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INTERNAMENTOS POR GRIPE A EM
CRIANCAS COM DOENCA CRONICA
Helena M.Silva', Carla Teixeira', Laura
Marques’, Virgilio Senra’

" CHPorto, UHMPia

Introducéo: A infeccdo pelo virus
influenza A (H1N1) foi declarada pela
OMS como a primeira pandemia de in-
fluenza do século XXI. As séries publica-
das documentam uma baixa morbilidade
e mortalidade. Contudo, existem poucos
estudos que avaliem o impacto desta in-
fecgdo nas criangas com doenca cronica,
nomeadamente nas que necessitaram de
admisséao hospitalar.

Objectivos: Caracterizar os inter-
namentos por Gripe A em criangas com
doenga cronica.

Material e métodos: Estudo retros-
pectivo dos pacientes com doenga créni-
ca internados por Gripe A no periodo de
1 de Novembro de 2009 a 31 de Janeiro
de 2010. Avaliaram-se dados epidemio-
légicos, apresentacdo clinica, exames
complementares realizados, tratamento
efectuado e evolugao.

Resultados: Necessitaram de in-
ternamento 14 criangas com doenga
cronica, correspondendo a 82% do total
de internamentos por Gripe A. A maioria
dos casos (57%) verificou-se na segunda
quinzena de Novembro. Sete (50%) eram
do sexo feminino, com mediana de idade
de 8,5 anos (3 meses-18 anos). Das pa-
tologias associadas, destaca-se a imuno-
depresséo (4): imunodeficiéncia primaria,
transplante renal, ataxia-telangiectasia,
anemia de Fanconi; a asma (3), e as do-
engas metabdlicas (2). Os sintomas mais
frequentes foram: febre (100%), tosse
(57%), rinorreia (43%), vomitos (43%),
pieira (21%). Em 50% a duragéo de sinto-
mas antes do internamento foi =24 horas.

Na admisséo, a maioria (86%) apresenta-
va gravidade clinica ligeira. O motivo de
internamento mais frequente foi intoleran-
cia alimentar (50%) e hipoxemia (28,5%).
Doze (86%) realizaram estudo analitico:
leucocitos7360/ul (3250-17710); neutrd-
filos 67,5% (33-88); linfocitos 27,0% (6-
-59); PCR 13,9mg/L (1-156). Aradiografia
de torax foi realizada em 9 (64%): em 7
(78%) apresentava infiltrado intersticial
bilateral e 2 (22%) eram normais. Foi
instituida antibioterapia em 2 criangas
por sobreinfec¢do bacteriana. A duragéo
mediana do internamento foi 7 dias (2-
-30). Nao houve admissao na unidade de
cuidados intensivos e ndo foi registado
nenhum ébito.

Concluséo: A infecgdo pelo virus
influenza H1N1 neste grupo de criangas
com patologia cronica apresentou uma
epidemiologia semelhante a descrita em
séries que englobam maioritariamente
criancas saudaveis. As manifestacdes
clinicas e analiticas foram ligeiras. Em
nenhum caso houve descompensagao
da patologia de base e a evolugéo clinica
foi favoravel.

VENTILACAO NAO INVASIVA COM
nCPAP NO TRATAMENTO DA
BRONQUIOLITE AGUDA

Helena M. Silva', Telma Barbosa’,
Carlos Duarte', Ana Ramos'

" CHPorto, UHMPia

Introducé&o: A bronquiolite aguda é
uma forma de infecgéo respiratéria fre-
quente no primeiro ano de vida, e uma
causa de morbilidade e mortalidade infan-
til. A Ventilagdo N&o Invasiva (VNI) é um
modo de ventilagdo cada vez mais utiliza-
do pela sua baixa agressividade, grande
eficacia e escassas complicagoes.
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Objectivos: Analisar as caracte-
risticas, evolugdo e eficacia da VNI com
nCPAP em criangas com bronquiolite
aguda.

Populacao e métodos: Estudo re-
trospectivo dos internamentos por bron-
quiolite aguda em criancas<12meses de
idade, durante 6 periodos epidémicos
consecutivos: Outubro 2004 a Margo
2010. Foram analisados dados sociode-
mograficos, analiticos, imagiologicos, e
dados clinicos prévios ao inicio da VNI
e as horas 6, 12, 24 e 48 desde o inicio
da VNI. Andlise estatistica através do
programa SPSS®v.17, nivel de signifi-
cancia 0,05.

Resultados: No periodo referido,
34 criangas foram internadas por bron-
quiolite aguda com necessidade de apoio
ventilatério com VNI; 24 (70,6%) do sexo
masculino, idade mediana de 44 dias
(10-300). Dos factores de risco de evo-
lugdo grave destaca-se: 17 (50%) ante-
cedentes de prematuridade; 29 (85,3%)
idade<3meses, dos quais 10 (29,4%)
eram recém-nascidos; 15 (44,1%) com
doenca subjacente, das quais 10 (55,5%)
com cardiopatia congénita. O agente
mais frequentemente implicado foi o VSR
(73,5%). Na admissdo, o score Wood-
-Downes (WD) teve um valor mediano de
6 (3-8); 25 (73,5%) apresentou radiografia
de térax compativel com bronquiolite ndo
complicada (hiperinsuflagdo ou infiltrado
intersticial). A mediana de tempo até ini-
ciar VNI foi de 24 horas (2-94), coinciden-
te com agravamento clinico e radioldgi-
co: WD mediano de 9; 61,7% apresentou
alteragbes radiograficas de novo: 47%
apresentaram atelectasia do lobo supe-
rior direito. A principal indicacéo foi SDR
grave (41,2%), seguida de apneia (29,4%)
e Insuficiéncia Respiratéria Aguda hiper-
capnica (29,4%). Observou-se melhoria



clinica nas primeiras 6 horas apos o ini-
cio de VNI, com diminuigao da frequéncia
cardiaca (163vs152;p=0,005), frequén-
cia respiratoria (65vs.55;p=0,005), pCo2
(53,0vs.43,9;p=0,013) e pH (7,33vs7,39;
p=0,001). Um total de 3 criangas necessi-
tou de Ventilagdo Mecanica (VM).

Conclusao: Salientamos que agran-
de maioria (91%) destes pacientes apre-
sentava pelo menos um factor de risco
de evolugéo grave, podendo ocorrer uma
rapida deterioragédo clinico-laboratorial,
num periodo mediano de 24 horas.A VNI
introduzida numa fase precoce parece
estar associada a uma melhor evolugéo
clinica e gasimétrica desde as primeiras
horas, evitando o recurso a VM.

TUBERCULOSE PULMONAR EM
ADOLESCENTE - CASO CLINICO
Sofia Agueda’, Leonilde Machado?,
Eunice Moreira?, Luisa Vaz'
"HSJodo

2 CHTamega e Sousa, HPAmérico

Introducdo: A tuberculose constitui
um grave problema de saude publica.
As medidas para conter o avango da do-
enga passam pelo diagnéstico precoce
e instituicdo atempada do tratamento.
Nas criangas assume caracteristicas
particulares, dado o quadro clinico ser
inespecifico e o diagnostico dificil. Nos
adolescentes as manifestagdes clinicas
aproximam-se das descritas em adultos.

Caso clinico: Adolescente de 15
anos, previamente saudavel. Sem histo-
ria de contacto com conviventes doentes.
Admitida para estudo de febre, odinofa-
gia e tosse produtiva com menos de uma
semana de evolugéo. Apresentava radio-
grafia toracica realizada em ambulatério
com hipotransparéncia no lobo superior
direito. Histéria de hemoptise isolada 6
meses antes da admissdo. Na altura rea-
lizou radiografia de térax, estudo analitico
e baciloscopia, sem alteracdes. Na sema-
na prévia a admissao teve novo episodio
de hemoptise, sem outras queixas. A ob-
servagao sem alteragbes excepto crepita-
¢Oes bibasais na auscultagdo pulmonar. A
tomografia computorizada de térax reve-
lou lesdes cavitadas no lobo superior do
pulmé&o direito, consolidagéo nos lobos su-

perior e médio do pulméo direito, opacida-
des centrilobulares configurando aspecto
de “arvore em botdo” — tuberculose pos-
-primaria com disseminagéo endobrénqui-
ca - e ganglios no mediastino. Analitica-
mente com anemia microcitica, elevagao
dos marcadores inflamatérios e da adeno-
sina deaminase sérica. Apds confirmagéo
do diagnostico de tuberculose pulmonar
iniciou rifampicina, isoniazida, pirazinami-
da, etambutol e piridoxina. Dos restantes
exames salienta-se exame directo e cul-
tural para Mycobacterium tuberculosis po-
sitivo nas secregdes em D1, sensivel aos
anti-tuberculosos testados e negativo em
D17. Manteve-se assintomatica durante o
internamento, com melhoria progressiva
do quadro clinico. O exame oftalmolégico
revelou lesées compativeis com tubércu-
los coroideus em cicatrizagdo, tendo efec-
tuado puncéo lombar, ndo se verificando
disseminagdo meningea.

Concluséo: Dada esta faixa etaria
diferir da populagéo infantil em termos de
factores de risco e manifestagdes clinicas
sao necessarias recomendagdes especi-
ficas. A apresentacéo clinica frustre e a
auséncia de histdria epidemioldgica mos-
tra a importancia da vigilancia e rastreio
da doenga em populagbes de risco ou
em zonas cuja incidéncia de tuberculose
¢é elevada. O rastreio de formas de tuber-
culose extra-pulmonar é importante e o
seguimento em ambulatério é parte fun-
damental na minimizagéo das sequelas.

QUANDO A TEMPESTADE COMECA
COM UM CHUVISCO...

Joana Monteiro', Sénia Aires’,
Susana Tavares', Helena Sousa?, M.
Guilhermina Reis?, Paula Ferreira?,
Virginia Monteiro’

" CHEDVouga

2 CHPorto

Introducdo: As celulites peri-orbitaria
e orbitaria ocorrem com frequéncia na
idade pediatrica podendo apresentar-se
com dor ocular e edema palpebral, sendo
dificil a sua distingao clinica. No entanto,
dado a ultima apresentar maior gravidade
e risco de complicagdes, torna-se impe-
rativo o diagndstico atempado e monitori-
zagao clinica proxima.
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Caso clinico: Adolescente de 13
anos, sexo masculino, sem antecedentes
pessoais ou familiares de relevo, recor-
re ao SU por febre e edema da palpebra
direita com 48h de evolugéo. Salienta-se
no exame objectivo edema com rubor e
calor peri-orbitarios exuberantes, sem dor
a mobilizagdo ocular ou oftalmoplegia,
sem quaisquer outras alteragdes relevan-
tes. No contexto da avaliagdo por ORL
e oftalmologia realizou TAC, revelando
pansinusite aguda e celulite peri-orbitaria
com eventual extensao pos-septal. Cer-
ca de 6h apds admissdo observou-se
agravamento clinico com prostragéo e
sonoléncia marcadas, cefaleias intensas
com fono e fotofobia. Ao exame objecti-
VO mostrava-se pouco reactivo, ECG 9,
ma perfusé@o periférica, sinais meninge-
os positivos e olho direito em abdugéo.
Efectuou pungéo lombar que revelou me-
ningite de provavel etiologia bacteriana,
motivo pelo qual inicia ceftriaxone, van-
comicina e dexametasona EV; analitica-
mente denotou-se leucocitose com neu-
trofilia, tempo de protrombina prolongado
e PCR aumentada. Apesar da antibiote-
rapia instituida, apresentou nas primeiras
24h, agravamento clinico progressivo,
com tendéncia para atingimento multi-
-6rgao, pelo que é transferido para SCIN
Pediatricos do CHP. Ap6s se constatar
presenga de edema cerebral difuso, ini-
ciou ventilagdo mecanica com monitor
de PIC, manitol e soro hipertonico, com
evolugéo clinica favoravel. Na hemocul-
tura e bacteriolégico de LCR isolou-se S.
pyogenes sensivel a Penicilina, apds o
que, ao 11.° dia, foi alterada antibiotera-
pia para Penicilina G e Clindamicina. Ao
15.° dia de doenga realizou RMN-CE que
revelou presenga de pus intra-ventricular,
motivo pelo qual cumpriu 6 semanas de
antibioterapia. A sua recuperagéao clinica
foi completa e sem lesdes sequelares.

Concluséo: Com este caso clinico
os autores pretendem chamar a aten-
¢ao para a importancia e dificuldade na
distingcdo clinica entre celulite orbitaria e
pré-septal, dado o risco elevado de ra-
pido desenvolvimento de complicagbes
graves. De salientar também que 11%
dos casos podem resultar em cegueira
permanente, apresentado uma mortali-
dade de 1-2%.
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URTICARIA AO FRIO EM IDADE
PEDIATRICA — SERIE DE CASOS
Ménica Tavares', Leonor Cunha?, Eva
Gomes?, Fernanda Teixeira’, Helena
Falcao?

*CHPorto, HMPia

2Servigo de Imunoalergologia, CHPorto

Introducdo: A urticaria ao frio ou a
urticaria de contacto ao frio € um subtipo
das urticarias fisicas com uma incidéncia
estimada de 0.05%. Caracteriza-se pelo
aparecimento de lesbes maculopapula-
res pruriginosas e ou angioedema apos
a exposigao ao frio.

Material e métodos: Estudo re-
trospectivo dos processos clinicos de
criangas e adolescentes até aos 18 anos
com clinica sugestiva de urticaria ao frio.
Varidveis analisadas: idade, sexo, idade
de inicio dos sintomas, caracterizagao,
histéria familiar de urticaria ao frio, exa-
mes complementares de diagnostico, tra-
tamento, tempo de seguimento.

Resultados: Foram estudadas 8
criangcas e adolescentes com idades
compreendidas entre os 8 e os 18 anos
(média de 12,8 anos) com idade de
inicio dos sintomas que variou entre o
ano e os 14 anos (média de 7,3 anos).
A urticaria generalizada foi o sintoma de
apresentagao em sete doentes, associa-
do em quatro destes a angioedema loca-
lizado e em trés a anafilaxia. Seguindo
os critérios de classificagdo de Wonde-
rer encontramos um caso de urticaria
tipo 1, com urticaria localizada e/ou an-
gioedema; quatro casos de urticaria tipo
2, com urticaria generalizada e/ou an-
gioedema sem hipotensdo ou sintomas
respiratorios e trés casos de urticaria de
tipo 3, com reacgéo sistémica severa. O
teste do cubo de gelo foi realizado em
sete destes doentes, sendo positivo em
todos os casos, com reacgéo local, na
maioria com positividade apés 3 minutos
de exposi¢cdo com tamanho da reacgéo
urticarifome que variou entre os 3 e os
8 cm de didmetro. As crioglobulinas e
o estudo do complemento foram nor-
mais, incluindo a fungdo e doseamento
do C1 inibidor. O estudo etiologico das
urticarias cronicas ndo revelou em ne-
nhum dos casos evidéncia de infecgéo
recente (CMV, EBV, Herpes, Parvovi-

rus, Toxoplasmose, HIV, VDRL, Varice-
la, Rubéola, Hepatite, Micoplasma, HP)
potencialmente responsavel pelo inicio
da urticaria. Os factores desencadean-
tes da urticaria foram: em sete nadar em
agua fria e exposicdo a temperaturas
baixas no exterior, e em seis tocar ob-
jectos frios. Os doentes foram tratados
com anti-histaminico diario, associado
em dois casos a um inibidor dos leuco-
trienos. Quando indicado foi prescrita
adrenalina para auto-administragdo. Em
seis criangas verificou-se uma melho-
ria significativa dos sintomas. Nenhum
doente apresentou reacgédo anafilatica
apos seguimento em consulta. Todos
estes doentes mantém seguimento.

Conclusao: Apesar de ser uma pa-
tologia pouco frequente parece-nos muito
importante estar atento a sua existéncia,
dado que pode apresentar-se como uma
reaccao anafilatica grave. A medicagéo
e principalmente as medidas de evicgao
tornam-se fundamentais no seguimento
destes doentes. A prescricdo de adrena-
lina auto-administrada deve ser sempre
ponderada.

ADOLESCENTES NO SERVICO DE
URGENCIA DE PEDIATRIA, UMA
NOVA REALIDADE

Tania Monteiro’, Nilza Ferreira?, Eurico
Gaspar?

' CH Barlavento Algarvio

2 CH Tras-os-Montes e Alto Douro

Introducdo: A Pediatria tem como
objectivo prestar cuidados apropriados
aos lactentes, criangas e adolescentes.
Nesse ambito, o Servigo de Pediatria do
Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e
Alto Douro (CHTMAD) desde 1 Janeiro
de 2010 concluiu o processo de alarga-
mento de atendimento, no Servigo de
Urgéncia (SU) de Pediatria, até aos 17
anos e 364 dias. Os adolescentes em
geral sdo saudaveis, mas as especifi-
cidades do seu desenvolvimento asso-
ciadas a necessidades e morbilidades
proprias, colocam novos desafios ao
pediatra.

Objectivos: Caracterizar as neces-
sidades de saude dos adolescentes entre
os 15 e 17 anos e 364 dias, observados
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no SU de Pediatria do CHTMAD, no pri-
meiro semestre de 2010 e avaliar o im-
pacto do alargamento da idade de aten-
dimento pediatrico, no funcionamento do
Servico.

Material e métodos: Analise retros-
pectiva descritiva, através da consulta
dos episddios de urgéncia no programa
SAM e / ou respectivas folhas de registo
do episddio de urgéncia.

Resultados: De um total de 4903
episddios, 296 corresponderam ao grupo
etario estudado (6,0%), com uma média
de 49,3 episddios/més. A idade que pre-
dominou foi os 16 anos (n=102; 34,5%)
e a maioria pertencia ao sexo feminino
(n=180; 60,8%). 51,0% (n=151) foram
atendidos entre as 8-16h00. Recorreram
ao SU sem referenciagdo 65,5% casos
(n=194). Em 28 episddios (9,5%) foram
observados por outras especialidades.
Foram realizados exames complementa-
res de diagndstico em 52,0% dos casos
(154), sendo os exames laboratoriais os
mais utilizados. Foram internados 20 do-
entes e 60 (20,3%) foram orientados para
a Consulta Externa, sendo a maioria para
a Pediatria (n=51; 17,2%). Os principais
motivos de admissédo foram: sintomas
gastrointestinais (n=68;23,0%), com pre-
dominio da dor abdominal (36); seguido
de queixas respiratérias (n=34; 11,5%);
cefaleias 7,4% (22), toracalgia 6,1%
(18) e lipotimia 5,7% (17). Os diagnés-
ticos mais frequentes foram: patologia
gastrointestinal com 58 casos (19,6%),
seguido da infecciosa (n=48; 16,2%). De
salientar os 8 casos de intoxicagao alco-
Olica e os 22 casos de perturbagbes da
ansiedade.

Comentarios: O alargamento da
idade pediatrica,veio fazer com que o pe-
diatra se depare com problemas novos,
tais como as intoxicagdes e perturbagdes
da ansiedade. Estas situaces obrigam a
novas abordagens de diagnéstico e tera-
péutica, sendo fundamental a formagéo
especifica e trabalho multidisciplinar. E
por fim, é necessario criar condigdes lo-
gisticas adequadas a este acréscimo de
urgéncias.



NEUROBLASTOMA —
APRESENTACAO CERVICAL EM RN
Antoénio Salgado', Ana Caldeira’,
Eduarda Sousa', José Guimaraes'
"CHLOcidental, HSFXavier

Caso Clinico: Recém-nascido do
sexo masculino, 23 dias de vida, com
antecedentes pessoais irrelevantes, que
5 dias antes do internamento evidencia
uma tumefacgdo latero-cervical direita,
de crescimento progressivo, sem sinais
inflamatérios locais ou outra sintomato-
logia. A entrada, com bom estado geral,
estridor, sem outros sinais de dificuldade
respiratoéria, Sat 02 100% a ar ambiente,
massa latero-cervical direita com 3cm de
maior didmetro, consisténcia petrea, bem
delimitada, sem sinais inflamatérios, ndo
aderente aos planos e sem limitagéo da
mobilidade do pescogo. Analiticamente
sem alteracgdes relevantes.

Ecografia cervical de parte mo-
les: massa sem relagdo com o esterno-
cleidomastoideu, postero-externa ao eixo
jugulo-carotideo, 40x30x20mm,bem deli-
mitada, sélida, ecoestrutura heterogénea.
Algumas formacgdes ganglionares jugulo-
-carotideas. Pelo risco de agravamento
do quadro de obstrucgdo respiratoria
alta, foi internado. Durante o internamen-
to verificou-se aumento das dimensodes
da massa e agravamento do estridor,
sem condicionar dificuldade respiratdria.
Foi observado no IPO Lisboa, onde reali-
zou RMN, cintigrafia com MIBG, citologia
aspirativa por agulha fina e marcadores
AHV e AVM compativeis com o diagnosti-
co de Neuroblastoma.

Conclusdo: O Neuroblastoma é
uma patologia em que o diagndstico, es-
tadiamento e terapia precoce influenciam
0 progndstico, assim a apresentagao
deste caso destina-se a alertar para a ne-
cessidade de o considerar no diagnéstico
diferencial de massa cervical em recém-
-nascido. Os Neuroblastomas constituem
a 32 neoplasia e o tumor solido extracra-
neano mais comum em criangas. Podem
surgir ao longo de todo o sistema nervoso
simpatico, por ordem de frequéncia nas
supra-renais (40%), cadeias gangliona-
res abdominais (25%), toracicas (15%),
pélvicas (5%) e cervicais (5%); 40% sé&o
diagnosticados no primeiro ano de vida.

WHAT YOU SEE IS NOT WHAT YOU
GET

Rita Jorge', Maria Inés Monteiro', Joana
Monteiro', Catarina Carvalho', Ana
Luisa Pinto', Elizabeth Marques’, Miguel
Costa’, Lucia Gomes'

' S. Pediatria Médica, CHEDV, UOAzeméis

Introducdo: A obesidade em jovens
tem aumentado drasticamente nas ulti-
mas duas décadas, nos paises ociden-
tais. Além das complicagbes médicas,
a obesidade em adolescentes tem im-
portantes consequéncias psicossociais.
Estudos recentes mostram uma tendén-
cia crescente para subestimar o proprio
peso, provavelmente resultado da inci-
déncia cada vez maior de excesso de
peso na populagdo geral, \"normalizan-
do\” esse estado.

Objectivos: Avaliar a percepgao
que as criangas/adolescentes com ex-
cesso de peso/obesidade tém da sua
imagem corporal, determinar o tipo de
imagem corporal que estes jovens dese-
jam alcancgar e se essa imagem desejada
corresponde aos seus padrdes de nor-
malidade.

Populacdo e métodos: Foram ava-
liadas 114 criangas seguidas na consulta
de Nutricdo Pediatrica desta instituicdo
por excesso de peso/obesidade, através
da aplicagéo de um questionario associa-
do a uma escala de silhuetas para crian-
cas (Kakeshita, 2008). O questionario
pretendia avaliar a auto-imagem (\"Qual
a silhueta mais parecida contigo?\”), a
imagem desejada (\’Qual a silhueta que
gostavas de ter?\”) e a imagem conside-
rada normal/saudavel (\"Qual a silhueta
que as criangas da tua idade deveriam
ter para serem saudaveis?\”).

Resultados: Os jovens avaliados ti-
nham entre 6 e 17 anos (média: 12), sen-
do 56,1% do sexo masculino. Em relagéo
a auto-imagem, apenas 20,2% escolhe-
ram uma imagem correspondente ao IMC
real, tendo a maioria (65,8%) selecciona-
do imagens com IMC inferior. Embora
53,5% das criangas apresentassem IMC
superior ao P95, apenas 29,8% escolhe-
ram silhuetas que representavam obesi-
dade. Relativamente a imagem desejada,
a maioria (83,3%) escolheu uma imagem
correspondente a um IMC normal, cor-
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respondendo essa imagem, geralmente
(94,7%), a um IMC inferior ao da auto-
-imagem. Em cerca de metade dos casos
(54,4%) a silhueta que desejavam ter cor-
respondia a imagem escolhida como sen-
do \"'normal\” e em 32,5% correspondia a
imagens com IMC superior.

Discussdo: Grande parte dos jo-
vens com excesso de peso/obesidade
n&o tém uma percepcao real do seu pro-
blema, embora manifestem vontade de
melhorar a sua imagem. Muitos tém bai-
xas expectativas em relagdo a perda de
peso, uma vez que a imagem que pre-
tendem obter nem sempre correspon-
de a que consideram mais saudavel. O
acompanhamento psicoldgico destes jo-
vens é fundamental, podendo contribuir
para que compreendam a importancia
e dimenséao do seu problema de saude
e aumentar o optimismo e, consequen-
temente, a motivagado, relativamente a
perda de peso.

IMPORTANCIA DA DETERMINAGCAO
DA TENSAO ARTERIAL EM
PEDIATRIA

Isabel Pinto Pais’, Daniel Gongalves',
Ana Novo', Margarida Figueiredo', Clara
Vieira', Rafael Bindi', Paulo Teixeira’,
Maria Conceigao Mota?

' Servigos de Pediatria, CHMA/F

2 S. Nefrologia Pediatrica, CHP, HMPia

Introdugé&o: Na populagéo pediatri-
ca a prevaléncia de hipertensao arterial
(HTA) é de 3% e a de HTA grave de 0,1%.
Quando néo controlada é causa de mor-
bilidade e mortalidade significativa. Em
pediatria € habitualmente secundaria,
sendo a etiologia renal a mais frequente.
A Glomeruloesclerose Segmental Focal
(GESF) manifesta-se em qualquer idade
com proteindria, habitualmente nefrética.
O diagndstico é histologico pelo que a sua
verdadeira incidéncia é desconhecida. E
classificada como GESF primaria ou idio-
patica quando n&o se identifica uma etio-
logia. A GESF secundaria tem por base
um factor infeccioso, inflamatério, toxico
ou hemodinamico. A GESF familiar deve
ser considerada em criangas com histéria
sugestiva. O progndstico é habitualmente
reservado.
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Caso clinico: Adolescente in-
ternada por HTA grave. Apresentava
cefaleias recorrentes, com vomitos es-
poradicos, com 1 més de evolugdo e
de agravamento subito nas 48 horas
prévias ao internamento. Sem outros si-
nais de alarme ou outra sintomatologia
associada. Negava consumo de tabaco/
alcool/outras drogas de abuso, assim
como de medicamentos/suplementos
nutricionais. Antecedentes pessoais de
albuminudria 3+, ndo valorizada. Fami-
liar falecido por IRC com inicio em ida-
de pediatrica. A admissdo no SU apre-
sentava TA MSE=200/147mmHg (> P99
+ 5mmHg), sem diferencial entre os 4
membros. Glasgow 15, pupilas isocéri-
cas e fotoreactivas, sem défices focais.
Edemas maleolares discretos, restante
exame objectivo sem altera¢des. Tanner
M2/P3. IMC <P5. Perante o diagndstico
de emergéncia hipertensiva foi internada
para tratamento, investigacao etioldgica,
das repercussdes nos 6rgaos-alvo e es-
tratificagdo do risco cardiovascular. Esta
investigagao revelou Sindrome nefrético
com HTA estadio 2 secundarios a GESF,
com insuficiéncia renal, retinopatia hi-
pertensiva e cardiomiopatia hipertrofica
ligeiras. Pesquisa de mutagdo no gene
NPHS2 em curso. TA e fungao renal es-
taveis com IECA, ARA e Bloqueador dos
canais de calcio bem como normaliza-
¢ao do perfil lipidico com medidas dieté-
ticas e Estatina.

Conclusdo: A desvalorizagdo da
albuminuria e dos antecedentes familia-
res associados a auséncia de pesquisa
prévia de um valor tensional, levaram a
um atraso no diagndstico desta crianca.
Os autores alertam para a importancia
de uma anamnese cuidada e reafirmam
a pertinéncia da avaliagdo de rotina da
tensado arterial na medida em que a de-
teccdo em tempo util de HTA subclinica
pode reduzir a morbilidade e a mortalida-
de inerentes a formas de HTA graves em
idade pediatrica.

DERRAMES PLEURAIS
PARAPNEUMONICOS COMPLICADOS
—AVALIACAO DE UM PROTOCOLO
DE ABORDAGEM COM ALTEPLASE
INTRA-PLEURAL

Vasco Lavrador', Jodo Moreira-Pinto?3,
Joana Pereira?, Berta Bonet?, Fatima
Carvalho?, Lurdes Morais', Ana Ramos',
Virgilio Senra’

" CHPorto, UHMPia

2 Servigo de Cirurgia Pediatrica, CHP,
UHMPia

3 Dominio Ciéncias Cirurgicas, [ICVS, UMinho

Enquadramento: A incidéncia dos
derrames parapneumonicos complicados
tem vindo a aumentar nas ultimas déca-
das. Embora a sua abordagem permane-
¢a controversa, a instilacdo de agentes
fibrinoliticos intra-pleurais tem demons-
trado resultados equivalentes aos méto-
dos cirurgicos.

Objectivos: O presente estudo tem
por objectivo avaliar os resultados do
protocolo de utilizagao de alteplase intra-
pleural implementado em 2005 no Hospi-
tal Maria Pia.

Material e métodos: Estudo retros-
pectivo dos doentes internados com diag-
noéstico de derrame pleural parapneumo-
nico complicado submetidos a colocagéao
de dreno toracico e instilagao intrapleural
de alteplase entre Janeiro de 2005 e De-
zembro de 2009.

Resultados: Foram identificados
21 doentes, 11 do sexo masculino, com
idade média de 64 meses (16 — 197). A
admissdo apresentavam doenga com
evolugcdo média de 6.1 dias e 81.0% ja
tinham iniciado antibioterapia, 58.8%
dos quais em regime de internamento.
Na abordagem inicial, a radiografia de
térax era compativel com derrame pleu-
ral em 95.2% dos casos, confirmado por
ecografia toracica em 90.5%; o derrame
apresentava septagdo em 81.0% dos
doentes.

Apods colocagdo de dreno toracico
todos os doentes iniciaram instilagdo de
fibrinolitico, com 95.2% a completar os
trés dias de tratamento preconizados.
O tempo de drenagem toracica foi de 6
dias (3 — 9) verificando-se, como com-
plicacdes, pneumotorax (3) e enfisema
subcuténeo (1). Houve necessidade de
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recolocagao do dreno em quatro doentes.
Nao houve complicagbes major associa-
das a instilagéo de fibrinolitico.

A antibioterapia mais frequentemen-
te instituida @ admissédo foi cefuroxima
(14.3%) e a associagéo de ceftriaxone e
clindamicina (14.3%), tendo sido alterada
em 6 doentes por resposta clinica desfa-
voravel. A duragdo média da antibiotera-
pia endovenosa foi de 18 dias (9-28).

O agente etioldgico foi identificado
em 33.3% dos casos: S. pneumoniae (4),
S. beta-hemolitico (1), M. tuberculosis (1)
e S. aureus (1).

Apenas um doente necessitou de
admissdo em unidade de cuidados in-
tensivos sob ventilagdo nao invasiva; um
doente teve alta contra parecer médico e
verificou-se um reinternamento mas sem
recidiva do derrame. Nenhum doente ne-
cessitou de toracoscopia ou toractomia
e nao se registaram obitos na amostra
avaliada.

Conclusédo: A utilizagdo precoce
protocolada de alteplase na abordagem
da pneumonia complicada por derrame
pleural demonstrou ser um método efi-
caz, sem complicacdes major associadas
ou necessidade de abordagem cirurgica
posterior.

ASMA NA ADOLESCENCIA:
PERCEPCAO DO IMPACTO

NAS FUTURAS ESCOLHAS
PROFISSIONAIS

Gisela Silva', Eva R. Gomes?

' S. Pediatria Médica, CHPorto

2'S. Imunoalergologia Pediatrica, CHPorto

Introducdo: A asma broénquica é
uma das doengas cronicas mais preva-
lentes na adolescéncia. Os jovens asma-
ticos devem saber que a sua condi¢do
pode sofrer agravamento por exposicao
profissional a alergénios ou irritantes e,
portanto, deve ser tida em conta aquando
da escolha profissional.

Objectivos: Avaliar o conhecimento
de uma amostra de adolescentes asma-
ticos sobre o potencial risco para a asma
de algumas escolhas profissionais e ana-
lisar a sua percepgao sobre a limitagéo
de escolhas imposta pela doenca. Ana-
lisar o controlo da doenga e correlagéo



entre os resultados dos 2 instrumentos
utilizados.

Material e métodos: Amostra de 25
adolescentes seguidos em consulta de
Imunoalergologia Pediatrica com diag-
nostico de asma bronquica. Foram apli-
cados questionarios para avaliagéo de
possiveis escolhas profissionais, conhe-
cimento dos riscos de exposi¢do profis-
sional e recolha de dados para avaliagéo
do controlo da asma através do questio-
nario CARAT 10.

Resultados: A idade média foi de
15,68 anos (14-18) e 52% eram do sexo
masculino. Todos os doentes tinham um
bom controlo da doenga com valores
iguais ou superiores a 16 no questiona-
rio CARAT 10. 60% dos doentes conse-
guiu identificar ocupagdes profissionais
que poderiam causar um agravamento
da sua patologia, mas a maior parte néo
considera a sua condigdo de asmatico
um factor importante a ter em conta nos
seus possiveis planos profissionais. Os
rapazes parecem ser mais conhecedo-
res da eventual influéncia da asma na
escolha profissional com 10 dos 16 do-
entes do sexo masculino a considerar
que a asma pode afectar a sua escolha,
enquanto apenas 5 dos 12 do sexo fe-
minino manifesta esta preocupagao.
64% da amostra referiu que a possivel
influéncia da doenga na escolha profis-
sional ja foi discutida em familia e 40%
com amigos. S6 36% referiu ter aborda-
do esse assunto com profissionais de
saude, nomeadamente o seu médico
assistente.

Concluséo: Todos os doentes as-
maticos avaliados estavam bem con-
trolados. Apesar do reduzido tamanho
da amostra, verificamos que o conheci-
mento dos possiveis condicionalismos
que esta patologia acarreta em termos
de escolhas profissionais e os riscos as-
sociados a certas ocupagdes nao esta
optimizado sendo esta uma vertente a
melhorar no acompanhamento dos jo-
vens asmaticos.

FENOMENO DE RAYNAUD EM IDADE
PEDIATRICA

Ménica Tavares', Ana Novo', Helena
Sofia', lvone Silva?, Isabel Almeida?®,
Margarida Guedes'

" CHPorto, UHMPia

2 Servigo de Cirurgia Vascular, CHPorto

3 Servigo de Medicina Interna, CHPorto

Introdugdo: O fendmeno de Ray-
naud (FR), caracterizado por alteragdes
da cor das extremidades, de palidez a
cianose e eritema, tem uma prevaléncia
que varia na idade adulta entre os 3 e os
20%. Em idade pediatrica, os estudos sdo
limitados. A presenga de FR em criangas
com menos de 12 anos ou em rapazes
parece estar mais associado a forma se-
cundaria, implicando excluséo de doenga
do tecido conjuntivo. A capilaroscopia &
um exame fundamental nestes doentes
uma vez que a presenca de alteragbes
capilaroscopicas sugere a presenca de
uma doenga reumatica subjacente.

Objectivo: Caracterizagao do fené-
meno de Raynaud nas criangas e adoles-
centes orientadas para o Centro Hospita-
lar do Porto — Hospital de Santo Antonio,
de 01/01/2000 a 31/08/2010.

Métodos: Estudo retrospectivo dos
processos clinicos das criangas e adoles-
centes orientadas por Fendmeno de Ray-
naud. Avaliagcdo da histéria clinica, dura-
¢ao dos sintomas, idade, historia familiar,
pesquisa de anticorpos antinucleares e
capilaroscopia. Critérios de inclusdo: me-
nores que 18 anos a data de referencia-
¢ao, com FR como motivo de consulta.
Critérios de exclusao: jovens com idade
superior a 18 anos ou que apresentavam
outro motivo de referenciagao.

Resultados: Foram seleccionados
60 processos clinicos que cumpriam 0s
critérios de inclusdo. Idade média de apa-
recimento dos sintomas 12,6 anos, ac-
tualmente com uma média de idades de
16,3 anos, sendo 72% do sexo feminino.
Mais de metade (53%) destas criangas
ou jovens encontrava-se em seguimento
em consulta de Reumatologia Pediatri-
ca, quatro em Medicina Interna, 18 em
Cirurgia Vascular e seis nas outras sub-
-especialidades pediatricas. Todas as
criangas apresentavam fendmeno de
Raynaud, associada em 31,7% dos casos
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a eritema pérnio, 26,7% com edema das
maos e a mesma percentagem com dor
ao nivel das articulagdes inter-falangicas
proximais, 21,7% com acrocianose, 10%
com alteragdes troficas das polpas ungue-
ais e 8,3% apresentavam hipersudorese.
Oitenta e oito por cento referiam o frio
como factor agravante, sendo que 50%
referiam ter sintomas apenas no Inverno.
Em 15% dos casos havia histéria fami-
liar positiva de Fenémeno de Raynaud
e 23,3% tinham historia familiar positiva
para doengas do tecido conjuntivo. Os an-
ticorpos anti-nucleares foram pesquisados
em 58 doentes (97%), sendo positivos em
15,5%: 1:160 (4); 1: 320 (1); 1: 640 (4). A
capilaroscopia foi efectuada em 40 (67%)
casos, tendo 30 (75%) alteracdes ligeiras
(tortuosidade dos capilares, alargamento
segmentar), trés (7,5%) alteracdes sig-
nificativas com megacapilares, areas de
hemorragias, areas avasculares/padréo
esclerodérmico e sete (17,5%) sido con-
siderados normais. Destes quarenta do-
entes com estudo completo, quatro (10%)
foram considerados com FR secundario,
diagnosticando-se dois casos de Esclero-
dermia Sistémica Juvenil, um caso de pro-
vavel doenca mista do tecido conjuntivo e
um outro caso em caracterizagao.

Concluséo: O FR pode ocorrer em
idade pediatrica e, tal como nos adultos,
€ na maioria dos casos um FR primario. A
positividade dos anticorpos antinucleares
e as alteragdes na capilaroscopia foram,
neste estudo, factores preditivos de FR
secundario, estando de acordo com o re-
ferido na literatura.

ANEMIA NUM PEQUENO LACTENTE
Emilia Costa', Judite Marques?, Manuela
Ferreira?, Esmeralda Cleto', Inés
Freitas', José Barbot'

" Unidade Hematologia Pediatrica, CHPorto

2 Servigo Pediatria, CHNordeste, UHBraganga

Introdug&o: Uma anemia num pe-
queno lactente coloca questbes diag-
nosticas que sdo exclusivas desta faixa
etaria. Causas relacionadas com a inte-
racgao recente entre as circulagdes ma-
terna e fetal devem ser ponderadas para
além de outras de natureza adquirida/
hereditaria.
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Caso clinico: Os autores apresen-
tam o caso clinico de um lactente actual-
mente com 15 meses de idade, que sur-
ge aos 2 meses de vida com uma anemia
grave (Hb: 6,2g/dl) normocitica e normo-
cromica. A anemia tinha um caracter ar-
regenerativo (Retic: 19.000/mm3) apesar
de niveis de eritropoietina elevados. Cli-
nicamente apresentava bom estado ge-
ral, sem dismorfias e com exame normal
a excepgao de palidez cutdneo-mucosa.

Os diagnésticos diferenciais inicial-
mente evocados foram a eritroblastope-
nia transitéria da infancia e a anemia de
Blackfan-Diamond, sendo que a idade
da crianga era mais compativel com o
segundo.

O aparecimento de neutropenia
significativa (valor minimo de 490/mm3)
durante o internamento, e a visualizagéo
de proeritroblastos gigantes na medula
Ossea direccionaram o diagnostico no
sentido de uma infecgéo por Parvovirus
B19. Este diagndstico foi confirmado tan-
to serologicamente (IgM positiva) como
molecularmente (DNA viral com titulo
740000 Ul/ml). A deteccdo de DNA do
Parvovirus B19 em sangue do cartdo de
Guthrie apontou para uma infecgéo ocor-
rida durante o desenvolvimento fetal.

Do ponto de vista terapéutico, por
agravamento da anemia (Hb:5,9g/dl)
com aparecimento de sopro sistdlico re-
alizou transfusdo de CE em D3 interna-
mento (5ml/kg). Efectuou imunoglobuli-
na G em D10 e D11 numa perspectiva
de contrariar a evolugdo da infecgéo
para cronicidade. A contagem de neu-
tréfilos normalizou imediatamente apos
a terapéutica e a reticulocitose verificou-
-se ao 10° dia de internamento. A situa-
¢ao evoluiu para uma normalizagdo do
quadro hematolégico. Aos 9 meses de
vida, embora ainda detectavel, o DNA
viral era residual.

Conclusao: A descricéo classica de
infecgao por Parvovirus B19 na vida intra-
-uterina permanece associada a hidropsia
fetal e abortamento. Existem, no entanto,
raras descricdes de anemias congénitas
sem repercussao hemodinamica que mi-
metizam outras formas de anemia hipo-
plasica congénita colocando dificuldades
diagnosticas que podem condicionar o
tratamento e o seguimento.

IRIDA — UMA ENTIDADE CLINICA DE

DESCRICAO E CARACTERIZACAO

MOLECULAR RECENTES

Marco Pereira’, Emilia Costa?,

Esmeralda Cleto?, Teresa Melo?®, Inés

Freitas?, Graga Porto*, José Barbot?

" Dep. da Mulher, da Crianca e do Jovem,
ULSMatosinhos, HPHispano

2 U. Hematologia Pediatrica, CHPorto

3 Servigo de Hematologia, HSJo&o

4 Dep. de Patologia e Imunologia Molecular,
ICBASalazar

Introducéo: IRIDA (Iron-Refractory,
Iron-Defi-ciency Anemia) € uma entida-
de clinica de descrigao e caracterizagao
molecular recentes que veio elucidar si-
tuagbes raras de anemia ferripriva, de
etiologia obscura e refractaria a terapéu-
tica com ferro oral e endovenoso. A sua
hereditariedade é autossdmica recessiva
e a sua fisiopatologia caracteriza-se por
um excesso de hepcidina, resultado de
mutagdes no gene da matriptase-2 (TM-
PRSS6), seu regulador negativo.

Caso clinico: Apresentamos os
casos clinicos de duas criangas do sexo
feminino, primas em 2° grau. A primei-
ra, actualmente com 17 anos, é seguida
em consulta desde os nove meses por
anemia moderada/grave (Hb: 7,3 g/dl),
microcitica e hipocrémica (MCV: 55,8fL,
MCH:12,9pg). Os parametros de ferro
eram de algum modo discrepantes. A
saturagédo da transferrina assim como o
doseamento da protoporfirina eritrocitaria
livre e do receptor soluvel da transferrina
eram indicativos de eritropoiese ferripri-
va, enquanto que a ferritina sérica reve-
lava um valor limiar. A terapéutica com
ferro endovenoso acentuava esta dis-
crepancia, na medida em que a ferritina
sérica subia para valores preocupantes
enquanto que os outros parametros per-
maneciam inalterados, com excepgao da
hemoglobina que revelava ligeiro acrés-
cimo (média de 1,3 g/dl). Com o decorrer
dos meses (média de 11,6 meses) estes
parametros regressavam aos valores ini-
ciais.

A convicgéo de tratar-se de um erro
do metabolismo de caracter hereditario
foi reforcada quando, dez anos mais tar-
de, nos foi enviada a segunda crianga, na
altura com treze meses de idade, e com
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um quadro clinico similar. Adicionalmen-
te, a descri¢gdo da molécula de hepcidina
como principal reguladora humoral do
metabolismo de ferro, em meados da
presente década, sugeria que esse erro
do metabolismo fosse consequéncia do
seu excesso de produgéo.

O esclarecimento definitivo desta
situacéo so foi possivel a partir de Abril
de 2008, data da primeira publicagéo
descrevendo esta entidade clinica, que
denominou de IRIDA.

Concluséo: As duas primas
revelaram-se homozigoticas para a mu-
tacdo cDNA 1795 C>T no exon 15 do
gene TMPRSS6. Ambas apresentam
desenvolvimento normal e toleram razo-
avelmente bem a anemia, recebendo de
forma intermitente pequenas doses de
ferro endovenoso.

ANEMIA DE FANCONI: ACUIDADE
PARA O DIAGNOSTICO

Patricia Nascimento', Emilia Costa’,
iris Maia', Claudia Neto', Beatriz Porto?,
José Barbot'

" U. Hematologia, S. Pediatria, CHP, HMPia
2 Laboratério de Citogenética, ICBAS, UP

Introdugd@o: A Anemia de Fanconi
(AF) foi durante muitos anos diagnosticada
com base na insuficiéncia medular e nas
malformagbes somaticas que permitiam
configurar um padrdo caracteristico. Ac-
tualmente sabe-se que apresenta grande
variabilidade fenotipica, podendo as ma-
nifestacdes hematoldgicas estar ausentes
durante varios anos. A Fanconi Anemia
Research Foundation (FARF) procurou
minorar o atraso no diagnéstico elaboran-
do indicadores de suspeita, com base em
elementos clinicos e laboratoriais. Define
2 indices de suspeita, médio e alto, sendo
o estudo citogenético mandatério no se-
cundo e de ponderar no primeiro.

Objectivos: Avaliar o percurso cli-
nico prévio ao diagndstico dos doentes
com AF e a evolugao clinica posterior.

Métodos: Analise retrospectiva dos
processos das criangas com AF seguidos
na consulta de hematologia pediatrica
nos ultimos 17 anos.

Resultados: Foram seguidas 17
criangas com mediana de idade ao diag-



néstico de 6 anos. A maioria das crian-
¢as foi orientada de consultas de pedia-
tria, tendo 12 sido previamente seguidas
por 2 especialidades e 10 submetidas a
cirurgias correctoras de anomalias feno-
tipicas. Duas foram orientadas para a
hematologia por suspeita clinica de AF,
4 foram-no por histéria familiar positiva
e os restantes por alteragdes hematolo-
gicas de 1 ou mais linhas celulares. De
acordo com os indicadores de suspeita
da FARF, 14/17 criangas apresentavam
elevado grau de suspeicado, tendo indi-
cagao para avaliagédo citogenética para
AF desde os 1°s dias de vida. Trés crian-
¢as atingiram idade adulta e 3 faleceram
ainda em idade pediatrica (1 por com-
plicagdo infecciosa apds transplante de
medula éssea (TMO) e 2 por hemorragia
SNC), permanecendo actualmente em
seguimento 11. Destas, por pancitope-
nia grave foi instituida terapéutica em 4:
1 fez TMO e 3, por auséncia de dador
compativel, iniciaram tratamento com
androgeneos. Os restantes 7 mantém-
-se em vigilancia.

Conclusfes: A andlise dos dados
permite concluir da baixa acuidade diag-
néstica para esta patologia, suportando a
opinido de que € uma doenga subdiag-
nosticada. Os autores consideram impor-
tante a divulgacéo da AF entre todas as
especialidades que com ela contactam
através das suas co-morbilidades, de
modo a atingir um diagndstico cada vez
mais precoce, essencial para uma abor-
dagem a longo prazo da insuficiéncia
medular, antecipando cuidados, e pro-
gramando atitudes.

ANEMIA FERRIPRIVA REFRACTARIA
DE ETIOLOGIA OBSCURA EM IDADE
PEDIATRICA — NOVAS ABORDAGENS
TERAPEUTICAS

N. Miguel', E. Costa?, M. Binni?, R. Lima
3 F. Pereira®, R. Vizcaino®, J. Barbot?

' 8. Pediatria, CHTMAD, Unid. Vila Real
2Unidade de Hematologia, CHPorto, HCMPia
38. Gastroenterologia, CHPorto, HCMPia

4S. Anatomo-Patologia, CHPorto, HSAnténio

Objectivo: O objectivo do nosso
trabalho foi o de pesquisar patologia
ndo hemorragica, outra que ndo a do-

encga Celiaca, interferindo na absorgao
do ferro em doentes em idade pedia-
trica, com anemia ferropénica (AF) re-
fractaria ao ferro (Fe) oral e de etiologia
obscura.

Métodos: Em nove doentes com AF
refractaria foi investigada, de forma nao
invasiva, a Gastrite Atréfica Auto-imune
(GAAI) e a infecgao a Helicobacter Pilory
(HP). Testes efectuados: gastrina sérica,
anticorpos anti-célula parietal gastrica,
teste respiratério c-urease e ou serololo-
gia para HP.

Em segunda linha foi realizada
biopsia gastrica. As alteragdes anatomo-
-patoldgicas foram graduadas, de 0 a 3
(critérios de Sydney).

Resultados: Todos (n=9), apre-
sentavam hipergastrinemia. Sete deles,
revelaram critérios serolégicos de GAAI
(GAAI+). Destes sete, trés eram GAAI+/
HP+ e quatro GAAI+ /HP-. Dois doentes
revelaram-se GAAI-/HP+.

Todos (n=9), apresentaram critérios
anatomo-patoldgicos de atrofia gastrica.
Em dois, (um GAAI-/HP+ e outro GAAI +
/HP-) associava-se metaplasia intestinal
na mucosa antral, revertida no primeiro,
com terapéutica tripla para erradicagao
do HP. No segundo nao foi efectuada te-
rapéutica.

Todos mostraram resposta a tera-
péutica com Fe alternativo. Quatro com
Fe Ev e cinco com sulfato de glicina fer-
roso.

Conclusdes: A luz dos novos de-
senvolvimentos da fisiopatologia da AF
refractaria, torna-se mandatério o estudo
protocolado de patologia da absorgéo,
nomeadamente nos casos de etiologia
obscura. A hipergastrinemia constitui um
indicador indirecto de acloridria, resultado
de atrofia gastrica. A GAAI é reconhecida,
nos dias de hoje, como patologia poden-
do atingir grupos etarios pediatricos. A
interferéncia do HP, na etiopatogenia da
GAAI e da AF refractaria é esclarecimen-
to mais dificil.

NASCER E CRESCER

revista do hospital de criangas maria pia
ano 2010, vol XIX, n.° 3

ALTERACOES HEMATOLOGICAS E
ERROS INATOS DO METABOLISMO
Patricia Nascimento', Anabela
Bandeira®, Emilia Costa?, José Barbot?,
Esmeralda Martins'

" U. Metabolismo, S. Pediatria, CHP, HMPia
2 U. Hematologia, S. Pediatria, CHP, HMPia

Introdug&o: Uma grande varieda-
de de erros inatos do metabolismo (EIM)
pode causar alteracdes hematoldgicas,
que podem atingir uma ou mais linhas
celulares ou determinar alteragbes na
coagulacdo. Os mecanismos subjacen-
tes sdo variados podendo as alteragbes
hematoldgicas constituir a primeira pista
para o diagnostico de um EIM.

Objectivos: Determinar a preva-
Iéncia de alteracdes hematoldgicas nos
doentes com EIM; Caracterizar essas
alteracdes e comparar com os dados da
literatura; Estabelecer protocolo de se-
guimento hematolégico destes doentes

Material e métodos: Estudo retros-
pectivo. Consulta do processo clinico de
todos os doentes com EIM seguidos na
consulta de doengas metabdlicas, com
doenga metabdlica nas quais estédo des-
critas alteragdes hematolégicas associa-
das. Foram excluidas as criangas com
doenga metabdlica cuja manifestagéo é
puramente hematoldgica bem como as
criangas com alteragdes hematoldgicas
em contexto de doenga aguda ou asso-
ciadas a ingestao de farmacos.

Resultados: Foram identificados
71 doentes com susceptibilidade de ter
alteragdo hematoldgica pela doenga me-
tabolica de base, tendo sido detectada
alguma alteragdo em 28 deles (39,4%);
em 1 caso como primeira manifestagéo
da doenga de base. As alteracdes da sé-
rie rubra foram as mais frequentemente
identificadas: 9 criangas com anemia nor-
mocitica e normocromica, 5 com anemia
microcitica e hipocromica e 1 com ane-
mia macrocitica. Quatro doentes apre-
sentavam alteragbes da linha branca: 3
casos de neutropenia em doentes com
aciduria metilmalonica e 1 caso de lin-
fopenia numa crianga com aciduria pro-
piénica. Foi detectada trombocitopenia
em 5 doentes e alteragdes no estudo da
coagulagdo em 4. O esfregaco de sangue
periférico mostrou alteragdes em 5 ca-
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sos, sendo que em 4 deles foi uma pista
importante para o diagndstico da doencga
metabdlica de base.

Conclusbes: Existem poucos da-
dos relativos a incidéncia de alteragbes
hematolégicas nos doentes com EIM. Na
nossa amostra cerca de 1/3 dos doentes
apresentavam algum tipo de alteracao,
pelo que é importante estar atento para
esta co-morbilidade, que pode condicio-
nar o prognostico da doenga de base.

HEMOGLOBINURIA PAROXISTICA AO
FRIO: QUANDO SUSPEITAR?
Catarina Matos', Sandra Teixeira’,
Susana Lira', Cristiana Ribeiro?, Emilia
Costa®, José Barbot®

' Servigo de Pediatria, CHTamega e Sousa

2 Servigo de Pediatria, ULSAlto Minho

3 Servigo de Hematologia, CHPorto, HMPia

Introdugdo: A  Hemoglobinuria
paroxistica ao frio (HPF) é uma forma
rara de anemia hemolitica auto-imune.
Caracteriza-se por hemdlise intravascu-
lar, anemia e hemoglobinuria, minutos
ou horas apds exposic¢ao ao frio. A maio-
ria dos episddios sdo auto-limitados e
associam-se a infecgdes viricas inespe-
cificas. O diagnostico € confirmado pelo
Teste de Donath-Landsteiner.

Caso clinico: Crianga, sexo mas-
culino, 23 meses de idade, previamente
saudavel, que recorre ao servigo de ur-
géncia em Dezembro/2009, com quadro
de ictericia, anoxeria e irritabilidade com
24 horas de evolugéo a que posterior-
mente se associou urina muito escura.
Referencia a infeccdo das vias respira-
torias superiores. Sem histéria aparente
de exposicéo ao frio. Os exames comple-
mentares revelaram: hemoglobina- 6.9g/
dL, reticulécitos- 125.000/mm3, bilirru-

bina total- 2.7mg/dL (directa-0.6mg/dL),
AST-64U/L, ALT-18U/L, DHL- 2.290UI/L.
O esfregaco de sangue periférico nao
apresentava alteragdes. A tira teste uri-
naria era reactiva para hemoglobindria/
hematuria apesar do sedimento urinario
nao apresentar eritrocitiria. O teste anti-
-globulina directo era positivo, selectiva-
mente para anticorpos monoespecificos
anti-C3d. As serologias viricas foram ne-
gativas. O teste de Donath-Landsteiner
foi positivo confirmando a suspeita de
HPF. Foi internado em ambiente aqueci-
do, e iniciou reforgo hidrico com registo
da diurese. Constatou-se normalizagao
progressiva da hemoglobina e marcado-
res de hemdlise. Teve alta com indicagao
de evicgao de frio.

Conclusdao: Os autores pretendem
realgar a importancia do reconhecimen-
to desta patologia que passa pela iden-
tificacdo do caracter intravascular do
processo hemolitico. A triade classica
de hemolise estava presente. O aspec-
to fortemente colurico da urina- “urina
cor coca-cola” cuja causa se provou
ser hemoglobindria e ndo hematuria e
a significativa elevagéo de DHL em con-
traste com o caracter ligeiro da hiperbi-
lirrubinemia sugeriam um mecanismo de
hemolise intra-vascular. A elevagéao da
AST contrastando com uma normalida-
de da ALT reforcavam essa sugestdo. O
teste de Coombs positivo sugeria uma
etiologia auto-imune e a sua positivida-
de selectiva para anticorpos monoes-
pecificos C3d sugeria o diagndstico de
HPF. O teste de Donath-Landsteiner, ao
demonstrar o caracter bifasico do anti-
corpo em causa, confirmou o diagnds-
tico. A evicgao do frio e a fluidoterapia
foram atitudes suficientes para a que o
processo hemolitico resolve-se esponta-
neamente sem les&o renal.
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NEFRECTOMIA LAPAROSCOPICA
RETROPERITONEAL EM CRIANCAS:
ESTADO DA ARTE

Joao Moreira-Pinto'?, Angélica Osério’,
Joana Pereira’, Carlos Enes’, Jodo
Ribeiro de Castro'?, Armando Reis?

' Servigo de Cirurgia Pediatrica, CHPorto

2 Servigo de Urologia Pediatrica, CHPorto

3 Dominio Ciéncias Cirurgicas, ICSV, UMinho

Introdugéo e objectivos: Em Portu-
gal, a experiéncia em retroperitoneosco-
pia pediatrica é escassa. Os autores apre-
sentam a primeira série portuguesa de
nefrectomias realizadas por esta via, em
criangas com idade inferior a nove anos, e
uma revisao da literatura sobre o tema.

Material e métodos: Analise re-
trospectiva dos processos das criangas
submetidas a nefrectomia laparoscépica
retroperitoneal (NLR), de Janeiro de 2009
e Dezembro de 2009, num Departamento
de Cirurgia Pediatrica. A revisao da litera-
tura foi realizada através de uma pesqui-
sa na base de dados Medline.

Resultados: Foram realizadas oito
NLR. A média de idades dos doentes ope-
rados foi 4,5 anos (minimo = 11 meses,
maximo = 8,6 anos). As indicacdes cirurgi-
cas encontradas foram: quatro rins multi-
quisticos, trés nefropatias de refluxo, uma
nefropatia obstructiva. Quatro NLR foram
realizadas a esquerda. O tempo cirtrgico
meédio foi 99 minutos (minimo = 50 minu-
tos, maximo 180 minutos), notando-se um
encurtamento do mesmo a medida que
aumenta a experiéncia da equipa. Nao
houve nenhuma conversao para lomboto-
mia. A média de tempo de internamento
foi 1,5 dias (minimo = 1 dia, maximo = 2
dias). Nao se registaram complicacdes
intra-operatdrias nem pds-operatdrias.

Concluséo: A NLR é exequivel em
criangas de idade inferior a nove anos e
deve ser considerado como tratamento
de elei¢ado na idade pediatrica.



