Vs 110mm; coagulacdo, funcdo
hepitica, funcdo renal e estudo da imunidade, sem alteracdes. Electrocardio-
grama e ecocardiograma dentro da normalidade, para o grupo etdrio.
Internada com o diagndstico de Doenca de Kawasaki, foi-lhe administrada
Imunoglobulina 2gr/Kg ev e iniciou AAS 80mg/kg/dia po. Por persisténcia
febril, repetiu Imunoglobulina as 36 horas. Ficou apirética cerca de 18 horas
ap6s a segunda toma de imunoglobulina, evidenciando franca regressao
sintomatoldgica e inicio de descamacdo das extremidades. O AAS foi
reduzido para Smg/Kg/dia po, apés 72 horas de apirexia. Repetiu avaliacdo
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clinica, laboratorial e ecocardiograma as 2, 8 e 24 semanas subsequentes.
Sempre assintomdtica e sem sequelas aparentes, mantém acompanhamento
na Consulta de Pediatria Geral. Comentdrios: A manifestacdo clinica, numa
mesma crianga, de dois sindromes vasculiticos, apesar de rara, é possivel e
premonitdria de doenca reumatismal multissistémica crénica, nomeadamente
poliartrite nodosa, pelo que o acompanhamento periédico desta crianca é
imprescindivel na avaliacdo e prevencio de eventuais morbilidades.

Palavras-chave: Vasculite;Pirpura Henoch-Schonlein; Sindrome de
Kawasaki.

PO429- Cardite Reumatica - Afinal ainda existe!

Cristina Pereira, Manuel Salgado, Luisa Mendes, Farela Neves, Nuno
Figueiredo. Hospital Distrital da Figueira da Foz Hospital Pediatrico de
Coimbra.

Introducdo: A febre reumdtica (FR), embora rara é causadora de
considerdvel morbilidade e alguma mortalidade. As sequelas cardiacas sdo o
maior problema a longo prazo. Caso clinico: crianca de 10 anos, sexo
feminino e etnia cigana que recorreu ao servico de urgéncia por prostracdo,
febre e odinofagia com 3 dias de evolugdo, exantema macular com alguns
elementos em alvo de predominio no tronco e meningismo. Foram colocadas
as hipdteses de meningite e bacteriémia. A investigagdo revelou leucécitos
sanguineos normais com predominio de neutréfilos (95%), proteina C
reactiva 8,2 mg/dl, velocidade de sedimentacd@o 50 mm/hora, teste rapido para
Streptococcus pyogenes na orofaringe negativo e liquido cefalorraquideo
com citoquimica e cultura normais. Foi internada e medicada com ceftriaxone
100mg/kg/dia. No dia seguinte iniciou taquicardia, hipotensdo e agravamento
da prostracdo sempre com Glasgow 15. O ecocardiograma revelou diminui-
¢do da contractilidade miocardica do ventriculo esquerdo. Iniciou dopamina
15ug/kg/min mas por manter instabilidade hemodinamica foi transferida para
a Unidade de Cuidados Intensivos do Hospital Pedidtrico de Coimbra (UCI-
HPC). Na UCI-HPC foi constatado sopro holossistélico e exantema com
lesdes de centro pdlido evanescente (eritema marginado). Repetiu ecocar-
diograma que revelou insuficiéncia da mitral e derrame pericardico ligeiro.
Iniciou diuréticos, inotrépicos e imunoglobulina, esta tltima por suspeita de
doenca de Kawasaki. No dia seguinte, pelas caracteristicas do exantema foi
colocada a hipétese de FR e medicada com 4cido acetilsalicilico e penicilina
benzatinica. Titulo de anti-estreptolisina O (TASO) de 242 Ul/ml e
antidesoxirribonuclease B de 280 Ul/ml no 5° dia de doenca e de 433 Ul/ml
e 586 Ul/ml respectivamente um més depois. Cumpre assim os critérios de
Jones para FR. Neste caso, a associacdo de cardite valvular e exantema
macular de centro pélido e bordos irregulares, de cardcter evanescente evocou
o diagnéstico de FR, que a subida ligeira do TASO poderia questionar.

Palavras-chave: Febre reumitica, cardite, eritema marginado, antiestrep-
tolisina O.

PO430- Artrite idiopatica juvenil: um diagnéstico nem sempre facil
Marta Rios', Clara Vieira', Lurdes Palhau’, Armando Campos®, Angelo
Encarnacdo’, Margarida Guedes' 1-Servico de Pediatria, Hospital Geral de
Santo Anténio 2-Servi¢o de Fisiatria, Hospital Geral de Santo Anténio 3-
Servigo de Ortopedia, Hospital Geral de Santo Anténio; Porto.

Introducio: A artrite idiopdtica juvenil (AlJ) € a doenca reumatolégica mais
comum em idade pedidtrica, assumindo a forma oligoarticular a apresentagdo
mais frequente. O diagndstico apoia-se numa anamnese e exame clinico
cuidados, que permitem suspeitar do diagndstico e excluir outras situacdes de
artrite. Edema e dor articular sdo apresentagdes de muitas outras situagdes
clinicas, como infec¢do, traumatismo, alteracdo hemato-oncoldgica ou
vasculite. Na realidade o diagndstico de AIJ é um diagndstico de exclusdo,
nao havendo testes laboratoriais especificos. Um dos aspectos particulares,
orientadores do diagndstico, é a rigidez matinal, com melhoria gradual ao
longo do dia. Caso clinico: Crianca do sexo masculino, previamente sau-
dével, inicia aos 20 meses edema do joelho esquerdo com claudicagdo da
marcha. Febre apds duas semanas de evolucdo, sendo observada por
Ortopedia. Apresentava membro inferior esquerdo em posi¢do antdlgica,
doloroso a tentativa de mobilizacdo, com sinais inflamatdrios evidentes.
Anemia normocrémica normocitica, leucocitose, PCR=0.82mg/dL e VS=79
mm. Por suspeita de artrite séptica efectuou artrotomia com drenagem e anti-
bioterapia endovenosa empirica. Nao foi isolado nenhum agente patolégico
no liquido articular. No pds-operatério manteve edema e flexo do joelho, ao
contrdrio do que € habitual na evolugdo das artrites sépticas. Apds a alta, e
concomitantemente, iniciou queixas de artrite tibiotdrsica direita. A referir
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serologias negativas, Ig’s normais e ANA+. Pela hipétese provavel de ALJ
iniciou anti-inflamatério nio esteréide (naproxeno), complementada com
fisioterapia e posteriormente necessidade de metotrexato. Foi efectuado
corticdide intra-articular (hexacetonido triancinolona). Melhoria clinica, com
desaparecimento do flexo, boa mobilidade articular e actividade normal para
a faixa etdria. Seguimento em consulta de oftalmologia. Actualmente
medicado com metotrexato, programando-se a suspensdo ap6s um ano de
remissdo dos sintomas.Conclusdes: O diagndstico diferencial entre ALl e
artrite séptica nem sempre ¢ linear, especialmente quando a apresentacio €
monoarticular, com sinais inflamatérios, febre e limitagdo funcional. O
diagnéstico de AIJ € um diagnéstico de exclusdo, em que € necessario um alto
indice de suspeicdo, mas que a identifica¢do torna-se muito importante para
delinear a estratégia terapéutica e minimizar as potenciais sequelas.

Palavras-chave: Artrite idiopdtica juvenil, artrite séptica, crianga.

PO431- Febre Reumatica. Casuistica do Hospital Pediatrico de Coimbra
de 22 anos (Janeiro1986 a Junho 2007)
Marta Anténio, Cristina Pereira, Paula Estanqueiro, Eduardo Castela, Manuel
Salgado. Hospital Pedidtrico de Coimbra.

Introducdo: A FR, embora rara em paises desenvolvidos, nunca foi
erradicada, sendo causadora de considerdvel morbilidade e alguma
mortalidade. Objectivo: Analisar as caracteristicas clinicas das criangas com
FR observadas no HPC. Material e Métodos: Anilise retrospectiva dos
processos clinicos das criancas que cumpriram os critérios de Jones modi-
ficados, observadas no HPC de Janeiro 1986 a Junho 2007. Foram incluidas
as criangas com critérios de artrite reactiva (ARe) pds-estreptocdcica. Resul-
tados: Em 22 anos foram observados 30 doentes, com idades compreendidas
entre 3 e 11 anos (mediana 8): 27 FR e 3 ARe. Verificou-se um predominio
do sexo feminino (2,8:1) e uma distribuicdo anual de 1,4 casos/ano. Foi
descrita faringoamigdalite (FA) prévia em metade dos casos. O tempo médio
que decorreu entre a FA e o inicio da FR foi 16 dias. Manifestagdes major
mais frequentes: poliartrite migratdria (70%), cardite (37%) e coreia (13%).
Os nddulos subcutaneos e o eritema marginado foram achados raros (10% e
7%, respectivamente). Dos critérios minor, predominaram a febre (90%), a
artralgia (87%) e a elevagdo dos reagentes de fase aguda (86%). No electro-
cardiograma, observou-se aumento do espaco PR em 3 casos (10%). Em 17%
dos casos, obteve-se evidéncia de infeccdo estreptocdeica por cultura ou teste
rdpido. Houve eleva¢do do TASO em 80% das criancas (valor médio 741
Ul/ml), demorando em média 15 dias a elevar-se (minimo 0 dias, maximo 66
dias). A média dos leucécitos foi 12.603/uL, com VS média 77 mm/h e PCR
média 12 mg/dl. Foram medicadas com écido acetilsalicilico 83% das crian-
cas e apenas 3 (10%) com prednisolona. Durante o seguimento verificaram-
se recorréncias em 4 casos (13%). Fizeram profilaxia com penicilina benza-
tinica 76% das criangas estudadas; no grupo que nao fez profilaxia, ndo havia
casos de cardite. Conclusdes: Os critérios major e minor mais frequen-
temente encontrados estdo de acordo com o descrito na literatura. Dos 24
casos de artrite, 4 eram monoarticulares (16%). O TASO demorou em média
15 dias a elevar-se, o que ocorreu em 80% das criancas. No periodo estudado,
as recorréncias foram raras. A terapéutica antibidtica correcta das FA ndo evi-
tou vdrios casos de FR.

Palavras-chave: Febre reumadtica (FR), Critérios de Jones, Antiestreptolisina
O (TASO).

PO432- Edema dos Membros como Manifestacio de Dermatomiosite
Juvenil. Caso clinico

Juliana Roda, Paula Estanqueiro, Miguel Félix, Manuel Salgado. Servico de
Medicina, Hospital Pedidtrico de Coimbra (HPC), Centro Hospitalar de
Coimbra.

Introducdo: A dermatomiosite juvenil (DMJ) € uma vasculite sistémica com
atingimento preferencial da pele e musculo, com diminuicdo acentuada da
forca muscular. O edema generalizado ou dos membros é uma manifestacao
da DMJ descrita pouco frequentemente e que se associa a progndstico mais
reservado. Caso clinico: Menino de 2 anos, que recorreu ao HPC ao 15° dia
de febre baixa, com prostracdo, edema e telangiectasias palpebrais, queilite,
estomatite, exantema axilar bilateral, adenopatias cervicais e livedo
reticularis. Por suspeita de Doenca de Kawasaki foi medicado com imuno-
globulinas e.v. com melhoria parcial. No entanto, a evolugdo foi complicada
por edemas dos membros superiores e inferiores, diminuicdo acentuada e
simétrica da for¢a muscular, discretas pdpulas sobre as articulagoes
interfalangicas das maos, disfonia, disfagia, sialorreia abundante e elevacdo



muito acentuada das enzimas musculares (CPK mdx.-10015 UI/I). A
capilaroscopia mostrou capilares dilatados e dismoérficos com raras
hemorragias espontdneas e diminui¢do da velocidade do fluxo. A bidpsia
muscular revelou abundantes fibras musculares atrofiadas com dreas de
necrose, compativel com lesdes muito graves de dermatomiosite. Foi medi-
cado com pulsos de metilprednisolona seguido de prednisolona oral,
metotrexato semanal e imunoglobulinas mensais. Apesar do tratamento, veri-
ficou-se progressiva hipoventilacdo e disfagia que justificou ventila¢cdo nio
invasiva, assisténcia mecanica da tosse e alimentacdo por sonda naso-
gastrica.Cerca de um més ap6s o inicio da terapéutica houve diminuicdo das
enzimas musculares, associadas a aumento progressivo e lento da forca
muscular e melhoria da capacidade de degluticdo, mantendo no entanto
necessidade de internamento. Conclusdes: A semelhanca das descricdes
raras na literatura, este caso comprova que a presenca de edema generalizado
¢ uma manifestacdo de DMJ de progndstico reservado.

Palavras-chave: Dermatomiosite juvenil, DMJ, vasculite, edema, ventilagdo
ndo invasiva.

PO433- Falsos Diagnésticos de Febre Reumatica ou “Titulites”
Maria Teresa Dionisio, Paula Estanqueiro, Manuel Salgado. Consulta de
Reumatologia Hospital Pedidtrico de Coimbra.

Introducao: O diagndstico de Febre Reumatica (FR) baseia-se nos critérios
de Jones modificados — dois critérios major ou um critério major e dois
critérios minor, associados a evidéncia de infeccdo recente por Streptococcus
pyogenes. E frequente assumir-se (mal) o diagndstico de FR baseado em
Titulos do Anticorpo contra a toxina Streptolisin O (TASO) elevados, sem
contexto clinico. Objectivo: Em criangas enviadas por falsos diagnésticos de
FR, com TASO elevados, pretendeu-se analisar os motivos da sua realizagao,
nimero de pedidos por crianca e quantificar o risco iatrogénico pela
antibioterapia profildctica, de forma a programar atitudes preventivas.
Material e Métodos: Anilise retrospectiva dos processos de criancas obser-
vadas na Consulta de Reumatologia Pedidtrica (CRP) do Hospital Pedidtrico
de Coimbra em 20 anos com falso diagndstico de FR. Considerou-se “titulite”
as situagdes clinicas sem nenhum critério major, com TASO superior a 200
UI/mL enviadas com suspeita de FR, com ou sem antibioterapia profildctica.
Resultados: Das 1.218 criancas observadas na CRP, 31 (2,5%) eram
“titulites”. A mediana de idades foi de 8 Anos (A) e 3 Meses (M) (2A 6M —
15A 9M). Somente dezassete (55%) manifestavam um ou mais critérios
minor. Os motivos principais que levaram ao doseamento do TASO foram:
artralgias (oito criangas), amigdalites de repeticdo (sete), provaveis “dores de
crescimento” (seis), sendo pedido em “andlises de rotina” em sete. Foi
solicitado pelo médico de familia na maioria das criancas (61%) e nas
restantes por pediatra, otorrinolaringologista e ortopedista. O valor médio do
TASO miéaximo foi 592 Ul/mL (220-1200 UIl/mL). O n° médio de
TASO/crianca foi 2,3. Dezasseis criancas (52%) fizeram antibioterapia
profildctica: Penicilina Benzatinica (PBZ) intramuscular (IM) treze, Peni-
cilina G clemizol IM uma e antibioterapia oral duas. Trés destas criangas
medicadas com PBZ IM eram irmaos. A duracdo média do tratamento foi 8
M (3M-24M), sendo suspenso em todas na primeira vinda a CRP.
Conclusdes: O médico de familia foi o que mais vez solicitou o doseamento
do TASO. As artralgias, as amigdalites de repeti¢do, as dores “crescimento”
e as “andlises de rotina” foram os principais motivos do seu doseamento e
correspondente sobrevalorizagdo. Aproximadamente metade das criancas foi
sujeita a risco iatrogénico prolongado.

Palavras-chave: Febre Reumatica, TASO, titulo, titulites.

PO434- Quando o raro acontece...

Hugo Rodrigues', Suzana Figueiredo', Mdnica Bogas®’, Ana Rita Araujo',
Cristiana Ribeiro', Ana Torres', Idalina Maciel’ 1-Interno Complementar de
Pediatria, Centro Hospitalar do Alto Minho 2-Interna Complementar de
Reumatologia, Centro Hospitalar do Alto Minho 3-Assistente Hospitalar
Graduada de Pediatria, Centro Hospitalar do Alto Minho.

Introduc¢do: A Dermatomiosite Juvenil (DJ) é uma doenga rara, com pico
entre 0os 5 e os 10 anos, sendo excepcional antes dos 2 anos. Afecta
principalmente a pele e musculos, podendo atingir quase todos os tecidos do
organismo. O diagndstico € estabelecido por bidpsia muscular e o tratamento
de 1% linha € corticoterapia. A monitoriza¢do € clinica e laboratorial e o
prognéstico variavel, com mortalidade de 7-10%. Caso clinico: TAF, sexo
feminino, 23 meses, sem antecedentes relevantes. Cerca de 15 dias antes do
internamento iniciou febre, acompanhada por rash malar e edema facial e
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palpebral. Foi medicada com deflazacort e anti-histaminico (provavel reac¢cao
alérgica), com melhoria. Apds suspender o corticéide houve agravamento do
quadro, com prostragdo, astenia e limitacao da marcha. Foi observada no SU,
tendo alta com diagndstico de sinovite transitoria. Decorridos 6 dias surgiu
lesdo violdcea e edema na face anterior da perna direita e eritema
periorbitario e das falanges distais das mios, sendo internada para estudo. A
entrada estava irritdvel, chorosa, com recusa a deambulag¢ao, marcha de base
alargada e o eritema descrito. Analiticamente: anemia normo/normo; leu-
cécitos — 13470; VS — 23mm; PCR - 0,24 mg/dl; TGO/TGP - 233/117 UI/L;
DHL - 930 UI/L; estudo imunoldgico normal; CK — 270 UI/L As serologias
para toxoplasma e virus foram negativas, excepto Enterovirus, compativel
com primo-infec¢do. RX ancas — normal No internamento manteve o rash
malar, apirexia e recusa a deambulagdo, ndo conseguindo levantar-se quando
deitada. Entre D17-D20 surgiram novas lesdes violdceas na face extensora
dos joelhos. A EMG (padrido miopdtico) e bidpsia muscular confirmaram a
hipétese de diagndstico de DJ. Iniciou tratamento com deflazacort em D35,
com melhoria rapidamente progressiva da marcha. Teve alta em D37,
orientada para as Consultas de Pediatria e Reumatologia, mantendo a
corticoterapia. Presentemente estd assintomdtica, medicada com deflazacort e
metrotexato. Conclusdes: Os autores pretendem chamar a aten¢do para uma
patologia rara na idade pedidtrica, sobretudo nesta faixa etdria. A associacdo
com infec¢do por Enterovirus estd descrita na literatura, sendo também aqui
documentada. A presenga e caracteristicas do eritema e a observacdo da
dificuldade que apresentava em levantar-se sozinha, levantaram a suspeita de
DJ, confirmada por bidpsia.

Palavras-chave: Dermatomiosite Juvenil; Rash malar.

PO435- Quando a febre nio é infeccdo...

Hugo Rodrigues', Joana Rios', José A. Costa’, Ana Torres', Cristiana Ribeiro',
Miguel Salgado', Idalina Maciel’. 1-Interno Complementar de Pediatria,
Centro Hospitalar do Alto Minho 2-Interno Complementar de Reumatologia,
Centro Hospitalar do Alto Minho 3-Assistente Hospitalar Graduada de
Pediatria, Centro Hospitalar do Alto Minho.

Introducdo: A artrite idiopdtica juvenil (AlJ) com inicio sistémico
compreende 10-20% de todos os casos de AlJ. O diagndstico assenta na
combinacdo da febre didria intermitente durante mais de 6 semanas com a
artrite e € dificultado essencialmente pela auséncia de artrite nas fases iniciais
da doenga e pela inespecificidade clinica e laboratorial. Os AINEs sdo a base
do tratamento, podendo contudo ser necessdria a corticoterapia € imunossu-
pressores. Caso clinico: AFAC, 6 anos, sem antecedentes relevantes.
Recorreu ao SU por febre de predominio vespertino com 12 dias de evolucéo,
acompanhada por claudicagdo e gonalgias bilaterais intermitentes, sem sinais
inflamatérios locais. A entrada estava febril, irritdvel e apresentava exantema
maculo-papular réseo no tronco, que desapareceu posteriormente. Sem
adenomegalias, auscultagdo cardiopulmonar normal e abdémen sem
alteracdes. Analiticamente salienta-se: Hb — 10,9g/dl; Leucécitos — 26030 (N
— 89,6%); Plaq — 473000; PCR — 9,99 mg/dl; VS — 113 mm; Fung@o renal,
ionograma e enzimas hepdticas — sem alteracdes; Hemocultura e urocultura —
negativas; Ig’s — sem alteracdes; Factor reumatdide — negativo; Estudo imu-
nolégico — negativo; Serologias viricas — negativas; Widal, Wright e Weil-
Felix — negativos Radografia de térax, ECG, ecocardiograma e prova de
Mantoux sem alteragdes. Durante o internamento manteve 1 pico febril did-
rio (vespertino), acompanhado por queixas articulares migratdrias (grandes
articulagdes), com resposta ao ibuprofeno. Durante o dia estava muito bem
disposta e sem queixas. Em D6 apresentou sinais inflamatérios locais no
cotovelo direito, que resolveram espontaneamente. Teve alta orientada para a
Consulta de Reumatologia e Pediatria Geral, medicada com ibuprofeno.
Encontra-se actualmente a fazer metotrexato e deflazacort, com bom controlo
sintomdtico. Conclusdes: Com este caso clinico, os autores pretendem cha-
mar a atencdo para uma patologia rara e cujo diagndstico assenta
essencialmente na clinica e alteracdes laboratoriais inflamatérias inespe-
cificas. A confusdo com quadros infecciosos € muito frequente, com a conse-
quente prescri¢do inadequada de antibidticos.

Palavras-chave: Artrite idiopdtica juvenil; artralgias; artrite; febre.

PO436- Eslerodermia em Golpe de Sabre. Um caso clinico
Manuela Campos, Paula Estanqueiro, Isabel Fineza, Manuel Salgado.
Consulta de Reumatologia Pediatrica (CRP), HPC.

Introducdo: A esclerodermia localizada € uma doenca do tecido conjuntivo
de etiologia desconhecida. Provoca endurecimento e descoloragc@o da pele,
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assim como endurecimento do tecido subcutaneo e muscular subjacentes.
Inclui as lesdes lineares tipicas, aquelas em golpe de sabre e ainda a
hemiatrofia facial ou Sindrome de Parry-Romberg. Nao existe nenhum
marcador bioquimico diagndstico ou teste que permita a monitorizagdo da
evolucdo da doenca. Existem relatos sugerindo uma relagio temporal com a
infeccdo por Borrelia burgdorferi. Caso clinico: Menina de 11 anos,
referenciada por hemiparésia facial e lesdes cutineas antigas sugestivas de
esclerodermia em golpe de sabre / sindrome de Parry-Romberg. Desde os 6
anos de idade que apresentava manchas hiperpigmentadas e atréficas na
regido frontal e mentoniana a direita, de aumento progressivo. Duas semanas
antes fora-lhe diagnosticada otite média aguda a esquerda e, 7 dias depois,
surgira paralisia facial esquerda, com edema e dor locais. Dos exames
complementares realizados destacava-se: VS 25 mm; ANA negativos; Sero-
logia para Borrelia burgdorferi compativel com infec¢do antiga (IgG — 24
UA/ml; IgM <0.50 UA/ml); Capilaroscopia compativel com vasculite, sem
alteracdes de esclerose; TAC e RMN normais. Resultados: Iniciou
terapéutica com prednisolona, com regressdo completa da paralisia em 1,5
meses e melhoria franca das lesdes cutineas. Posteriormente suspendeu-se
prednisolona de forma gradual, substituindo-se por metotrexato oral, man-
tendo-se sem recidiva das manifestacdes neuroldgicas. Conclusdes: A
esclerodermia cutinea em golpe de sabre é uma entidade rara, sendo
frequente um significativo atraso no seu diagnéstico. A associagdo com
paralisia facial € rara. A correlagdo com uma infec¢do prévia por Borrelia
burgdorferi mantém-se controversa.
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Palavras-chave: Esclerodermia em golpe de sabre, Sindrome de Parry-Rom-
berg, Borrelia burgdorfei, paralisia facial.

POA437- Sjogren Infantil: uma entidade mal-definida

M. Eusébio', N. Guerreiro', L. Melo Gomes?, H. Paulino' 1-Servico de
Pediatria, Centro Hospitalar do Barlavento Algarvio; 2-Instituto Portugués de
Reumatologia.

Introdugdo: O Sindrome de Sjogren primdrio € uma patologia sistémica infla-
matdria auto-imune, que afecta principalmente as glandulas exdcrinas, em
particular as glandulas salivares e lacrimais. Na crianca constitui uma entidade
rara, com caracteristicas préprias, sendo muitas vezes sub-diagnosticado por
ndo preencher na totalidade os critérios diagndsticos estabelecidos para os
adultos. Caso clinico: menino de trés anos de idade, previamente sauddvel,
que iniciou aos dois anos de idade um quadro de xerostomia (sem xeroftalmia)
e alteracdes hepaticas com aumento moderado das transaminases. Por suspeita
de Sindrome de Sjogren, foi efectuada biopsia das e cintigrafia das glandulas
salivares, com resultados sugestivos da hipdtese diagndstica avangada. Sob
terapéutica oral substitutiva e corticoterapia, verificou-se uma progressiva
melhoria do quadro geral, com regressdo das alteragdes hepaticas.

Palavras-chave: Sindrome de Sjogren, infantil, xerostomia, alteragdes
hepiticas.





