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SINDROME DE MARCUS GUNN: EXPERIENCIA DO
SERVICO DE NEUROLOGIA PEDIATRICA DO CENTRO
HOSPITALAR DO PORTO

Catarina Matos!, Clara Pereiral, Barbara Pereiral, Leonilde
Machado?, Sénia Figueiroa?, Inés Carrilho!

1S. Neurologia Pediatrica, HMPia, DCA, CHP

2S. Pediatria, CH Tamega e Sousa

Introdugéo: O sindrome de Marcus-Gunn (SMG), entidade
clinica pouco conhecida pela sua raridade, constitui a blefarop-
tose sincinética congénita mais comum. E responséavel por 5%
das ptoses congénitas. A maioria dos casos sdo esporadicos
estando descritos raros casos de transmissdo familiar autos-
somica dominante. O diagndstico é clinico caracterizando-se
por uma blefaroptose congénita, geralmente unilateral, de pre-
dominio & esquerda, na qual ocorre retrac¢do ou elevacdo da
péalpebra ptética aquando da abertura da boca ou movimentos
de lateralizagdo da mandibula. A etiopatogenia permanece des-
conhecida mas parece ocorrer um desvio congénito de fibras
do ramo mandibular do nervo trigémio com ligagdo anémala a
fibras da porcdo superior do nervo oculomotor. ComplicacBes
oftalmolégicas como ambliopia, anisometropia e estrabismo es-
tao frequentemente associadas. O prognéstico € bom na maio-
ria dos casos.

Objectivo: Andlise das criangcas com SMG seguidas actual-
mente na consulta de Neurologia.

Doentes e Métodos: Estudo retrospectivo, transversal,
descritivo, incluindo as criangas diagnosticadas com SMG en-
tre 2006 e 2011. Foram analisadas as seguintes variaveis: idade
a data de diagndstico; sexo; antecedentes familiares de SMG;
dados clinicos e oftalmoldgicos no momento do diagndstico; te-
rapéutica efectuada; tempo de seguimento e estado actual. Re-
sultados: Foram identificados quatro doentes com SMG, dois do
sexo feminino e dois do sexo masculino, com idades compreen-
didas entre os seis meses e 0s 11 anos a data de diagnostico.
Nenhum tinha antecedentes familiares de SMG. Clinicamente to-
dos apresentavam, desde o nascimento, retrac¢cdo ou elevacéo
da pélpebra ptética com a abertura da boca ou movimentos de
lateralizacdo da mandibula. Foi observada ptose a esquerda em
trés e a direita em um. Foram orientados para consulta de oftal-
mologia e submetidos a rastreio oftalmolégico ndo tendo sido
observada complicagdo em nenhum. Actualmente, e ap6s um
seguimento mediano de 1,5 anos (um a cinco anos), todos se
apresentam sem complicagdes.
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Conclusfes: A nossa pequena série sugere-nos que o
SMG ainda é diagnosticado tardiamente (uma crianca diagnosti-
cada aos 11 anos). Como descrito na literatura observamos uma
maior incidéncia da ptose a esquerda. A auséncia de complica-
¢oes oftalmolégicas encontrada pode ser justificada pelo diag-
nostico precoce em trés dos quatro casos. Os autores alertam
para a importancia do reconhecimento desta entidade pouco
conhecida possibilitando um encaminhamento precoce na abor-
dagem das complicagdes.

SINDROME DE ABSTINENCIA NEONATAL — A EXPERIENCIA
DO CHTMAD

Joana Carvalho?, Joana Cotrim?, Susana Sousa?, Juan Calvino?,
Marisa Sousa?, Antonio Pereira?, Isabel Soares?, Eurico Gaspar*
1U. Vila Real, CH Tras-os-Montes e Alto Douro

Introducdo: A toxicodependéncia € um problema na nos-
sa sociedade, atingindo cada vez mais mulheres em idade fértil,
com aumento do nimero de recém-nascidos (RNs) expostos a
psicofarmacos durante a vida intra-uterina. Condiciona efeitos di-
rectos no crescimento e desenvolvimento do feto e dependéncia
no RN, implicando uma maior morbilidade neonatal.

Objectivos: Avaliagdo dos internamentos ocorridos na
Unidade de Cuidados Especiais ao RN (UCERN) do CHTMAD,
entre Janeiro de 2000 e Junho de 2011, com o diagnostico de
Sindrome de Abstinéncia Neonatal (SAN).

Material e Métodos: Analise retrospectiva dos processos
clinicos dos RNs internados, no periodo referido, com o diagnds-
tico de SAN. Foram avaliadas variaveis relacionadas com a mée
e como RN.

Resultados: Foram internados 19 RNs com o diagnéstico
de SAN, com uma média de 27,7 dias de internamento. A idade
materna variou entre os 18 e 38 anos. A gravidez foi mal vigiada
e ndo vigiada em 10 e trés dos casos, respectivamente. A droga
mais usada foi a heroina. 68,4% das mulheres encontravam-se
em programa de desintoxica¢gdo com metadona (trés delas com
consumo concomitante de heroina). Quatro mées estavam in-
fectadas pelo VHC e uma pelo VIH. A serologia para Sifilis foi
positiva em um caso. 15,8% dos RNs eram prematuros e 21,1%
apresentava baixo peso ao nascimento. A SAN iniciou-se antes
das 48 horas de vida em 57,9% dos casos. Em relagdo aos pa-
rametros do indice de Finnegan, os relacionados com o sistema
nervoso central foram os mais comuns. O farmaco utilizado para



controlo dos sintomas foi a morfina em oito dos casos, fenobar-
bital em sete dos casos e o diazepam em um dos casos. Em trés
RNs foi necesséria a associagdo de morfina e fenobarbital. O
tempo médio de durac&o de terapéutica foi de 20,5 dias. A data
da alta, um RN foi transferido para o hospital da &rea de residén-
cia, 13 ficaram ao cuidado de pais/familiares, um foi integrado
numa familia de acolhimento, e quatro foram institucionalizados.
Comentarios: A SAN a heroina foi a mais comum, sendo
0s sintomas neuroldgicos os mais frequentemente encontrados.
A vigilancia da gravidez foi na maioria dos casos insuficiente.
Os internamentos registados foram na sua grande maioria pro-
longados, dada a terapéutica e a associagdo, muito frequente,
a condicBes socioecondémicas graves. Este trabalho sera com-
plementado, numa segunda fase, com a avaliacéo do desenvol-
vimento psicomotor destas criangas, no sentido de perceber se
esta patologia podera ou néo trazer problemas a longo prazo.

COMPLICACOES NEONATAIS DE DIABETES PRE-
-GESTACIONAL — CASO CLINICO

Natacha Fontes?!, Joana Leite!, Marlene Abreu?, Alexandrina
Portela?, Lia Rodrigues e Rodrigues?

1S. Pediatria, H Pedro Hispano, ULS Matosinhos

2S. Neonatologia, H Pedro Hispano, ULS Matosinhos

Introducgdo: O mau controlo metabdlico da Diabetes melli-
tus (DM) pré-gestacional e durante a gravidez é determinante na
ocorréncia de embriofetopatia diabética. Encontram-se descritas
varias complicacbes perinatais no recém-nascido (RN) nomea-
damente a macrossomia, a cardiomiopatia, alteragdes neurologi-
cas, nefro-uroldgicas, metabdlicas e hematoldgicas.

Caso clinico: RN do sexo feminino, fruto de uma primeira
gestacdo vigiada, com historia materna de diabetes mellitus tipo
1 mal controlada, sem alteracOes de relevo nas serologias ou nas
ecografias pré-natais. O parto ocorreu por cesariana devido a um
trabalho de parto estacionario, embora de inicio espontaneo, as
36 semanas de idade gestacional, tendo sido constatado liquido
amniético meconial. Apresentou um indice de Apgar de 8/9 no 1°
e 5° minutos, respectivamente, e uma antropometria grande para
a idade gestacional (GIG) com um peso de 3819g. Ap6s 0 nas-
cimento foi internada no servigco de Neonatologia por apresentar
hipoglicemia (32mg/dL) com necessidade de terapéutica com soro
glicosado. Nas primeiras 24 horas de vida auscultou-se um sopro
sistdlico grau 1I/VI, tendo sido posteriormente diagnosticada co-
municagao inter-ventricular com hipertrofia do septo. No segundo
dia de internamento foram notadas trés placas cutaneas eritema-
tosas, duras, sem outros sinais inflamatorios associados, localiza-
das nos membros superiores, compativeis com necrose gorda do
tecido celular subcutaneo (NGTS). Evoluiu com melhoria clinica
progressiva, sem necessidade de tratamento especifico.

Discussdo: A embriofetopatia diabética € uma entidade
muito diversa que pode acarretar complicacGes graves no RN.
Neste caso a RN apresentou macrossomia, hipoglicemia, car-
diomiopatia e NGTS. Realca-se esta Ultima pela sua raridade,
estando descrita a associagéo com diabetes gestacional, asfixia
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intra-uterina, parto traumatico, aspiragcdo meconial, hipoxia e hi-
potermia. A evolugao desta patologia é frequentemente benigna,
sendo a complicacdo mais temida a hipercalcemia que nédo se
verificou neste caso.

CONVULSOES NO PERIODO NEONATAL — A EXPERIENCIA
DA UNIDADE DE CUIDADOS ESPECIAIS AO RECEM-
-NASCIDO DO CHTMAD

Joana Cotrim?!, Joana Carvalho!, Susana Sousat!, Juan Calvino?,
Marisa Sousa?, Antonio Pereiral, Isabel Soares?, Eurico Gaspar*
!S. Pediatria, CH Tras-os-Montes e Alto Douro

Introdug&o: A convulsdo é a principal manifestacdo de
disfuncé@o neuroldgica no periodo neonatal. A determinacéo da
causa subjacente ao episodio convulsivo orienta a estratégia te-
rapéutica, influencia o progndstico e pode ser um factor preditivo
do desenvolvimento motor e cognitivo futuro.

Objectivos: Analisar e caracterizar os internamentos por
convulsdo na Unidade de Cuidados Especiais ao Recém-nascido
(UCERN) do Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro
(CHTMAD).

Material e métodos: Andlise retrospectiva dos registos in-
formaticos dos internamentos na UCERN do CHTMAD por con-
vulséo no periodo neonatal entre Janeiro de 2000 e Setembro de
2011 e consulta dos respectivos processos clinicos.

Resultados: No periodo analisado registaram-se 38 inter-
namentos por convulsdo na UCERN do CHTMAD, corresponden-
do a 36 doentes. Ocorreu um pico de internamentos em 2009.

A maioria dos recém-nascidos era de termo, nascidos de
parto distocico em 66.6% dos casos e com peso de nascimento
adequado a idade gestacional em 72.2%. Registou-se um indice
de APGAR ao 10° minuto de vida igual ou inferior a cinco em
dois casos.

A maior parte dos episddios convulsivos teve inicio no pri-
meiro dia de vida e na maioria dos casos cedeu apo6s a adminis-
tracdo de fenobarbital. Além do estudo analitico, os principais
exames complementares efectuados foram a ecografia trans-
fontanelar e o electroencefalograma. As etiologias detectadas
foram: encefalopatia hipoxico-isquémica, hemorragia e enfarte
cerebral, infecgdo e alteracdes metabdlicas/ hidroelectroliticas.

Em cerca de 29% dos episodios houve necessidade de
transferéncia para unidades de cuidados mais diferenciados, na
maioria dos casos pela necessidade de medidas invasivas rela-
cionada com a persisténcia dos episddios convulsivos.

No seguimento, identificaram-se alteragdes pro-trombaticas
em trés casos. Entre os 25 doentes seguidos, 40% apresentam
atraso de desenvolvimento psico-motor, condicionado por ence-
falopatia hipoxico-isquémica na maioria dos casos.

Comentarios: As convulsdes no periodo neonatal podem
ser resultado de uma multiplicidade de factores. A realizacéo de
exames complementares na fase aguda auxilia o estabelecimen-
to de um diagnostico etiolégico. No entanto, o seguimento dos
doentes, uma investigagdo adequada e a intervencédo precoce
sdo importantes para melhorar o progndéstico.
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CONVULSOES NEONATAIS — CASUISTICA DE DEZ ANOS
DE UMA UNIDADE DE CUIDADOS INTERMEDIOS PARA
RECEM-NASCIDOS NUM HOSPITAL SECUNDARIO

Joana Grenhat, Vasco Lavrador?, Alexandre Fernandest?,
Alexandra Sequeiral, Cecilia Martins?, Felisbela Rochat,
Margarida Figueiredo?, Cristina Miguel*

tU. Famalicdo, CH Médio Ave

Introdugdo: A incidéncia de convulsdes no periodo neona-
tal é de aproximadamente 3 por 1000 nascimentos. Apesar de
poderem ser eventos muito limitados sdo frequentemente ma-
nifestacbes de patologia cerebral e implicam um diagnéstico e
tratamento emergentes. A mortalidade € elevada e as sequelas
surgem numa elevada percentagem de casos.

Objectivos: Caracterizagéo da etiologia, diagnostico, trata-
mento e evolucdo dos recém-nascidos (RN) admitidos com con-
vulsdes numa Unidade de Cuidados Intermédios para Recém-
-nascidos de um Hospital Secundério.

Material e Métodos: Estudo retrospectivo dos registos cli-
nicos dos RN admitidos na Unidade de Cuidados Intermédios
para Recém-nascidos do Servigo de Pediatria do Centro Hospi-
talar do Médio Ave com o diagnéstico de convulsdes no periodo
de Janeiro de 2001 a Setembro de 2011.

Resultados: Foram admitidos 26 RN provenientes do ber-
cério, bloco de partos e bloco cirdrgico: 15 do sexo masculino e
11 do sexo feminino. A média de idade gestacional foi de 39 se-
manas, com idade minima de 35 e maxima de 42 semanas. Fo-
ram realizados quatro partos instrumentados, 14 partos eutoci-
Cos e oito cesarianas. Foi objectivado liquido amniético meconial
em quatro casos e foram necessarias manobras de reanimagao
em 13 casos. O tempo de aparecimento da primeira convulsao
variou de uma a 120 horas de vida, com uma mediana de 14 ho-
ras. Foram descritas convuls@es do tipo clénicas em 15 casos e
convulsdes subtis em seis. O fenobarbital foi a droga de primeira
linha utilizada em todos os casos. Foram transferidos 14 RN para
UCIN por convulsdes refractarias. O diagnostico etioldgico mais
frequente foi a encefalopatia hipoxico-isquémica (EHI) presente
em 11 casos (42%) seguido do acidente vascular cerebral (AVC)
em cinco casos (19%). Verificaram-se dois 6bitos no periodo
neonatal. Relativamente a evolugdo clinica 15 criangas (62%)
apresentam actualmente desenvolvimento psico-motor (DPM)
adequado sem sequelas neurolégicas, quatro apresentam atra-
so de DPM e quatro desenvolveram epilepsia. Diagnosticou-se
um caso de Neurofibromatose tipo 1.

Conclusdes: Nesta amostra a incidéncia de convulsdes
neonatais foi de 0,15%. A EHI e o AVC foram os diagndsticos
mais frequentes, o0 que comprova a potencial gravidade destes
eventos. O acompanhamento destas criancas deve centrar-se
em cuidados antecipatérios dada a elevada percentagem de ca-
s0s com sequelas neuroldgicas.
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AS NECESSIDADES DOS ADOLESCENTES NA CONSULTA
DE ENFERMAGEM NUM CENTRO DE ATENDIMENTO

A JOVENS DO DISTRITO DO PORTO — UMA ANALISE
DOCUMENTAL

Pedro Miguel de Almeida Melo?, Silvia Carla Carvalho da Silva?
+ICS Porto, Universidade Catoélica Portuguesa/ UCC S. Mamede de
Infesta, ULS Matosinhos

2 FEP - Universidade do Porto/ UCSP Infesta, ULS Matosinhos

Introducéo: Aadolescéncia é uma etapa de transi¢éo, onde
emergem necessidades de varias dimensdes. As caracteristicas
que determinam a etapa de desenvolvimento biopsicossocial
do adolescente indicam que a abordagem holistica do mesmo
€ a chave para a promog¢ao de comportamentos de procura de
saude por estes utentes. Os Centros de Atendimento a Jovens
(CAJ) surgem como servigos que promovem a acessibilidade e
a resposta integrada as necessidades dos Adolescentes em arti-
culagdo com os demais servigos de Saude.

Objectivos: O objectivo do nosso estudo é as necessida-
des dos adolescentes, no ambito da consulta de enfermagem
num CAJ do Distrito do Porto.

Material e Métodos: O estudo foi de natureza qualitativa,
tendo como abordagem metodoldgica a pesquisa documental
(Ribeiro, 2007). A amostra foi constituida por 130 processos de
enfermagem dos utentes inscritos no CAJSMI, tendo-se anali-
sado os diagnosticos de enfermagem identificados entre 01 de
Janeiro de 2008 e 31 de Dezembro de 2010.

Resultados: Nos dados analisados, verificamos que em
2008, a incidéncia da actividade diagnéstica dos enfermeiros foi
nos Focos: Uso de Contraceptivos, Funcdo Sexual e Tomada
de Decisdo, sendo que em 2009 aumentou a incidéncia no foco
Satisfacé@o [no namoro], Relagéo Dinamica, Comunicacéo e Pro-
cesso Familiar.

Conclusdes: A Consulta de Enfermagem ao Adolescente
permite uma abordagem biopsicossocial do adolescente. Identi-
ficamos, para além dos diagndsticos relacionados com os aspec-
tos individuais de cada adolescente, uma abordagem sistémica
do adolescente integrando no diagnéstico das necessidades
relacionadas com os aspectos relacionais e Interaccionais (por
exemplo o Subsistema namoro e o Processo Familiar).

INFECCAO POR CMV...NEM SEMPRE EVIDENTE!

Sandra Costa?, Liliana Abreu?, Henedina Antunes?, Manuela
Costa Alves?

! S. Pediatria, H Braga

2 Consulta de Gastrenterologia, Hepatologia e Nutricdo, S. Pediatria, H
Braga

Introducéo: O espectro de doenga causado pelo citome-
galovirus (CMV) é diverso e depende fundamentalmente do
hospedeiro. Apesar da maioria das infeccdes por CMV serem
assintomaticas ou causarem doenca leve, em situagdes espe-
ciais, como nos recém-nascidos e imunodeprimidos, pode cau-
sar doenca grave.



Caso clinico: Lactente de trés meses e 13 dias, sexo
feminino, primeiro filho de pais jovens, saudaveis. Gestacéo
vigiada, e sem intercorréncias. Serologias maternas sem al-
teracdes. Parto distdcico por cesariana as 38 semanas e um
dia. Peso ao nascimento 3955 g, comprimento 47.5 cm e pe-
rimetro cefélico 36.5 cm (AIG). Alimentada exclusivamente
com leite materno. Orientada para a consulta de Pediatria pelo
Médico Assistente por hipotonia global. Ao exame objectivo
apresentava um bom aspecto global, boa evolugdo estatuto-
-ponderal, tonus adequado a idade e boa vitalidade; mucosas
coradas e hidratadas, sem exantemas nem petéquias, sem
adenomegalias palpaveis, fontanela anterior normotensa e
pulsatil, auscultacdo cardiopulmonar sem alteracbes e sem
hepato-esplenomegalia. Durante a consulta, quando questio-
nada, a mée referia a existéncia de fezes raiadas de sangue,
em numero de duas a trés por dia, desde os dois meses de
vida. Foi aconselhada a eviccédo de leite e derivados na sua
alimentagdo, agendada consulta em duas semanas e pedida
consulta de Gastrenterologia Pediatrica. Por manter dejecgdes
com sangue e excluida intolerancia as proteinas do leite de
vaca, realizou estudo analitico e pesquisa de CMV na urina,
que foi positivo. Realizou ecografia encefalica transfontanelar
gue ndo apresentou alteragdes. A pesquisa de CMV no sangue
do corddo umbilical foi negativa. Actualmente com sete meses
apresenta uma boa evolugéo estaturo-ponderal, um desenvol-
vimento psico-motor adequado a idade e, desde os cinco me-
ses, sem dejecgdes com sangue.

Concluséo: O espectro de infec¢édo por CMV é variado, po-
dendo ser assintomatico, apresentar sintomas nédo especificos
ou existirem manifestacdes sistémicas, potencialmente fatais.
Habitualmente a doenca é auto-limitada, com recuperagéo com-
pleta em dias ou semanas. No caso apresentado, a suspei¢ao
clinica foi fundamental, uma vez que a clinica foi muito frustre e
a evolucgdo favoravel e rapida.

SINDROME FACIO-ESCAPULO-HUMERAL

Sandrina Martins?, Luis Ribeiro?, Manuela Santos®

1 H Santa Luzia, ULSAM

2 HMPia, DCA, CHP

3 Consulta Doencas Neuromusculares, S. Neurologia Pediatrica, CHP

Introducdo: A distrofia facio-escapulo-humeral (FSHD) é
uma miopatia muscular com grande polimorfismo clinico e de di-
ficil caracterizac¢éo do ponto de vista de genética molecular. Face
a esta versatilidade clinica e molecular, alguns autores preferem
o termo “sindrome facio-escapulo-humeral” que inclui a forma
nosoldgica com caracter molecular bem definido e de caracter
autossomico dominante (distrofia facio-escapulo-humeral), e ou-
tras formas de causa desconhecida.

Objectivos e Métodos: Apresentacédo de uma série de ca-
sos clinicos de criancas com sindrome miopatico de distribuicao
facio-escapular. Para tal foi efectuado um estudo retrospectivo
através da revisdo dos processos clinicos dos doentes observa-
dos na consulta desde 1995.
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Resultados: Encontrdmos sete criancas, quatro do sexo mascu-
lino, com idade média na primeira consulta de 9,5 anos (minimo: trés
anos; maximo: 15 anos). Todos apresentavam paresia e atrofia dos mus-
culos da cintura escapular e proximais dos membros superiores, tendo
quatro deles um envolvimento assimétrico. Seis doentes apresentavam
diparesia facial marcada e um dos doentes apenas assimetria discreta
das pregas frontais. Havia caracteristicas fenotipicas semelhantes nos
familiares em trés dos sete doentes. Aidade de inicio dos sintomas variou
entre um ano e 16 anos. Embora a paresia facial fosse pouco valorizada,
a maioria dos pais referia estar presente desde a primeira infancia (5/7).
Dois dos doentes perderam a marcha e um necessitou de ventilagdo
nao-invasiva. Apenas dois dos doentes tém confirmagdo molecular de
FSHD, havendo dois doentes que aguardam resultado. Em trés doentes,
o0 estudo para FSH foi negativo sendo que em dois existia outro familiar
com sinais de doenga com a mesma distribuicéo.

Conclusao: Apesar da homologia clinica compativel com
FSHD, o estudo genético ndo comprovou a delegéo tipica da
doenca (regido 935 no cromossoma 4) em pelo menos trés dos
sete doentes, demonstrando a dificuldade na caracterizacéo
molecular neste tipo de miopatia. A forma de apresentacéo, fre-
guentemente assimétrica, por vezes com sinais isolados como o
descolamento duma omoplata, paresia da oclusao ocular uni ou
bilateral, ou paresia cintura escapular mas sem paresia facial, a
diferente evolugao clinica, a inespecificidade da biopsia e dos
achados neurofisiolégicos, dificultam o diagnéstico.

ENCEFALOPATIA HIPOXICO-ISQUEMICA NEONATAL: UMA
CAUSA RARA, A PONTA DO ICEBERG...

Ana Novo?, Susana Branco!, Carmen Carvalho?, Ana
Alexandrino?, Ana Cristina Braga?, Ana Guedes?, Teresa
Temudo?, Paula Soares?

* Departamento de Neuropediatria, CHP

2 S. Neonatologia, MJDinis, CHP

Introducéo: A Encefalopatia Hipoxico-Isquémica (EHI) per-
manece uma entidade clinica associada a significativa mortali-
dade e morbilidade a longo-prazo e a sua etiologia, apesar de
nem sempre identificavel, pode incluir algumas situacgGes raras
e inesperadas.

Caso clinico: Lactente de oito meses, sexo masculino,
quarta gestacdo vigiada de pais jovens, raca negra, ndo con-
sanguineos. Sem histéria familiar de patologia trombética ou
hemorragica. Ecografias fetais sem alteracdes. Cesariana emer-
gente, as 40 semanas, por percep¢do materna de movimentos
fetais diminuidos, oligoamnios, RCIU e sinais de sofrimento fe-
tal. Apgar 4/6/8, com necessidade de intubagdo ao nascimento.
Detectada tumefacgéo volumosa do corddo umbilical, com diag-
nostico ecografico de hematoma do cordé@o e confirmagédo pos-
terior anatomo-patologica de trombose. Choque hipovolémico ao
segundo dia de vida, de causa hemorragica e apds laqueacéo
proximal & tumefacg¢ao, resolvido com volemizagéo e transfusao.
Estudo da coagulagéo, apds este episodio agudo, normal. Estu-
do pré-trombdtico materno negativo. Desde o primeiro dia de vida
detectados sinais de sofrimento cerebral grave, nomeadamente
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episodios convulsivos, controlados com Fenobarbital. A ecogra-
fia cerebral transfontanelar revelou hiperecogenicidade difusa
da substancia branca, tAlamos e nucleos da base e hemorragia
intraventricular bilateral. A RMN cerebral, realizada ao sexto dia
de vida, confirmou a presenca de lesdes extensas de caracter
hemorragico e andxico-isquémico com dilatagdo ventricular. O
electroencefalograma (EEG) ao quinto dia de vida apresentava
um tragado com periodos de supress@o muito frequentes. Teve
alta ao 18° dia de vida, com autonomia alimentar e estabilidade
clinica, orientado para consulta de Desenvolvimento e Neuro-
pediatria. Aos dois meses é submetido a corregdo cirrgica de
hidrocefalia triventricular com colocagado de shunt VP. Atualmen-
te, apresenta atraso global do desenvolvimento com tetraparésia
espéstica, sindrome tetrapiramidal e epilepsia controlada com
Fenobarbital e Topiramato.

Discussdao: O hematoma espontaneo do corddo, nem sem-
pre passivel de identificac8o ecogréafica pré-natal, tem como etio-
logia mais frequente a trombose da veia umbilical e é uma causa
de morte neonatal ou EHI. O caso apresentado, pela sua rarida-
de, pretende assim alertar para a natureza multifactorial da EHI.

AVC ISQUEMICO NEONATAL E POLIMORFISMO DO PAI-1
Helena Pereiral, Clara Preto?, Pratima Isvarlal?, Marisa Sousa?,
Juan Calvifio!, Eurico Gaspar*

1S. Pediatria, CH Tras-os-Montes e Alto Douro

2S. Imunohemoterapia, CH Tras-os-Montes e Alto Douro

Introdugdo: O acidente vascular cerebral (AVC) constitui
uma importante causa de morbilidade e mortalidade pediétrica.
Estima-se uma incidéncia no periodo neonatal de 4/100000 nas-
cimentos, sendo muitas vezes dificil identificar uma etiologia e
estabelecer um prognostico funcional.

Caso clinico: Lactente do sexo feminino, nascida as 38
semanas (gravidez vigiada e sem intercorréncias), parto por
ventosa com extracgao dificil, indice de Apgar 9/9/10. Soma-
tometria adequada & idade gestacional. As 36h de vida inicia
convulsdes com lateralizagdo direita da cabeca e desvio es-
querdo da comissura labial, acompanhados de cianose, flexao
do membro superior direito e gemido apds os episodios, com
duragdo aproximada de quinze minutos. Controlo analitico
sem alterac@es. Instituida terapéutica com fenobarbital, mida-
zolam, piridoxina e antibioterapia. Nas 24 horas subsequentes
repete episddios convulsivos com hipertonia, hiperreflexia e
apneias com dessaturacado e bradicardia. Em D2 realiza eco-
grafia transfontanelar que revela “aumento da ecogenicidade
do hemisfério direito e periencefalica, com colapso do ventri-
culo direito”. Em D4 faz EEG, verificando-se “actividade pa-
roxistica muito abundante, multifocal, de predominio anterior
direito”. Em D13 efectua RMN cerebral que evidencia “leséo
fronto-parieto-temporo-insular direita com extensédo aos gan-
glios da base ipsilaterais. Lesdo isquémica aguda/sub-aguda
em territério total da artéria cerebral média direita; transforma-
¢ao micro-hemorragica nos ganglios da base direitos.” Efectu-
ado estudo serolégico da trombofilia aos progenitores, sendo
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o0 pai heterozigoto para o polimorfismo PAI-1 (4G/5G) e a méae
homozigota mutante para MTHFR 677C>T e heterozigota para
0 gene PAI-1 4G/5G, com restante estudo normal em ambos
0s casos. Foi entéo realizado estudo de trombofilia da crianga
dirigido as alteracGes parentais, que revelou a presenca do
alelo 677C>T (p.222V) isolado e em heterozigotia (sem risco
aumentado de trombofilia) e heterozigotia para o alelo 844A>G
do PAI-1, associado a diminuicdo da actividade fibrinolitica.
Actualmente com oito meses, sem terapéutica desde os seis
meses de idade, apresenta evolugao favoravel da mobilidade
do hemicorpo esquerdo apo6s inicio de fisiatria, sem outras al-
teracBes do desenvolvimento.

Comentarios: Os casos descritos na literatura apontam
para uma aparente relagéo entre a mutagdo 844A>G do PAI-1 e
um risco protrombético acrescido. Os autores pretendem alertar
para a necessidade de uma investigacéo exaustiva no diagnds-
tico etioldgico de AVC no periodo neonatal, de modo a identificar
potenciais factores de risco e garantir tratamento adequado. A
possibilidade de lesdes irreversiveis, bem como a adaptagao as
limitacGes subjacentes a patologia, exigem uma abordagem mul-
tidisciplinar, minimizando eventuais sequelas.

PAROTIDITE AGUDA NEONATAL POR STREPTOCOCCUS
DO GRUPO B

Angela Machado?, Sara Domingues?, Leonilde Machado?, Rosa
Barbosat!, Eunice Moreirat

S. Pediatria, CH Tamega e Sousa.

Introducdo: A parotidite bacteriana é uma situagao excep-
cional em recém-nascido e lactentes sem factores de risco. Me-
nos frequente ainda, é o isolamento de Streptococcus do grupo
B (SGB) como agente etiologico. Os poucos casos descritos
referem-se a situagdes de doenca invasiva por este agente com
inflamagao parotidea secundaria.

Caso clinico: Lactente do sexo masculino, fruto de gesta-
¢ao de termo, vigiada, sem intercorréncias relevantes. Pesquisa
de SGB no exsudado vaginal e anorrectal positiva. Parto distdci-
co por cesariana por bradicardia fetal. indice de Apgar 9/10.

Aos 59 dias de vida foi levado ao servigo de urgéncia por
periodos de choro intenso e recusa alimentar parcial com pou-
cas horas de evolugdo. A admisséo, apresentava temperatura
rectal de 38,4°C, bom estado geral e periodos de choro gritado
com a manipulagao. Analiticamente, sem leucocitose e proteina
C reactiva (PCR) negativa. Na primeira hora do internamento,
verificou-se aparecimento de tumefacg¢do dolorosa na regido
submandibular direita com apagamento do angulo da mandibula
e extensdo retroauricular com sinais inflamatérios locais. Rea-
lizou ecografia cervical com alteracdes compativeis com paro-
tidite, iniciando antibioterapia endovenosa com flucloxacilina e
cefotaxima. Manteve-se febril e choroso com a manipulagédo nas
primeiras 24h de internamento. Repetiu estudo analitico, 12h
depois da admissédo, que revelou neutrofilia relativa e aumento
da PCR para 40,6mg/L. Na hemocultura foi identificado SGB,
pelo que se suspendeu a flucloxacilina, mantendo a cefotaxima.



Cumpriu 10 dias de antibioterapia endovenosa com evolugao fa-
voravel e regressdo completa da tumefacgdo. Os exames cultu-
rais do leite materno foram negativos. A mée foi medicada com
amoxicilina oral (3g/d) durante 10 dias. Apds a alta, foi orientado
para a consulta externa para vigilancia.

Concluséo: A parotidite aguda é uma forma de apresenta-
¢ao rara de doenga invasiva tardia por SGB. Assim os autores
pretendem alertar para a necessidade de incluir este agente etio-
l6gico no diagndstico diferencial da parotidite aguda neonatal,
especialmente num contexto de sépsis neonatal tardia.

ALERGIA AS PROTEINAS DO LEITE DE VACA NO PERIODO
NEONATAL

Liliana Pinho?, Sara Freitas Oliveiral, Silvia Saraival, Margarida
Pontes?, Elisabete Coelho*

1 S. Pediatria, CH P6voa de Varzim - Vila do Conde

Resumo: A APLV é uma reacdo de hipersensibilidade as
proteinas do leite de vaca onde intervém mecanismos imunologi-
cos mediados ou ndo por IgE. As manifestagdes clinicas sdo va-
riadas e inespecificas, dificultando, muitas vezes, o diagndstico.

Casos clinicos: 1. RN termo, sob LM exclusivo, internado
em D5 de vida por desidratacdo. Trés dias apo6s inicio de LA, apre-
sentou varios episodios de sangue vivo nas fezes. Estudo imuno-
l6gico (IgE total e IgE’s especificas para PLV) negativo. Resolugcao
sintomatica apds introdugdo de formula lactea extensamente hi-
drolisada (FEH). Aos cinco meses mantém-se clinicamente bem.

2. RN pré-termo tardio, internado por desidratagdo grave no
contexto de diarreia profusa iniciada cerca de uma semana ap6s
inicio de LA. A admisséo, ar sético, palidez, hipotonia, eritema
perineal marcado. Analiticamente, acidose metabdlica, leucoci-
tose periférica, PCR elevada, leucdécitos fecais +. Rx térax com
imagens de hipotransparéncia. Exames culturais negativos. Ini-
ciou antibioticoterapia. Em D8, quatro dias apo6s inicio de FEH,
agravamento clinico com hipotonia, diarreia, perda ponderal,
anemia, hipoproteinemia e PCR positiva. Iniciou antibioticotera-
pia de largo espetro. Quatro dias depois, reiniciou alimentacao
entérica com formula lactea de aminoacidos (FAA), com bhoa
resposta. Estudo imunoldgico negativo. Até aos quatro meses,
manteve boa evolugdo ponderal. A bidpsia retal, realizada aos
cinco meses no contexto de fissuras anais e dejecGes com san-
gue, revelou retite eosinofilica. Prescrita FEH com agravamen-
to do eczema e evolugdo ponderal deficiente. Retomou FAA,
aguardando-se evolugdo clinica.

3. RN termo, sob LA desde D4. Em D28 apresentou urti-
caria e diarreia. IgE especifica positiva para a R-lactoglobulina
(classe 1). Resolugao sintomética apos introdugdo de FEH. Aos
12 meses, 0 estudo imunoldgico foi negativo assim como a prova
de provocagao oral com leite.

4. RN termo, sob LA desde a segunda semana de vida. Em
D18 apresentou urticaria, angioedema e diarreia. IgE especifi-
ca positiva para -lactoglobulina (classe 4) e caseina (classe 2).
Resolucéo sintomatica apds introdugdo de FEH. Aos seis meses
mantém-se clinicamente bem.
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Os casos clinicos apresentados refletem a heterogeneida-
de clinica da APLV quanto & apresentagao clinica e evolugdo. A
APLV é uma doenca complexa, com um espetro de gravidade
amplo e, por vezes, de diagndstico dificil, sobretudo nas formas
nao mediadas por IgE, em que o estudo imunolégico é negativo.
E fundamental manter um elevado grau de suspeico clinica e,
uma vez efetuado o diagndstico, cumprir rigorosamente a evic-
¢do das PLV.

DEFICE COGNITIVO E ALTERACOES DE
COMPORTAMENTO: INVESTIGACAO ETIOLOGICA SOB UM
OLHAR RENOVADO

Isabel Serra Nunest, Joana Monteiro?, Natalia Oliva Teles?,
Silvia Pires?, Lucia Gomes?, Virginia Monteiro?

1CH Entre Douro e Vouga

2|nstituto Genética Médica

Introdugé&o: O défice cognitivo tem uma prevaléncia mun-
dial elevada e é causa frequente de incapacidade grave. O seu
diagnostico etioldgico pode ser desafiante, especialmente em
criangas sem outras co-morbilidades identificadas. A maioria
destes casos permanece sem causa definida exigindo avalia-
¢ao regular da crianga para inferir a sua evolugéo clinica. Uma
evolugdo desfavoravel pode justificar a repeticdo de estudos ja
efectuados, nomeadamente genéticos.

Caso clinico: Crianga sexo masculino, 10 anos, seguida
em Consulta de Desenvolvimento desde os 11 meses por Atraso
do Desenvolvimento Psicomotor (ADPM). Nos seus anteceden-
tes salientava-se restricdo de crescimento intrauterino.

Ao exame objectivo destacavam-se dismorfias faciais, mi-
crocefalia relativa e méa evolucéo ponderal.

Ainvestigagao etioldgica incluiu cariétipo e estudo metabo-
lico com resultados normais e imagiologia cerebral com altera-
¢Oes sugestivas de sofrimento andxico-isquémico.

Iniciou estimulagédo através da Intervengdo Precoce e
acompanhamento posterior por diversas valéncias (Terapia Ocu-
pacional, Terapia da Fala, Psicomotricidade e Ensino Especial).

Manteve ADPM ligeiro até aos 47 meses, altura em que
foi detectada desaceleracéo na aquisi¢do de capacidades, mais
evidente na area da fala/linguagem. O compromisso neurode-
senvolvimental passou a ser moderado, associado a altera¢des
de comportamento de dificil controlo nomeadamente hipercine-
sia e agressividade, pelo que foi orientado para acompanhamen-
to pedopsiquiatrico.

Esta evolugao justificou repeticdo de cari6tipo com bandas
de alta resolucéo tendo sido detectada uma delecéo intersticial
do cromossoma 16, del(16)(p12p13.1), da qual resultou monos-
somia parcial do brago curto desse cromossoma. O estudo gené-
tico da mée foi normal, ndo sendo possivel estudar o pai.

Discussdao: Estudos recentes sugerem a associagdo de
dele¢es e duplicagbes na regido p13.1 do cromossoma 16 com
casos de autismo e de défice cognitivo. Algumas destas altera-
¢oes, incluindo a nivel genémico, tém sido identificadas como
factor de risco para patologia neuropsiquiatrica, surgindo na
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maior parte dos casos de novo. A larga variabilidade fenotipica
e a clinica subtil apontam para uma grande propor¢do de casos
subdiagnosticados.

O cari6tipo actual envolve uma analise genética com ban-
das de alta resolucéo e permite um estudo mais preciso e deta-
Ihado, pelo que a sua repeti¢do deve ser ponderada principal-
mente quando a evolugdo é desfavoravel, como no caso clinico
aqui descrito.

AFINAL A CHAVE ESTAVA MESMO A VISTA...

Isabel Serra Nunes?, Joana Monteiro!, Mariana Rodrigues?,
Ldcia Gomes?, Susana Tavarest

1CH Entre Douro e Vouga

2H Sao Joado

Introdugdo: As convulsbes afebris podem ocorrer em
criangas de qualquer idade como manifestagéo de uma enorme
variabilidade de patologias. Estas séo, por isso, um desafio para
o0 pediatra no que respeita a etiologia, tratamento e progndstico.

Caso clinico: Crianga do sexo masculino, 19 meses de
idade, sem antecedentes pessoais e familiares relevantes e com
desenvolvimento psicomotor adequado. Trazida ao SU por epi-
sodios, com dois meses de evolugéo, descritos como: revulsao
ocular, anteflexdo do pescogo e movimentos tonicos dos dois
membros superiores, com duragdo de segundos e que ocorrem
pouco depois de acordar.

Ao exame objectivo: apirético; sem alteracbes descritas
excepto manchas hipopigmentadas dispersas pelo tronco e
membros. Estudo analitico sem alteracdes.

E internado no servigo de Pediatria para estudo.

Durante o internamento realiza EEG, compativel com epi-
lepsia focal, e RM encefélica que confirma o diagnostico de Es-
clerose Tuberosa. Inicia terapéutica anticonvulsivante com bom
controlo das crises.

Actualmente, seguido em consultas de Pediatria, Desenvol-
vimento, Oftalmologia, Cardiologia e orientado para consulta de
Genética.

Discussdo: A Esclerose Tuberosa (ET) € uma patologia
genética multisistémica caracterizada pelo aparecimento de ha-
martomas em diversos 6rgaos. Os genes afectados sdo TSC1 e
TSC2 que codificam duas proteinas: hamartina e tuberina, res-
pectivamente.

A diversidade na distribuicdo, nimero, tamanho e idade de
aparecimento das lesdes reflecte-se na enorme variabilidade cli-
nica da ET.

Com a apresentacdo deste caso pretende-se salientar a
importancia do exame fisico completo, incluindo da pele, na ava-
liacAo de uma crianga que se apresenta com convulsdes.
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MENINGITE EM ADOLESCENTE: DESAFIO DIAGNOSTICO
Susana Corujeiral, Inés Monteiro?, Rui Barreto?, Susana
Tavares?, Vitor Tedim Cruz?

1 S. Pediatria, CH Entre Douro e Vouga

2 S. Neurologia, CH Entre Douro e Vouga

Introducéo: A etiologia mais frequente da meningite é a in-
feciosa. No entanto, outras etiologias mais raras devem ser consi-
deradas como doencas autoimunes, neoplasias, farmacos e infe-
¢Oes parameningeas, particularmente no caso de apresentacoes
clinicas atipicas, podendo constituir um desafio diagnéstico.

Caso clinico: Adolescente de 14 anos, sexo masculino, pre-
viamente saudavel, que inicia cefaleias temporais, de predominio
noturno, sem alivio com analgésicos, e de agravamento progres-
sivo. Uma semana depois associam-se epigastralgia, anorexia,
nauseas e olho vermelho bilateral com diminuigdo da acuidade
visual e fotofobia. Sem febre, tosse, perda ponderal, ingestéo de
farmacos ou contactos com tuberculose. Exame objetivo apenas
com olho vermelho bilateral e rigidez da nuca. Analiticamente: he-
mograma normal, aumento dos reagentes de fase aguda e das
transaminases, LCR com pleocitose (620 leucécitos/mm3, 97%
mononucleares), glicose normal e proteinorraquia elevada (119,2
mg/dL). Radiografia de térax e TC cerebral normais. Observado
por Oftalmologia com diagndstico de uveite anterior aguda e ede-
ma da papila bilateral. Exame microscopico e microbioldgico de
LCR negativo. Serologias, VIH, estudo imunolégico, Mantoux e
pesquisa de BK no suco gastrico negativos. Apos trés semanas de
evolucdo surgiu paralisia facial periférica esquerda. RM cerebral
sem alteragdes. Repeticdo de puncéo lombar (pressdo normal)
mantinha pleocitose linfocitaria e proteinorraquia elevada. LCR
amicrobiano, incluindo fungos e micobactérias; PCR M. tuberculo-
sis negativa; ADA aumentada. Por diagndstico provavel de menin-
gite tuberculosa com quadro de meningite crénica com pleocitose
linfocitaria, presenca de sinais neuroldgicos focais e agravamento
das lesdes oculares, foi iniciada terapéutica empirica. Apds sete
meses de anti-tuberculosos mantém-se assintomatico, com reso-
lugdo do edema papilar e normalizagao do liquor.

Comentarios: O diagnéstico de meningite tuberculosa re-
quer um elevado grau de suspei¢cdo e o progndéstico depende
da precocidade do inicio do tratamento. Neste caso, apesar de
ndo se ter identificado o M. Tuberculosis por exames microbio-
l6gicos ou moleculares, estes ndo tém sensibilidade suficiente
para determinar o término do tratamento, pelo que foi instituido o
tratamento completo para meningite tuberculosa.

CELULITE DA REGIAO ORBITARIA: CASUISTICA
Susana Corujeiral, Isabel Nunest, Cristina Rochat, Teresa
Oliveiral

! Servigo de Pediatria, CHEDV

Introducdo: A celulite da regido orbitaria € uma patologia
frequente que pode associar-se a complicagdes potencialmente
graves. O diagnostico e instituicao precoce do tratamento s&o 0s
principais determinantes do prognostico.



Objectivo: Caracterizacédo dos casos de celulite da regiéo
orbitaria internados no Servico de Pediatria de um Hospital de
nivel ll.Material e métodos: Revisdo casuistica dos doentes in-
ternados por celulite da regido orbitaria desde Janeiro de 2003
até Junho de 2011.Resultados: Foram identificados 31 casos
de celulite da regido orbitaria, correspondentes a 0,5% de um
total de 6640 internamentos, sendo 90% dos casos celulite peri-
-orbitaria (CPO) e 10% celulite orbitaria (CO). A idade média foi
de 7,2 anos (7 dias-17 anos) e a maioria dos casos ocorreu no
primeiro trimestre do ano (36%). A apresentacao clinica foi ede-
ma/eritema palpebral em todos 0s casos e 0s sintomas associa-
dos mais frequentes foram febre (52%) e cefaleias (23%). Os
sinais clinicos sugestivos de maior gravidade como diminui¢ao
da motilidade ocular (6%) e proptose (3%) estiveram associados
aos casos de CO. A infecéo respiratdria alta prévia foi o factor
predisponente em 36% dos casos de CPO e a sinusopatia em
100% dos casos de CO. Estavam previamente medicados com
antibidtico 35% dos casos, destes 82% desde o primeiro dia de
doenca. Foi solicitado estudo analitico em 97% das criancgas,
revelando leucocitose em 40% e PCR positiva em 97%. A to-
mografia computorizada (TC) dos seios perinasais foi realizada
em 45% dos doentes sendo compativel com CO em 21% e com
sinusopatia em 86%. Foi instituido antibioterapia endovenosa
em todos os casos e corticoide sistémico em 35%. Ocorreram
complicacGes em 6,5% dos doentes: abcesso subperiosteo (1)
e abcesso orbitario (1), ambos os casos sem necessidade de
tratamento cirdrgico.

Conclus0es: A sinusopatia foi a patologia associada em
todos os casos de CO. Os sinais clinicos sugestivos de envolvi-
mento orbitario permitem identificar os casos de maior risco de
gravidade. No entanto, a TC é essencial na investigagdo diag-
nodstica e identificagdo das complicagbes associadas a CO e
deve ser solicitada em todos os casos em que haja suspeita de
envolvimento orbitario.

GASTROENTERITE AGUDA E ANEMIA: VALE A PENA
INVESTIGAR!

Maria Inés Monteiro?, Cristina Rocha?, Lucia Gomes?, Miguel
Costa!

1 S. Pediatria, CH Entre Douro e Vouga

Introducdo: A doenca celiaca (DC) € uma enteropatia auto-
-imune inflamatdria de hipersensibilidade ao glaten precipitada
pela introducéo deste na dieta de individuos geneticamente sus-
ceptiveis.

O diagnostico baseia-se na bidpsia intestinal, coadjuvada
pela clinica e serologia, sendo o Unico tratamento a evicgdo do
gluten. Manifestagdes monosintomaticas ou atipicas tém sido
cada vez mais comuns com a melhoria da acuidade diagnostica
desenvolvida nos ultimos anos.

Caso Clinico: Crianga do sexo masculino, raga caucasia-
na, com antecedentes fisioldgicos e patoldgicos irrelevantes,
sem desaceleragdo estaturoponderal, que aos trés anos e oito
meses, foi internada por vomitos num contexto de gastroenterite
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aguda. Laboratorialmente tinha anemia microcitica e hipocro-
mica, com coprocultura positiva para Campylobacter pylori. Os
estudos efectuados na Consulta Externa revelaram ferropenia.
Na investigacéo posterior fez marcadores da doenca celiaca que
revelaram anticorpos antigliadina IgA negativo e IgG positivo e
anticorpos antitransglutaminase positivos, sem défice de imuno-
globulinas. A biépsia duodenal foi compativel com DC. Foi inicia-
da dieta isenta de gliten com evolucéo favoravel.

Discussdao: A DC encontra-se subdiagnosticada. Os auto-
res pretendem com este caso recordar a associacéo entre DC
e anemia ferripriva e chamar a atencdo para as formas menos
tipicas da doenca.

Como as complicagdes da DC (linfoma, osteoporose, dificil
controlo metabdlico) podem ser prevenidas com o inicio da dieta
sem glaten o seu diagnostico precoce é essencial. O conheci-
mento do seu polimorfismo clinico exige que se coloque o seu
diagnostico mesmo em situagdes clinicas distintas do quadro
cléssico.

FEBRE ESCARO-NODULAR - NEM SEMPRE E UMA
DOENCA BENIGNA

Tania Monteiro?, Gisela Silval, Maria Coutinho?, Joana Pinto?,
Leonilde Machado?, Alzira Sarmento®, Sandra Rocha®,Emilia
Costal, José Barbot*

tU. Hematologia Pediatrica, HMPia, DCA, CHP

2 S. Pediatria, CH Tamega e Sousa

3 S. Cuidados Intensivos Pediatricos, HMPia, DCA, CHP

Introdugdo: A Febre escaro-nodular (FEN) € uma doenca
infecciosa aguda, endémica em Portugal, provocada pela bac-
téria Rickettsia conorii. E caracterizada por uma triade de sinto-
mas: febre, exantema e escara (30 a 90% dos casos). Na crianca
é considerada uma doenca benigna, com complicac@es raras e
auto-limitada, mas estao descritos alguns casos graves.

Caso clinico: Apresentamos o caso de uma menina de cin-
o anos, previamente saudavel, com antecedentes familiares de
irma com Lupus. No dia 01/08/2011 iniciou febre e odinofagia.
No quarto dia de doenga (D4) surgiu exantema maculo-papular
generalizado, de coloragao résea, ndo pruriginoso, mialgias, vo-
mitos e diarreia. Foi observada no SU do hospital da residéncia
e teve alta com diagndstico de infec¢ao virica. Reavaliado ao
D7 por agravamento e aparecimento de exantema petequial,
de predominio nos membros inferiores, com atingimento palmo-
-plantar associado a edemas e prostragdo. O estudo analitico
revelou anemia, trombocitopenia, hiponatrémia, elevacdo dos
marcadores de citélise hepatica, hipoalbuminemia, PCR eleva-
da (268,3mg/l), hipertrigliceridemia (306mg/dl), hipofibrinogemia
(111mg/dl), ferritina aumentada (>1500ng/ml) e ecograficamente
hepatoesplenomegalia. No internamento iniciou ceftriaxone ev
por suspeita de sépsis. Em D9 foi transferido para o CHP para
realizacdo de mielograma, por suspeita de Sindrome Hemofa-
gocitico. Internada inicialmente no SCIP por instabilidade hemo-
dindmica e foi optimizada a terapéutica (ceftriaxone em doses
meningeas). Em D10 realizou mielograma com presenca de al-
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gumas imagens de hemofagocitose e biopsia 6ssea compativel
com hiperplasia reactiva e iniciou azitromicina por suspeita de ri-
ckettsiose (mas sem escara e contacto com cées), com melhoria
progressiva, tendo alta em D17. Inicialmente a PCR- Rickettsia
conori foi negativa, juntamente com o restante estudo serolégico,
genodmico e cultural. Em D23 o estudo seroldgico revelou Ricket-
tsia conori- IgM positivo (20,3) e IgG na zona cinzenta (10,8).
No ultimo controlo IgM a desaparecer e com a elevagao da IgG
(17,5; positiva), confirmando a infeccéo pelo agente.

Discuss&o: E uma chamada de atencéo para a apresenta-
¢&o atipica da FEN na crianca, com uma evolugdo mais grave. E
relevante associar os critérios clinicos, mesmo que incompletos:
febre com aparecimento de exantema caracteristico (D4), mas
sem identificacdo da escara; epidemiol6gicos: més quente, meio
rural, mas sem contacto com caes; e laboratoriais, que confirma-
ram o diagndstico.

(AB)USO DE MEDICAMENTOS NA CRIANCA — UMA
REALIDADE A COMBATER

Miguel Salgado!, Raquel Castro?, Sandrina Martins?, Mariana
Costal, Miguel Costa®, Fernanda Macedo*, Teresa Bernardo?,
Isabel Subiela*

1 S. Pediatria, ULS Alto Minho

2 USF Ronfe

3 S. Pediatria, H Braga

4 CS Maximinos

Objectivos: O excesso de consumo de medicamentos,
nomeadamente antibidticos, € um problema de satude publica,
e Portugal tem sido apontado como um dos paises da Europa
que mais consomem estes farmacos. O objectivo deste traba-
Iho foi quantificar a medicacéo que é dada as criangas da nos-
sa regido, e averiguar as razdes que levam ao consumo dos
farmacos.

Material e métodos: Foram entregues inquéritos escritos
de escolha multipla aos cuidadores de criangas dos seis meses
aos 17 anos aquando da consulta de rotina em dois centros de
saude (CS) e numa urgéncia hospitalar de pediatria (UH).

Os dados foram processados informaticamente com o pro-
grama SPSS® 17.0

Resultados: Obtiveram-se 116 inquéritos, correspondente
a 51 criangas nos CS (47,1% sexo masculino) e 65 na UH (57,1%
sexo masculino). A taxa global de criancas que ja haviam tomado
antibiotico foi de 86,2% (82,4% CS, 89,2% UH), sendo de 100%
acima dos dois anos de idade. Destes, 65,7% dos casos toma-
ram trés ou mais antibiéticos. A primeira toma de antibidtico foi
efectuada em 71,7% dos casos no primeiro ano de vida e em
91,3% nos dois primeiros anos de vida. As razdes mais aponta-
das pelos cuidadores para efectuar antibidtico foram a otite e a
amigdalite (45,8% cada), seguidos da pneumonia (11,5%) e da
infecgdo do tracto urinario (9,4%). Mais de 7% dos cuidadores
desconheciam a raz&o do seu filho ter tomado antibiético. Sobre
a toma de medicacdo ndo antibidtica, a resposta foi afirmativa
em 99,1% dos casos (100% acima dos 12 meses).
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Quando inquiridos sobre quem recomendou o0 medicamen-
to, 97,1% referiram o médico, 21,2% o enfermeiro, 4,8% o farma-
céutico e 1% algum familiar ou amigo.

Conclusfes: Considerando que as infec¢des viricas séo
a principal causa de infecgdo na idade pediatrica, os valores de
consumo antibiético por nés encontrado é motivo de preocupa-
¢do e fazem supor que uma parte desta medicacédo seria des-
necessaria. Para além dos efeitos laterais, ha ainda que referir
que um consumo antibiético em excesso leva a criacéo de es-
tirpes resistentes, comprometendo futuros tratamentos. A auto-
-medicacéo foi muito pouco prevalente nesta amostra. Assim, é
urgente criar estratégias educacionais para os profissionais de
saude e populagdo geral que permitam uma adequada prescri-
¢do medicamentosa.

LIMITACOES DA AMNIOCENTESE — A PROPOSITO DE DOIS
CASOS CLINICOS

Miguel Salgado?, Anténio Vinhas da Silva?, Dalila Rocha?, Jorge
Sales Marques?

1 S. Pediatria, ULS Alto Minho

2 S. Pediatria, CH Vila Nova de Gaia-Espinho

Introducédo: A amniocentese € uma técnica invasiva que
consiste na recolha de liquido amnidtico da cavidade uterina. Tem
sensibilidade e especificidade estimadas superiores a 99,5%.

Caso clinico 1: Recém-nascido do sexo feminino, com re-
gisto de um cari6tipo normal efectuado através de amniocentese
por gravidez em idade materna avangada. Ao nascimento apre-
sentava macrossomia, macroglossia, hipotonia axial, implanta-
¢ao baixa dos pavilhdes auriculares, térax em forma de péra e
abdoémen globoso.

Pela suspeita de Sindrome de Beckwith-Wiedemann foi re-
quisitado cariétipo do sangue periférico que detectou delecgao
terminal do braco curto do cromossoma 3 e duplicagédo terminal
do brago curto do cromossoma 11, compativeis com o diagnds-
tico proposto.

Caso clinico 2: Lactente com um més de vida, referencia-
da a consulta de Genética por suspeita de Sindrome de Turner.
Durante a gravidez foi realizada amniocentese por idade mater-
na avancada. O caridtipo detectou a presenca de duas linhas
celulares, uma linha feminina normal e outra apresentando mo-
nossomia do cromossoma X.

O exame objectivo ao nascimento ndo tinha alteragdes su-
gestivas de Sindrome de Turner.

Efectuou colheita de sangue periférico para confirmacgao de
cariotipo, que se revelou normal em todas as metafases analisa-
das, contradizendo o cariétipo inicial.

Discussao: A amniocentese € um procedimento Util para o
rastreio de diversas patologias genéticas. Contudo, um resultado
positivo ndo atesta definitivamente a presen¢a de uma doenca e
um resultado negativo néo inviabiliza a presenga de alteracdes
cromossomicas relevantes.

No caso clinico 1, a anomalia cromossémica foi detecta-
da usando como amostra biolégica o sangue periférico, onde foi



possivel fazer culturas sincronizadas para obtencéo de bandas
de alta resolugdo, essenciais para a detecgdo de anomalias sub-
tis. As bandas de alta resolugdo sdo mais dificiimente obtidas
em cultura de liquido amnidtico, ndo sendo a técnica usada por
rotina no diagndstico pré-natal.

Quanto ao segundo caso, coloca-se a divida entre um mo-
saicismo (que a existir, seguramente representara uma percen-
tagem muito pequena do total de células) ou um falso positivo da
amniocentese.

Os autores apresentam dois casos paradigmaticos da im-
portancia de conjugar toda a informagao clinica disponivel, pon-
derando a confirmagdo diagnodstica principalmente em casos
discrepantes.

MORBILIDADE DOS PRE TERMO TARDIOS

Mafalda Lucas?, Ana Rodrigues?, S6nia Marques?, Gléria
Carvalhosa!

*U. Cuidados Especiais ao Recém-Nascido, S. Pediatria, H Cuf
Descobertas

Introducdo: A prematuridade tardia é definida como qual-
quer nascimento que ocorre entre as 34 e as 36 semanas de
idade gestacional. Estes recém-nascidos comparativamente aos
nascidos de termo tém maior vulnerabilidade com maior morbi-
lidade e mortalidade que segundo a literatura é uma realidade
cada vez mais prevalente.

Objectivo: Avaliar a morbilidade dos pré termos tardios
(PTTA) nascidos no hospital Cuf Descobertas (HCD) entre 2008
e 2010.

Material e métodos: Procedeu-se a revisdo de todos os
processos clinicos dos PTTA, analisando em particular as cau-
sas de internamento dos que necessitaram de transferéncia para
a Unidade de Cuidados Especiais de Recém-nascidos

Resultados: Nos trés anos estudados ocorreram 8405 nas-
cimentos no HCD, destes 605 (7%) foram pré termo dos quais
327 (3,8%) PTTA. Globalmente foram internados 370 RN a que
corresponde 4,4% do total de nascimento sendo 137 PTTA (cor-
respondendo a 42% dos prematuros tardios). Os principais mo-
tivos da prematuridade tardia foram a restricdo de crescimento
intra-uterino 19 (14%) e a gemelaridade 12 (9%). Nasceram de
cesariana 77 (56%) PTTA internados, e 0s seus pesos oscilaram
entre as 1245g-3560 g. Da morbilidade destacam-se a dificul-
dade alimentar em 31 (23%) dos casos, a ictericia 29 (21%) e a
dificuldade respiratdria em 23 (16%); 17 (12%), com taquipneia
transitoria do RN e seis (4%) com doenca de membrana hiali-
na. Tiveram necessidade de suporte ventilatério 17 (12%) dos
PTTA.

Conclusédo: OS PTTA apresentam maior morbilidade que
os RN termo, foram internados em 73% dos casos comparati-
vamente a 4,4 % de todos os RN, constituem uma percentagem
importante dos internamentos na UCERN do HCD (3,7%). Em
alguns casos apresentam doenca grave e necessidade de apoio
ventilatorio.
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ERITEMA NODOSO: IMPORTANCIA DA HISTORIA CLINICA
Maria Miguel Almiro!, Ana Ratola?, Liliana Quaresma?, Clara
Diogo?, Marta Parada?, Sofia Figueiredo?, Jorge Vaz Duarte®
tS. Pediatria, H Infante D. Pedro, Aveiro

Introdug&o: O Eritema Nodoso (EN) é a forma mais fre-
quente de paniculite septal e consiste no aparecimento de noé-
dulos eritematosos subcutaneos, dolorosos, de bordos mal defi-
nidos, localizados habitualmente, de modo simétrico, nas faces
extensoras dos membros, sobretudo na regido pré-tibial. O diag-
nostico é essencialmente clinico. Na crianca as etiologias mais
frequentes sdo a infecgdo estreptocdcica e a forma idiopatica. E
no entanto importante considerar outras causas trataveis, como
infecgdes (M. tuberculosis, Yersinia, Mycoplasma, Salmonella e
Campylobacter), doencas sistémicas (doenca inflamatoria intes-
tinal, sarcoidose) e farmacos. Geralmente a evolucéo é benigna
e auto-limitada, com resolugdo completa do quadro em trés a
seis semanas.

Caso clinico: Crianca de nove anos, sexo feminino, com
aparecimento de lesGes maculo-papulares eritematosas, prurigi-
nosas e dolorosas na face anterior das pernas, sem outras quei-
xas. Antecedentes de episddio de amigdalite trés semanas antes
e de contacto proximo com adultos baciliferos. Internada para
investigagao etioldgica salientando-se: cultura de orofaringe ne-
gativa, radiograma de térax sem alteraces, titulo antiestreptoli-
sina O aumentado (1630 Ul/mL), velocidade de sedimentacéo
aumentada (40mm na primeira hora), prova tuberculinica nega-
tiva, exame directo e polymerase chain reaction para M. tuber-
culosis negativos no suco gastrico (culturas em curso). Teve alta
com o diagndstico de eritema nodoso de provavel etiologia es-
treptococica. Reavaliagdo um més apo6s a alta, constatando-se
desaparecimento das lesGes cutaneas. Foi isolado M. tuberculo-
sis na cultura de suco gastrico. Actualmente em seguimento em
consulta de Pediatria e a cumprir terapéutica para tuberculose
pulmonar primaria com isoniazida, rifampicina e pirazinamida.

Concluséo: A Tuberculose (TB) é uma doenga multissis-
témica e, apesar de a sua incidéncia ter vindo a diminuir, é a
sétima causa de morte no mundo. A infeccéo ocorre por inalagéo
de goticulas infectadas em cerca de 30% dos individuos expos-
tos. A TB pediatrica € um evento sentinela, que indica transmis-
sdo recente e permite inferir sobre a eficacia das medidas de
controlo. O diagndstico baseia-se fundamentalmente na histéria
de contacto com doente bacilifero, clinica sugestiva, positivida-
de da prova tuberculinica e identificagdo do M. tuberculosis. O
EN é uma manifestacéo cutanea rara na infancia, e apesar da
associagdo com tuberculose ser pouco frequente, esta deve ser
sempre investigada.
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ALCALOSE METABOLICA NUM LACTENTE...QUE
DIAGNOSTICO?

Ana Ratolal, Ana Teresa Gil?, Maria Miguel Almiro!, Marisol
Pinhal!, José Roseta!, Miguel Félix?, Maria Manuel Flores!
t H Infante D. Pedro, Aveiro

2 H Pediatrico de Coimbra

Introdugdo: Nas criangas, as principais causas de alcalose
metabdlica sdo os vomitos e o uso de diuréticos. Na auséncia
deste contexto deve pensar-se noutras etiologias nomeada-
mente na Fibrose Quistica (FQ). Esta é uma doenca genética
e multi-sistémica. A idade de diagndstico € variavel, dependen-
do da expresséo clinica. As manifestagdes mais comuns sdo 0s
sintomas respiratorios e a ma progressao ponderal. Dentro das
menos comuns ha que considerar a desidratagéo hiponatrémica,
hipoclorémica e hipocaliémica com alcalose metabdlica.

Caso clinico: Lactente de 6,5 meses (M), sexo feminino,
segunda filha de um casal saudavel e ndo consanguineo. Evo-
lugdo ponderal no P75 até aos 5M de vida, altura em que iniciou
cruzamento descendente, tosse, anorexia e teve episodio de
diarreia aguda.

Aos 6M na sequéncia de trés dias de febre, surgiu agra-
vamento da tosse, por vezes emetizante, anorexia e adinamia.
Este quadro agravou-se durante cerca de duas semanas, sendo
que nos ultimos quatro dias, foi constatada perda ponderal (peso
no P10), pelo que foi referenciada ao SU.

Na admisséo, apresentava-se prostrada, com mau estado
geral e com sinais de desidratagao ligeira. Da investigagao labo-
ratorial salienta-se alcalose metabdlica com hiponatrémia, hipo-
caliémia e hipoclorémia.

Iniciou correccéo hidroelectrolitica, observando-se melho-
ria clinica e laboratorial significativa. A pesquisa de Mycoplasma
pneumoniae nas secrecdes respiratdrias por Protein chain reac-
tion (PCR) foi positiva. Teve alta em D4 medicada com eritromi-
cina.

Por suspeita de FQ fez doseamento de tripsina imunorre-
activa no cartdo de Guthrie (valor normal) e foi referenciada ao
Hospital Pediatrico de Coimbra onde realizou dois testes de suor
que foram positivos. Iniciou profilaxia com amoxicilina—acido cla-
vulanico. Aparentemente sem insuficiéncia pancreatica (estea-
tocrito 3%). O estudo genético revelou duas mutages no gene
CFTR: c. 1521 1523del CTT e ¢.1000C>T, confirmando o diag-
nostico. Tem-se mantido clinicamente bem e recuperou peso até
ao P75 aos 8M.

Comentarios: Em lactentes com alcalose metahdlica, hipo-
natrémia, hipocaliémia e hipoclorémia, de causa desconhecida,
deve sempre considerar-se a hipétese de FQ.

A gravidade desta patologia é parcialmente dependente do
gendtipo. Este € um caso de heterozigotia, em que uma das mu-
tacOes é responsavel pela forma ligeira e outra pela forma grave
da doenga, prevendo-se um fenétipo de gravidade intermédia.
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HIPERTRIGLICERIDEMIA EM RECEM-NASCIDOS DE MUITO
BAIXO PESO SOB NUTRICAO PARENTERICA

Teresa Guimaraest, Gisela Silval, José Fraga!, Ana Margarida
Alexandrino?, Elisa Proenca?

*U. Cuidados Intensivos Neonatais, MJDinis, CHPorto

Resumo: Os recém-nascidos de muito baixo peso (RNM-
BP) constituem um grupo critico em termos de suporte nutricio-
nal. A nutricdo parentérica (NP) é essencial no tratamento intra-
-hospitalar destes RN, devendo ser optimizada e adequada ao
seu estado metabdlico, de acordo com a evidéncia e recomen-
dacdes actuais.

Objectivo: Estudo de hipertrigliceridemia em RNMBP que
efectuaram NP, nascidos durante 2010 na Maternidade Juilio
Dinis (MJD). Métodos: Analise retrospectiva dos processos dos
RNMBP que efectuaram NP e apresentavam pelo menos um
doseamento de triglicerideos (TG), subdivindo-os em dois gru-
pos: RN com normotrigliceridemia e RN com hipertrigliceridemia
(>250mg/dL). Variaveis analisadas: género, peso ao nascimento
(PN), idade gestacional (IG), data de inicio de alimentacéo en-
térica (AE), duragdo de NP, carga lipidica de NP em dias deter-
minados.

Resultados: No ano 2010 ocorreram na MJD 4018 nasci-
mentos, sendo 90 (2,2%) RN com PN <1500g. Todos efectuaram
NP total ou parcial. Destes, 36/90 (40%) efectuaram doseamen-
to de TG, dos quais 15/36 (42%) apresentaram hipertrigliceride-
mia. Grupo 1 (hipertrigliceridemia): 53% masculino, PN médio
8879, IG média 28 semanas, inicio de AE ao quarto dia de vida
(mediana - med) e duragdo de NP 20 dias. Grupo 2 (normotri-
gliceridemia): 38% masculino, PN médio 1077g, IG média 28,4
semanas, inicio de AE ao terceiro dia de vida (med) e duragéo
de NP 18 dias (med). Quanto ao doseamento de TG, o nimero
médio de determinag@es foi de 2 vs 1 e o valor (mg/dL) mediano
de 419 vs 156, respectivamente nos grupos 1 e 2. Considerando
o aporte lipidico conforme estipulado para determinado dia de
NP, este foi superior ao preconizado no grupo 1 em 20% dos RN
em D2, 26,7% em D5 e D7, 7,1% em D9 e 20% em D28; e no
grupo 2 em 23,8% RN em D2 e D5, e 19% em D7. No grupo 1,
identificaram-se como factores associados a hipertrigliceridemia:
aporte excessivo de lipidos em 40% dos casos, hiperbilirrubine-
mia em 20% e infeccdo em 46,7%. Em 33,3% dos casos esta-
vam presentes dois destes factores simultaneamente e em 20%
dos RN nenhum deles.

Conclusdes: A NP é determinante para se atingir um apor-
te proteico-calérico éptimo, mas tem sido alvo de escassa ava-
liac8o. Este trabalho revela um nimero consideravel de casos de
hipertrigliceridemia quanto ao cut-off estabelecido, salientando
a necessidade de vigilancia laboratorial e alerta para possiveis
falhas na prescrigdo, nomeadamente no aporte lipidico. Ser& im-
portante sinalizar os RN com hipertrigliceridemia para controlo
analitico apos alta.



LESOES BOLHOSAS NA PURPURA DE HENOCH-
-SCHONLEIN PEDIATRICA: A PROPOSITO DE DOIS CASOS
CLINICOS

J. Leitet, D. Amaral!, R. Almeida*

1S. Pediatria, Dep. Mulher, da Crianga e do Jovem, H Pedro Hispano

Introducgdo: A Purpura de Henoch-Schonlein (PHS) é a
vasculite mais comum da infancia, manifestando-se tipicamen-
te por parpura palpavel simétrica nos membros inferiores (MI).
Contudo, podem surgir lesdes cutaneas atipicas, relativamente
frequentes em adultos, mas raras em idade pediatrica.

Caso Clinico 1: Adolescente de 14 anos, do sexo feminino,
previamente saudavel, apresentando lesdes vesiculares eritema-
tosas e pruriginosas nos MI com 12 dias de evolugédo e medicada
desde o quinto dia de doenga com amoxicilina/acido clavulanico e
loratadina associados posteriormente a &cido fusidico topico sem
melhoria. Por progresséo das lesdes e suspeita de sobreinfeccao
cutanea na perna esquerda foi internada, mantendo o tratamento
topico ja iniciado juntamente com repouso, 0 que resultou numa
melhoria clinica a data de alta. Com o retomar da actividade habi-
tual, ocorreu novo agravamento das lesdes cutaneas, com sobre-
posicao de bolhas hemorragicas nas lesGes anteriores, surgindo
também pela primeira vez edema e dor & mobilizagéo do tornozelo
direito. Foi reinternada sob terapéutica com ibuprofeno e flucloxa-
cilina, juntamente com prednisolona, verificando-se resolucéo das
lesdes cuténeas e das queixas articulares.

Caso Clinico 2: Crianga de nove anos, do sexo masculino,
previamente saudavel, com lesdes purpuricas palpaveis, pruri-
ginosas, na porgao distal dos MI, medicado com &cido fusidico
tépico e indicacdo para repouso. Por se ter verificado progres-
sdo das lesBes, com aparecimento ao quarto dia de doenca de
lesdes bolhosas hemorragicas, bem como de abdominalgias in-
tensas e dor e edema a mobilizagao do tornozelo esquerdo, foi
internado. Iniciou ibuprofeno e prednisolona com resolucdo das
leses cutaneas e das restantes queixas.

Discussdo: Estima-se que a PHS curse em 12% dos casos
com vesiculas e bolhas hemorragicas, raramente descritas na
infancia. Estas lesGes atipicas podem levantar ddvidas diagnés-
ticas, tornando a biopsia cutanea um exame (til, mas nédo obri-
gatorio, para confirmacgdo diagnostica. O papel dos corticoides
no tratamento das lesdes bolhosas é controverso, mas segundo
alguns autores o tratamento com prednisolona parece reduzir a
gravidade das les6es holhosas assim como as suas sequelas.

DIABETES MELLITUS TIPO 1 NA CRIANCA E NO
ADOLESCENTE — EXPERIENCIA DE UM CENTRO
MULTIDISCIPLINAR

Marta Rios?, Luis Ribeiro?!, Helena Cardoso?!, Maria Jodo
Oliveiral, Teresa Borges!

1 U. Endocrinologia, S. Pediatria, CHP

Introducdo: A incidéncia de Diabetes mellitus (DM) tipo
1 tem aumentando nos Ultimos anos, sendo cada vez mais
importante para o pediatra conhecer as caracteristicas desta
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doenca e perceber as exigéncias inerentes a idade pediatrica.
Objetivo: caracterizar um grupo de criancas/adolescentes com
DM tipo 1.

Material e métodos: estudo retrospetivo dos doentes com
DM tipo 1 que se encontravam em seguimento numa unidade de
endocrinologia pediatrica durante o primeiro semestre de 2011.

Resultados: foram incluidos 127 doentes, 74 (58%) do
sexo masculino, com idades compreendidas entre 2 e 19 anos
(5% idade pré-escolar, 20% idade escolar, 75% adolescéncia).
A data do diagndstico tinham idades compreendidas entre oito
meses e 16 anos (39% idade pré-escolar, 28% adolescéncia).
Apenas 1/3 dos casos apresentava cetoacidose como forma
de apresentacdo da DM inaugural. Os anticorpos anti-ilhota e/
ou anti-GAD (glutamic acid descarboxilase) foram positivos em
58 (56%) casos. Relativamente ao tratamento com insulina, 113
(89,0%) doentes efetuavam multiplas administragdes, 2 (1,4%)
2 administragdes diarias de insulina intermédia e 12 (9,4%) usa-
vam bomba infusora de insulina. Nos 116 doentes com DM com
mais de seis meses de evolucéo, o valor médio de HbAlc no ul-
timo ano foi de 8,3% (8,7% no grupo em idade pré-escolar, 7,8%
no grupo em idade escolar e 8,3% no grupo de adolescents).
Foram diagnosticadas complica¢Bes microvasculares em quatro
doentes (os quatro com HbAlc >8%, méaximo 12,45%).

Conclusfes: salienta-se a elevada percentagem de ca-
sos diagnosticados em idade pré-escolar. O facto de ter havido
poucos casos de cetoacidose no episodio inaugural reflete uma
melhor informacao da populagdo e acesso aos cuidados médi-
cos. A baixa percentagem de autoimunidade encontrada deve-se
provavelmente ao facto de apenas terem sido pesquisados dois
tipos de autoanticorpos. O bom controlo metabdlico é fundamen-
tal para a prevencdo de complicagdes microvasculares verifica-
das em quatro doentes mal controlados. O grupo de criangas em
idade pré-escolar foi aquele com pior controlo metabdlico, tendo
em conta o valor alvo de HbAlc (<7.5%), o que pode estar re-
lacionado com as dificuldades de optimizagao terapéutica neste
grupo etario pelo risco acrescido de episédios de hipoglicemia.
No grupo de adolescentes, o valor médio de HbAlc também se
situou acima do valor alvo, o que demonstra que a abordagem
da DM na adolescéncia continua a ser um desafio para qualquer
equipa multidisciplinar.

AVALIACAO DE VARIAVEIS DE RISCO CARDIOVASCULAR
EM DOENTES COM DIABETES MELLITUS TIPO 1

Teresa Guimaraes!, Ménica Tavares!, Maria Jodo Oliveira?,
Helena Cardoso?, Teresa Borges!

tU. Endocrinologia Pediatrica, CHP

Introducdo: A dislipidemia e hipertensao arterial (HTA)
apresentam indicagdes definidas para rastreio e tratamento em
idade pediétrica. Existem varios estudos sobre a sua prevalén-
cia na populacéo pediatrica em geral e em criangas obesas e
com Diabetes Mellitus (DM) tipo 2. Contudo, existem poucos
dados em criancas com DM tipo 1. Esta patologia estd asso-
ciada a aumento do risco cardiovascular (CV) apesar dos avan-
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¢os conseguidos no controlo glicémico, pelo que se revela de
extrema importancia o conhecimento das outras variaveis de
risco CV.

Objectivo: Analise do perfil lipidico e tensional das crian-
cas e adolescentes seguidos na consulta de Endocrinologia Pe-
diatrica do CHP com DM1. Métodos: Analise retrospectiva dos
processos das criancas e adolescentes com DM1, com duragao
> 1 ano. Variaveis analisadas: idade, sexo, idade ao diagnds-
tico, tempo de evolucédo da doenga, perfil lipidico, esquema de
insulina, dose diaria total (DDT) de insulina, hemoglobina A1C
(HbA1c), indice de massa corporal (IMC) e tensdo arterial. Anali-
se estatistica (SPSS versao 19), definindo como nivel de signifi-
cancia p <0,05 com o uso do teste ANOVA.

Resultados: Das 127 criangas e adolescentes seguidas
na consulta foram incluidas 94. Idade actual média de 14 anos
(desvio padrao (DP) 3,5), 55,3% do sexo masculino, com idade
média ao diagnostico de 7,3 anos (DP 4) e tempo médio de evo-
lugdo da doencga de 6,6 anos (DP 3,3). ADDT média de insulina
foi 0,9 U/Kg/dia (DP 0,29) e a HbAlc média no ano precedente &
avaliacao do perfil lipidico foi 8,37% (DP 1,3%). Vinte por cento
dos doentes apresentavam HbAlc média inferior a 7,5%, 20%
entre 7,5-8%, 30% entre 8-9% e 30% acima dos 9%. Relativa-
mente ao IMC, 65% eram normoponderais, 19% apresentavam
excesso de peso e 16% obesidade. Apresentavam um valor
»P95, respectivamente para o colesterol total, triglicerideos, e
tensdo arterial, 15%, 7,4% e 6,8% das criangas, tendo em conta
0 sexo, idade e percentil de altura.

Conclusfes: Nesta populagéo verificamos que a dislipi-
demia apresenta relagéo estatisticamente significativa com um
aumento da HbAlc média, traduzindo um pior controlo metabdli-
co. A hipertrigliceridemia também se correlaciona com um maior
tempo de evolugdo da doenca e um IMC mais elevado. A HTA
sistolica correlaciona-se com um aumento do IMC. Com este
trabalho avaliamos o perfil lipidico e tensional numa populacao
de criangas e adolescentes com DM tipo 1, identificando dois
factores passiveis de serem modificados num grupo de risco CV
acrescido.

SINDROMAS DE LOEYS-DIETZ E MARFAN — A
IMPORTANCIA DO DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
Carmen Silval, Susana Corujeira?, Cristina Rocha?, Fatima
Menezes?, Denise Schmitt!, Teresa Caldeira*

1S. Pediatria/Neonatologia, CH Entre Douro e Vouga

Introdugéo: A Sindroma de Loeys-Dietz (SLD) é uma doen-
¢a do tecido conjuntivo recentemente descrita (2005), autossomi-
ca dominante, associada a muta¢des nos genes dos receptores
beta tipo 1 e 2 do TGF (transforming growth factor). Apresenta
grande variabilidade clinica, partilhando algumas caracteristicas
dos Sindromas de Marfan (SMF) e de Ehlers Danlos subtipo vas-
cular, salientando-se os aneurismas e as dissec¢Oes da raiz da
aorta.

Caso clinico: RN do sexo feminino, nascida por cesariana
as 33 semanas, com peso adequado a idade gestacional. Ante-
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cedentes familiares: mae de 31 anos, com diagnostico clinico
de SMF e anteriormente submetida a cirurgia de correccéo de
aneurisma da crossa da aorta e valvuloplastia adrtica, tio mater-
no também com diagndstico clinico de SMF e patologia vascular
semelhante, avé materna falecida por morte subita. O exame ob-
jectivo inicial evidenciava dolicocefalia, discreto micrognatismo,
aracnodactilia, hipotonia axial marcada e sopro sistélico grau I-11/
VI no BEE. O ecocardiograma (D2 de vida) revelou CIV médio-
-septal, valvula adrtica bicuspide, PCA com shunt E-D. Em D10
de vida efectuou ecografia transfontanelar que mostrou hemorra-
gia subependimaria & esquerda e pequeno quisto peri-ventricular
homolateral. Exame oftalmoldgico normal. Durante o internamen-
to destaca-se em D17 de vida quadro compativel com enterocoli-
te necrosante, pelo que completou 10 dias de antibioticoterapia,
com hemocultura negativa. Por suspeita de SMF efectuou es-
tudo citogenético que revelou mutagdo do gene TGFRR2, com-
pativel com o diagndstico de SLD. Apresentou evolugdo clinica
favoravel, tendo tido alta com orientagdo multidisciplinar. A Res-
sonancia Magnética cerebral em ambulatério identificou peque-
nos quistos, provavelmente germinoliticos, na substancia branca
periventricular frontal esquerda sem evidéncia de componente
hemorragico, anomalias vasculares ou outras alteracdes.

Discussdao: A SLD é uma doenca rara, no entanto, podera
ser mais frequente do que se pensa, atendendo a que muitos
casos poderao estar incorrectamente diagnosticados como SMF
ou outras doengas genéticas do tecido conjuntivo. Salienta-se a
importancia do seu diagnoéstico diferencial e precoce, dado que
a gravidade, precocidade e extensdo do atingimento vascular é
caracteristicamente superior ao SMF. Para além da vigilancia
clinica e imagioldgica frequente com intervencéo cirdrgica pro-
filactica é ainda fundamental a avaliagdo clinica e o diagndstico/
aconselhamento genético nos familiares.

CARDIOPATIA PROVENIENTE DE PAISES AFRICANOS -
SERVICO DE CARDIOLOGIA PEDIATRICA, HOSPITAL SAO
JOAO

Janine Coelhot, Filipa Correia?, Rodrigues Sousa?, José Carlos
Areiast

1 S. Cardiologia Pediatrica, CH S&o Jo&o, Porto

2 S. Cirurgia Cardiotoracica, CH S&o Joao, Porto

Introducdo: A cardiopatia reumatica permanece como a
causa principal de doenca cardiovascular adquirida nos paises
africanos, representando cerca de um quarto de todos os doen-
tes com insuficiéncia cardiaca. O hospital de Sao Jodo coopera
com instituigdes humanitarias que promovem a evacuagao de
doentes de paises africanos que necessitam de cuidados mé-
dicos ou cirdrgicos urgentes. Objectivos: Caracterizagdo das
criangas com cardiopatia evacuadas de paises africanos para o
hospital de Sao Jodo para tratamento cirdrgico, durante o perio-
do entre Janeiro 2008 e Setembro 2011.

Métodos: Andlise retrospectiva, analisadas as seguintes
variaveis: idade, sexo, diagnostico, comorbilidades, tratamento
cirurgico, evolugao clinica.



Resultados: Foram identificadas 15 criancas, sendo 60%
do sexo feminino. A média de idades ao internamento foi de 8,6
anos (oito meses - 16 anos). Dez (66%) das criangas apresen-
tavam cardiopatia reumatica, quatro (26%) cardiopatia congénita
e uma das criancas as duas patologias. Como comorbilidades
encontramos: desnutricdo (3), infecgdo pelo virus da hepatite B
(2), anemia ferropénica (2), malaria (1), doenca pulmonar inters-
ticial (1), atraso do desenvolvimento psicomotor grave (1). Dos
doentes com cardiopatia reumatica a intervengao cirirgica mais
frequente foi a plastia valvular mitral (9), seguida da plastia tri-
cuspide (8), plastia adrtica (2) prétese mitral (2) e protese adrtica
(1). Ocorreram trés complicagdes associadas a cirurgia cardiaca:
uma morte durante a intervengao cirdrgica por hipertenséo pul-
monar grave, uma arritmia transitoria e uma deiscéncia de sutu-
ra operatoria. A duragdo média de internamento foi de 48 dias
(20-120). O tempo médio de seguimento foi de 4,1 meses (1-18
meses). Nove das criancas regressaram para o pais de origem
sendo desconhecido o estado actual, excepto um deles que fale-
ceu. Cinco estao entregues a uma instituicdo humanitaria, apre-
sentam uma evolugdo clinica favoravel e mantém seguimento.

Discuss&o: A cardiopatia reumatica em Africa é uma do-
enca que afecta essencialmente as criangas e o jovem adulto.
O tratamento cirtrgico da doenca valvular reumatica revela-se
muitas vezes o Unico tratamento que poderd aumentar a sobre-
vida. Destaca-se a necessidade de seguimento destas criancas,
assegurando o cumprimento da profilaxia com penicilina e quan-
do indicado, da hipocoagulacéo oral. A combinacéo de falta de
recursos, instahilidade social, politica e econémica contribuem
para a persisténcia da doenca.

ISOMERISMO ESQUERDO - CASO CLINICO

Jodo Nascimento?, Silvia Alvares?, Marilia Loureiro?, Anabela
Bandeira', Raquel Maciel?, Gongalo Inocéncio®, Maria do Céu
Rodrigues®

1S. Pediatria, HMPia, DCA, CHP

2S. Cardiologia Pediatrica, HMPia, DCA, CHP

3 S. Obstetricia, MJDinis, CHP

Introducdo: O isomerismo é uma forma de heterotaxia
(situs ambiguus) onde estruturas anatémicas que possuem nor-
malmente uma localizagéo a direita ou a esquerda surgem como
imagens em espelho uma da outra, reflectindo defeitos precoces
no processo de lateralizagdo dos érgédos durante a embriogé-
nese. Associa-se habitualmente a malformacdes cardiacas com-
plexas. O prognostico é determinado fundamentalmente pela
complexidade da cardiopatia.

Caso clinico: Recém-nascido com diagndstico pré-natal
de cardiopatia congénita efectuado as 29 semanas de gestacéo:
isomerismo esquerdo, interrupgéo da veia cava inferior com con-
tinuacdo pela veia azigos e comunicacéo interventricular (CIV).
Parto as 39 semanas de gestacdo, com um indice de Apgar de
9/10 ao 1° e 5° minuto de vida e um peso de 3210 Gr. O ecocar-
diograma pdés-natal confirmou o diagndstico cardiaco pré-natal,
persisténcia de canal arterial (PCA) e comunicacéo interauricular
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tipo ostium secundum (CIA - OS). A partir da terceira semana
de vida, desenvolve quadro de insuficiéncia cardiaca congestiva
(ICC) com necessidade de terapéutica anticongestiva (diurético
e inibidor da enzima conversora da angiotensina), ma evolugao
ponderal (instituida alimentagdo por sonda naso-géastrica e su-
plementacéo caldrica) e infecgBes respiratorias de repeticao.
Em radiografia toraco-abdominal foi possivel observar bronquios
principais de tipo esquerdo (longos) bilaterais, camara gastrica
direita e figado localizado na linha média e hipocdndrio esquerdo.
A ecografia abdominal confirmou localizacdo hepatica e mostrou
um bago no hipocondrio direito. O ecocardiograma aos trés me-
ses revelava uma CIV perimembranosa grande com volumoso
aneurisma de encerramento e shunt esquerdo-direito modera-
do, CIA - OS grande, sinais de hipertensdo pulmonar moderada
(HAP) e canal arterial patente. Foi submetido aos quatro meses
a cirurgia correctiva com encerramento da ClIV, CIA e laqueagao
do canal arterial. Pés-operatdrio sem complicagdes. Actualmente
com 11 meses, sem medicacéo cardiovascular, apresenta recu-
peragdo ponderal e um desenvolvimento psicomotor adequado
aidade. O ecocardiograma mostra auséncia de shunts residuais
ou HAP.

Concluséo: O diagnoéstico de isomerismo realizado ainda
no periodo pré-natal permite um melhor aconselhamento paren-
tal, bem como antecipar estratégias terapéuticas a serem adop-
tadas no periodo pos-natal. A presenca de uma cardiopatia com
shunt esquerdo direito hemodinamicamente significativo, ICC
refractaria ao tratamento médico e HAP imp6em a necessidade
de uma correcgao cirlrgica precoce.

INSUFICIENCIA CARDIACA NO PRIMEIRO ANO DE VIDA —
2 CASOS CLINICOS

Joana Correiat, Ana Cristina Freitas?, Joana Freitas?, Isabel
Couto Guerral, Maria Jodo Oliveiral, Marilia Loureiro?, Silvia
Alvares?.

1S. Pediatria, HMPia, DCA, CHP

2 S. Cardiologia Pediatrica, HMPia, DCA, CHP

Introdugé&o:_As cardiopatias congénitas constituem a prin-
cipal causa de morte em criangas com malformacdes congénitas.
A suspeita de cardiopatia deve ser considerada numa crianga
com um sopro cardiaco associado a cianose e/ou sinais de insu-
ficiéncia cardiaca, como a taquipneia e a ma evolugéo ponderal.
Os autores apresentam dois casos clinicos de drenagem venosa
pulmonar anémala total (DVPAL) diagnosticados ap6s o periodo
neonatal.

Caso clinico 1: Lactente de sete meses, sexo feminino,
com ma evolugao ponderal e dificuldade respiratoria, exacerbada
com a alimentacéo, desde os quatro meses. Ao exame objectivo
com dificuldade respiratéria moderada, S1 e S2 normais, com
rodado diastolico no bordo esquerdo do esterno (BEE) e hepato-
megalia de 4 cm. A radiografia do torax revelou cardiomegalia e
vascularizacdo pulmonar aumentada. Referenciada a Cardiolo-
gia Pediétrica, sendo diagnosticada DVPAt supra—cardiaca asso-
ciada a comunicacdo inter—auricular (CIA), com shunt abundante
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direita—esquerda, sem obstrucao. Efectuou cateterismo cardiaco
que confirmou o diagndstico, sendo submetida a correccéo cirur-
gica. Actualmente com 12 anos, assintomatica.

Caso clinico 2: Lactente de seis meses, sexo masculino,
com mé evolugdo ponderal desde os dois meses, sem outros
sintomas associados. Ao exame objectivo com dificuldade respi-
ratoria ligeira, satO2 (ar ambiente) 90%, sopro sistolico grau II/VI
no BEE, rodado diastolico no apex e hepatomegalia de 2 cm. A
radiografia do térax evidenciou cardiomegalia e infiltrado intersti-
cial bilateral. Avaliado por Cardiologia Pediatrica sendo diagnos-
ticada DVPAt supra—cardiaca associada a CIA moderada, sem
evidéncia de obstru¢do. Submetido a correcgdo cirdrgica; pés
—operatdrio complicado por derrame pericardico, com evolucéo
favoravel com terapéutica médica.

Discussdo: A DVPAt € uma cardiopatia congénita rara (1
—2%), em que as veias pulmonares ndo comunicam directamen-
te com a auricula esquerda, drenando para a circulagio venosa
sistémica. Habitualmente manifesta—se por insuficiéncia cardi-
aca e cianose, dependendo do grau de obstrucdo a drenagem.
Dada a possibilidade de correcgdo cirdrgica correctiva 0s auto-
res salientam a importancia do diagndstico precoce e tratamento
atempado.

QUANDO A FEBRE PERMANECE

Liliana Quaresma?, Angela Almeida?, Ana Teresa Gil*, Marisol
Pinhal, Elsa Hipdlito?, Jorge Vaz Duarte!

1 S. Pediatria, H Infante D. Pedro, Aveiro

Introducgdo: A doenga de Kawasaki € uma vasculite sis-
témica que afecta os vasos de pequeno e médio calibre, cuja
complicagdo mais temivel resulta da inflamacédo das artérias
coronarias, que pode levar a formacgédo de aneurismas, doenga
cardiaca isquémica e/ou enfarte. A sua etiologia permanece des-
conhecida.

Caso Clinico: Menina de trés anos, previamente saudavel,
que recorre ao Servigo de Urgéncia do Hospital Infante D. Pe-
dro por febre associada a ma perfusdo periférica com sete dias
de evolugdo. Nesse dia, surgimento de diarreia e nauseas. A
observacado estava febril, com pele marmoreada e apresentava
orofaringe hiperemiada e ganglios cervicais bilaterais infracen-
timétricos. Analiticamente: leucécitos 13,00x10?/L, neutréfilos
9,12x107?/L, linfocitos 2,58x107?/L, plaquetas 193x10?/L, Protei-
na C Reactiva 6,72 mg/dl, Velocidade de Sedimentacdo 32mm/h
e hemocultura negativa. Radiografia toracica com infiltrado in-
tersticial bilateral. Internou-se para vigilancia. Realizou pesquisa
de Streptococcus pyogenes na orofaringe que foi negativa, co-
Iheita de urina com pidria e urocultura negativa. Em D2 de inter-
namento, D9 de doenga, por manter febre e sopro sistélico grau
1I/VI repetiu estudo analitico: hemograma sobreponivel, Proteina
C Reactiva 10,14mg/dl, Velocidade de Sedimentagdo 55mm/h,
serologias para Mycoplasma pneumoniae, Toxoplasmose, Cito-
megalovirus e Reacgdo Paul-Bunnel negativas. Realizou tam-
bém ecocardiograma que mostrou dilatacdo de 4mm da artéria
coronaria direita. Feito o diagndstico de Doenca de Kawasaki
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Atipica iniciou imunoglobulina endovenosa e acido acetilsalicilico
(AAS). Apirética 24 horas ap06s inicio da imunoglobulina. Redu-
zida dose de AAS ao fim de 72 horas de apirexia. Alta a D6.
Ecocardiograma apés cinco semanas sobreponivel. Nova reava-
liacdo um més depois, mantinha sopro cardiaco de caracteristi-
cas inocentes, normalizagao dos parametros inflamatorios e do
ecocardiograma. Programada suspenséo do AAS e manutengao
do seguimento.

Concluséo: Este caso ilustra a necessidade de um elevado
indice de suspeicéo para o diagnostico de Doenga de Kawasaki,
principalmente nas formas atipicas. Como o seu tratamento pre-
coce reduz o surgimento de aneurismas das coronarias e con-
sequente morbilidade e mortalidade, o diagnéstico atempado é
essencial.

DOENCA DE KAWASAKI COM ATINGIMENTO HEPATICO
Angela Aimeidat, Liliana Quaresma?, Ana Ratolat, Maria Manuel
Flores?, Clara Diogo!, Ana Nordeste?, Elsa Hipolito!

'H Infante D. Pedro, Aveiro

Introducdo: A doenca de Kawasaki (DK) é uma vasculite
aguda de etiologia desconhecida que atinge em regra criancas
com menos de trés anos. Afecta artérias de médio e pequeno
calibre, principalmente as coronarias, originando aneurismas em
15 a 25 % dos doentes ndo tratados.

Caso Clinico: Crianga do sexo masculino de dois anos,
que recorreu ao Servico de Urgéncia (SU) por febre com um
dia de evolugdo, exantema escarlatiniforme e hiperémia amig-
dalina pelo que foi medicado com amoxicilina por suspeita de
escarlatina. Voltou ao SU em D5 de doenga por manter febre.
A observaco apresentava exantema rugoso generalizado sem
atingimento palmoplantar; edema duro das méos e pés; ligeiro
edema palpebral; hiperémia conjuntival e amigdalina; lingua
em framboesa; ganglios cervicais e submandibulares bilaterais
infracentimétricos. As analises mostraram linfopenia (720 linf6-
citos) e aumento das enzimas hepaticas (TGO 199 U/L, TGP
540 UJ/L) tendo ficado internado para vigilancia. A D6 de doenca
observada coltria com urobilinogénio e bilirrubina na tira teste
urinéria. Controlo analitico revelou para além do aumento das
transaminases (TGO 179 U/L, TGP 451 U/L), aumento das en-
zimas hepaticas de colestase (FA 700 U/L, Gama-GT 219 U/L);
hiperbilirrubinémia directa (bilirrubina directa 1,39 mg/dl, bilirru-
bina total 1,53 mg/dl); aumento da Velocidade de Sedimentagcéo
(22 mm) e sumaria de urina sem alteracdes. Por manter febre
em D7 e suspeita de DK com atingimento hepatico realizou eco-
grafia abdominal e ecocardiograma que foram normais. Em D10
repetiu ecocardiograma, por persisténcia da febre, que revelou
ectasia da coronaria esquerda com 3 mm de diametro. Assumiu-
-se o diagnostico de DK pelo que iniciou Imunoglobulina e Acido
Acetilsalicilico (AAS). Ficou apirético 48 horas apés o inicio do
tratamento. Em D12 surgiu descamacéo cutanea em «dedo de
luva». A D16 reduziu-se a dose de AAS e teve alta para o domici-
lio. Ecocardiograma normal 19 dias apés o inicio da terapéutica.
Actualmente é seguido em consulta de Pediatria.



Concluséo: O diagndstico da DK é clinico e exige elevado
grau de suspeicdo. E fundamental diagnosticar esta patologia
precocemente porque as alteragfes coronarias sdo mais fre-
guentes nos doentes que ndo receberam tratamento e dimi-
nuem significativamente quando este € instituido na fase inicial
da doenga.

UMA CAUSA RARA DE UVEITE NA INFANCIA

D. Amaral’, J. Leite!, P. Rodrigues?, R. Almeida*

1S. Pediatria, Dep. Mulher, da Crianca e do Jovem, H Pedro Hispano
2S. Oftalmologia, Dep. Cirurgia, H Pedro Hispano

Introducgdo: O envolvimento ocular na infecdo por Myco-
plasma pneumoniae (MP) é invulgar, sendo descritos sobretudo
conjuntivite e patologia do nervo oOptico. A causa esté ainda por
estabelecer. Apresenta-se um caso raro de uveite em contexto
de infe¢ao a MP na infancia.

Caso Clinico: Crianga de quatro anos que recorre ao ser-
vico de urgéncia por olho esquerdo vermelho, com dois dias de
evolugdo, prurido ocular, dor, fotofobia, lacrimejo e exsudado
ocular escasso. Diagnosticada uveite anterior por Oftalmologia,
sendo medicado com dexametasona e ciclopentolato tépicos.
Tosse irritativa desde o inicio do quadro, sem outra sintomatolo-
gia respiratoria prévia ou traumatismo recentes. Em D5 mantinha
hiperemia do olho esquerdo (sem exsudado), pupila irregular e
défice visual (2/10 a esquerda). Da investigacéo realizada: he-
moleucograma sem alteragdes; VS 33mm/12hora; ECA normal;
ANA's e factor reumatoide negativo; HLA B27, B51 e B12 nega-
tivos; Mantoux e teste IGRA negativos. As serologias para sifi-
lis (VDRL), Toxoplasma gondii, Borrelia burgdorferi, Bartonella
henselae, Toxocara canis e VIH foram negativas e demonstrava
imunidade para a rubéola e CMV; as serologias para MP foram
positivas na primeira — IgM(5.2RU/mL) e IgG(124.1RU/mL) e ter-
ceira semanas de doenca — IgM(3.7RU/mL) e 1gG(139.4RU/mL),
com evolugdo compativel com seroconversdo. Para estudo de
possivel acometimento pulmonar efetuou radiografia/TC toracica
que demonstraram alteragdes fibrocicatriciais na base pulmonar
esquerda. Realizou exame oftalmoldgico sob anestesia na se-
gunda semana de doenga, tendo sido objetivada hiperemia con-
juntival menos pronunciada, sinéquias posteriores da iris a 360°,
hipertensdo ocular e edema papilar moderado. Iniciado timolol
tépico. Apds comprovacdo de infegdo a MP fez tratamento com
claritromicina, mantendo tratamento tépico ocular durante dois
meses. Com 10 meses de seguimento, encontra-se assintomati-
co, mantendo apenas sinéquia as 9h.

Discussdo: No presente caso, apds exclusédo das causas
mais comuns de uveite, valorizou-se a positividade das serolo-
gias para MP, que conjugada com as alteracdes imagiologicas
pulmonares encontradas, permitiu definir a etiologia. Varios me-
canismos fisiopatoldgicos foram sugeridos, como deposi¢do de
imunocomplexos nas paredes vasculares do corpo ciliar (reacao
de hipersensibilidade tipo Ill) ou invaséo direta do olho pelo MP,
pelo que se associou antibioterapia sistémica dirigida a terapéu-
tica topica. Salienta-se a evolucéo clinica favoravel observada.
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GOLPE DE CALOR E SOBREAQUECIMENTO EM VEICULOS
FECHADOS - UM PROBLEMA NA INFANCIA

Clara Preto?, Joana Cotrim!, Margarida Costa?, Helena Pereira?,
Juan Calvino?, Cristina Candido?, Eurico Gaspar', Paula Cristina
Fernandes?

tU. Vila Real, CH Tras-os-Montes e Alto Douro

2S. Cuidados Intensivos Pediatricos, HMPia, DCA, CHP

Introdugéo: O golpe de calor é definido por uma tempera-
tura central geralmente = 40°C acompanhada de disfuncédo do
sistema nervoso central e de outros 6rgaos em doentes expostos
a temperaturas ambientais elevadas. Esta condi¢ao representa
uma incapacidade corporal de manutencédo da homeostase ter-
moregulatoria.

Caso clinico: Lactente de cinco meses, sexo masculino,
admitido em estado de mal convulsivo. Encontrado no carro
com convulsdo tdnico-clonica generalizada por tempo indeter-
minado, em dia com temperatura média ambiente de 33°C. Sem
antecedentes pessoais ou familiares de relevo e sem histéria de
doenca recente. Na admissdo ao SU apresentava temperatura
axilar de 41.7°C. Fez arrefecimento cutaneo, paracetamol e dan-
troleno com controlo de convulséo aos 45 min, apds diazepam
e hidantina. Neurologicamente sem resposta a dor, pupilas iso-
coricas midridticas. Sem compromisso respiratorio. Constatado
choque, insuficiéncia renal com acidose metabdlica parcialmente
compensada e disfungédo hepatica com alteragdo das provas de
coagulagdo. Reiniciou convulsdes refractarias ao tratamento as
5h de admisséo pelo que se decidiu intubacéo electiva e ventila-
¢do mecanica. Recuperagdo hemodinamica apés 40 ml/kg de SF
(bdlus) com correccéo da diurese e da acidose metabdlica. Apds
estabilizacdo realizou TAC que ndo mostrou alteragdes. Iniciou
dejecgOes diarreicas com isolamento de Rotavirus.

Transferido para UCIP do HMP. Descompensagao hemodi-
namica durante o transporte com necessidade de suporte inotro-
pico. Por recorréncia de convulsdes induzido coma barbitarico, o
que permitiu o seu controle. A RMN cerebral as 48 horas revelou
envolvimento cortical difuso sugestivo de sequelas de andxia.
Suspendeu coma barbitirico apés 50 horas mantendo anti-
-epiléticos. Em D15 realizou ecografia transfontanelar compati-
vel com lesdo cortico-subcortical extensa e dos nucleos da base,
com sinais sugestivos de atrofia cerebral. Melhoria progressiva
acompanhada de recuperagao da func¢éo dos érgéos envolvidos
com excepcdo da fungdo neuroldgica. Actualmente apresenta
tetraparésia espastica e hipotonia axial estando a cumprir fisio-
terapia regularmente.

Comentario: Os autores apresentam este caso clinico
como uma chamada de atencdo para uma patologia com mor-
bibilidade e mortalidade elevadas e de facil prevencéo. E funda-
mental sensibilizar os cuidadores e sociedade em geral para a
vulnerabilidade das criangas ao calor e alertar para os riscos da
sua permanéncia em veiculos fechados mesmo com vigilancia.
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A SURPRESA NA INVESTIGACAO DE UMA PIELONEFRITE
AGUDA

Joana Grenhat; Claudia Melo*; Ribeiro Castro?, Armando Reis?,
Cristina Miguel*

S. Pediatria, U. Famalicdo, CH Médio Ave

2 S. Urologia, HMPia, DCA, CHP

Introdugdo: As vélvulas da uretra posterior (VUP) sdo de-
feitos congénitos no sexo masculino com uma incidéncia estima-
da de 1:10000 a 1:25000 em recém-nascidos vivos. O espec-
tro clinico varia desde doenca ligeira a incompatibilidade com a
vida. O diagnostico € habitualmente ao nascimento em contexto
de avaliacédo de hidronefrose pré-natal.

Descrig¢do do caso: Crianga de 22 meses do sexo mascu-
lino; recorreu ao Servico de Urgéncia (SU) do Centro Hospitalar
de Médio Ave por febre e distria com 48 horas de evolugéo. Dos
antecedentes pessoais de referir uma gravidez vigiada sem in-
tercorréncias, ecografias pré-natais normais, serologias sem se-
roconversao e periodo neonatal sem intercorréncias.

Foi diagnosticada uma pielonefrite aguda (PNA) a Proteus
mirabilis para a qual cumpriu 10 dias de amoxicilina e acido cla-
vulanico em regime de ambulatério. Iniciou profilaxia com cotri-
moxazol e foi referenciado a consulta de Nefrologia Pediatrica.

Realizou ecografia renovesical que revelou rins de normais
dimensoes, sem dilatacbes da arvore excretora e bexiga trabecu-
lada. A cintigrafia renal com DMSA foi normal e a uretrocistogra-
fia retrograda (CUMs) revelou acentuado residuo pds-miccional,
sem evidéncia de refluxo vesico-uretral, sugerindo a hipotese de
existéncia de VUP. Uma semana depois da realizacdo da CUMs
teve como intercorréncia uma PNA a Escherichia coli (E.coli) para
a qual realizou tratamento com amoxicilina e acido clavulanico.
Nesta altura a mae referia que a crianga apresentava episodios
intermitentes de micgdes gotejantes em contexto de esforgo e
disuria (posicdo de cécoras, com rubor facial) com inicio apds
realizacdo de CUMs e agravamento progressivo.

Perante a possibilidade de existéncia de VUP a crianca foi
enviada a consulta de Urologia do Centro Hospitalar do Porto
(CHP) — Unidade do Maria Pia, tendo realizado endoscopia que
confirmou o diagndstico.

Foi submetido a tratamento correctivo aos 24 meses de
idade e manteve profilaxia com Cotrimoxazol. Encontra-se actu-
almente assintomético com fungéo renal normal. Aguarda reali-
zacgao de estudo urodinamico e CUMs de controlo.

Discussdao: Apesar do avango da técnica ecogréfica exis-
tem casos raros de VUP diagnosticadas na infancia ou adoles-
céncia, habitualmente em contexto de disfungéo vesical ou infec-
¢Oes urinarias de repeticdo. O tratamento deve ser imediato de
forma a prevenir a insuficiéncia renal que surge em cerca de 10
a 30% dos casos.
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INFEC(;AO POR MYCOPLASMA PNEUMONIAE E
SINDROME DE STEVENS-JOHNSON ATIPICO: CASO
CLINICO

Sara Domingues?, Angela Machado?, Sandra Pereiral, Rosa
Barbosat!, Maria do Céu Ribeiro!, Eunice Moreira!

+U. Padre Américo, CH Tamega e Sousa

Introducdo: Na crianga, 0 Mycoplasma pneumoniae é o
agente infeccioso identificado mais frequentemente no sindrome
de Stevens-Johnson (SSJ). O rash cutaneo classico que acom-
panha a mucosite pode, raramente, estar ausente o que implica
maior dificuldade diagndstica.

Caso clinico: Crianca de quatro anos, do sexo masculino,
observada no Servigo de Urgéncia por febre e tosse com trés
dias de evolugdo, recusa alimentar e les6es orais e da conjunti-
va. Medicada 48 horas antes com amoxicilina oral por suspeita
de infecgao respiratoria. Ao exame objectivo, destacava-se con-
juntivite bilateral purulenta, mucosite exuberante, tiragem sub-
costal e supraesternal e alteraces auscultatdrias com crepita-
¢des no tergo inferior do hemitérax direito e sibilos dispersos.
Analiticamente, leucograma normal e PCR 33mg/L. Radiografia
toracica com infiltrado heterogéneo hilofugal a direita. Decidido
internamento, mantendo aminopenicilina endovenosa e terapéu-
tica de suporte. Em D3 de internamento, aparecimento de exan-
tema macular com raras vesiculas no membro superior direito
com regressdo quase total em poucas horas. Por manutencéo
das alteracOes respiratdrias, modificou antibioterapia em curso
para azitromicina. A pesquisa de DNA de Mycoplasma pneumo-
niae nas secregdes bronquicas foi positiva. A evolugéo foi favo-
ravel com resolugdo completa em trés semanas.

Concluséo: Com a apresentacdo deste caso pretende-se
destacar a existéncia de SSJ atipicos em que o rash cutaneo
esta ausente ou é fugaz. Nestes casos, tal como nas formas ti-
picas, as etiologias habituais do SSJ devem ser consideradas,
nomeadamente as infecciosas, das quais se destaca o Myco-
plasma pneumoniae.

E PRECISO TER PONTARIA!
Marta Pessoa?, Carla Sérgio?
+ USF Buarcos, Figueira da Foz

Enquadramento: A Trombocitopenia Aloimune Neonatal
e Fetal (TAINF) é uma patologia rara e sub-diagnosticada. Se
presente num recém-nascido (RN) ou feto, € uma situagéo gra-
ve e imprevisivel pelas potenciais sequelas no desenvolvimento
psico-motor destas criangas.

A TAINF resulta de incompatibilidade materno-fetal englo-
bando frequentemente o antigénio plaquetario humano 1 (HPA-
-1). Geralmente, o RN apresenta trombocitopenia grave a nas-
cenca. A hemorragia cerebral fetal € a consequéncia mais grave,
podendo surgir em 20% dos casos.

Descricdo do Caso: BNM, lactente do sexo feminino de
seis meses de idade, pertencente a familia altamente funcio-
nal, classe média, Ciclo de Duvall fase Il. A lactente é fruto de



gravidez desejada e vigiada na USF e Obstetra. Progenitores
saudaveis ndo consanguineos. Histoéria de morte fetal as 16
semanas de gestagdo em gravidez anterior apds amniocente-
se normal. Vigilancia analitica da gravidez e ecografias obsté-
tricas nas datas previstas sem altera¢cdes. Amniocentese por
idade materna avancada com cariotipo 46,XX. Parto por cesa-
riana as 40 semanas de gestacdo. O APGAR de 4/8/9 obrigou
a reanimagao com ventilacdo e oxigenoterapia. Aparecimento
de petéquias e sufusBes generalizadas com trombocitopenia
de 16.000/mm3. Ecografia transfontanelar e RMN cerebral na
UCIN revelaram hemorragia intraparenquimatosa parietal di-
reita e cerebelar. Foi feito diagndstico de TAINF por detecgao
de HPA-1 no sangue periférico paterno; estudo materno reve-
lou auséncia de HPA-1 e doseamento de anticorpos HPAla/la
positivo. E orientada para a consulta de Hematologia, ORL e
Oftalmologia do HPC e enviado relatorio clinico para o Centro
de Paralisia Cerebral de Coimbra (CPCC). E acompanhada
nas consultas de Saude Infantil na USF, cumprindo o calen-
dario. Foi identificado estrabismo convergente na consulta dos
quatro meses, aguardando observacéo pela Oftalmologia. Foi
observada pelo CPCC nédo havendo, até a data, evidéncia de
alteracGes neuroldgicas.

Discussdo: Este caso clinico pretende demonstrar que o
Médico de Familia (MF), apesar de lidar com doengas frequen-
tes, deve estar preparado para apoiar utentes/familias perante
doencas raras e complexas.

Cabe ao MF esclarecer dividas e tranquilizar esta familia
perante o futuro. A vigilancia desta lactente deve ser partilha-
da entre os Cuidados de Saude Primarios e Secundarios, tendo
0 MF um lugar privilegiado no acompanhamento e diagnéstico
precoce de sequelas devido a proximidade que mantém com a
comunidade.

ARTRITE IDIOPATICA JUVENIL: APLICACAO DE
PROGRAMA DE EXERCICIO FiSICO

Silvio Torra Carvalho?, Raquel Sousa Figueiral?, Margarida
Guedes?, Lurdes Palhau?

* Servigo de MFR, H Dr. Nélio Mendonga, Funchal

2 S. Fisiatria, CHP

3 S. Pediatria, HMPia, DCA, CHP

Introducdo: A Artrite Idiopatica Juvenil (AlJ) é a patologia
articular cronica mais frequente nas criangas, com uma incidén-
cia de 13,9 por 100000 por ano.

Segundo a American Rheumatism Association é definida
como: a presenca de inflamagéo articular durante 6 ou mais se-
manas, em individuos com menos de 16 anos. e apds a exclusao
de outras patologias.

Segundo indicagdes terapéuticas recentes, o exercicio fisi-
co é considerado um componente importante do tratamento da
AlJ.

Em Agosto de 2009, foi criado pelo Servico de Fisiatria do
CHP um programa de exercicio fisico especifico e individualiza-
do para doentes com Artrite Idiopatica Juvenil (AlJ).
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Objectivos: O objectivo deste trabalho é a apresentacéo
da comparagao dos resultados antes e depois da aplicagdo do
Programa de Exercicio Fisico para doentes com Artrite Idiopatica
Juvenil (AlJ).

Material e Métodos: A amostra de doentes foi avaliada an-
tes e apos a conclusdo do programa de exercicio fisico através
da aplicagé@o de um protocolo criado para o efeito.

Esse protocolo incluia a colheita da histéria clinica, reali-
zagao de exame objectivo, requisicdo de exames auxiliares de
diagnostico prévios a realizagéo de exercicio fisico se neces-
sarios, classificagdo funcional segundo o American College of
Rheumatology, e a avaliagdo da capacidade fisica (forca e en-
durance muscular, flexibilidade e capacidade cardiorrespiratoria
pela aplicagdo do protocolo de McMaster).

Apos a aplicacdo deste protocolo, dependendo das condi-
¢des médicas e factores de risco do doente foi definido um pro-
grama de exercicio fisico individualizado.

Apbs o programa de exercicio fisico foi novamente aplicado
0 mesmo protocolo.

Os dados dos protocolos foram analisados retrospectiva-
mente, comparados entre si e com estudos existentes

Resultados: Fizeram parte deste estudo cinco criangas
com AlJ e idades compreendidas entre os oito e os 17 anos.
Observou-se uma melhoria na média dos resultados nos tes-
tes de resisténcia muscular apos o programa de exercicio fisico
(1RM pré-intervencdo— 20,35Kg; 1RM pés—intervengdo— 26Kg;
Knee push-up test pré—intervencéo— 11,8; knee push-up test
pos—intervengao— 15,2; curl up test pré—intervencéo— 22,6; curl
up test pos—intervengdo— 31,6. Observou-se igualmente uma
melhoria, em média, no desempenho no protocolo de McMaster
apos a conclusdo do programa de exercicio fisico (Ao 6° minuto,
frequéncia cardiaca pré—intervencéo foi de 135bpm vs 133bpm
pos—intervengao) Registou—se um decréscimo na escala de borg
(15,25 pré—intervencdo vs 14,25 pos intervengdo).

Discussao: O exercicio fisico tem assumido nos ultimos
anos um papel importante como modalidade terapéutica na AlJ.
No entanto, existem poucos estudos na literatura sobre a aplica-
¢do destes programas, pelo que este estudo piloto visou obter
resultados preliminares neste campo.

Embora a amostragem seja pequena e apresente uma
grande variabilidade, nomeadamente em relacdo a idade e sexo
dos doentes, verificou—se uma melhoria nos resultados dos tes-
tes de resisténcia muscular e no protocolo de McMaster em to-
dos os doentes.

Este estudo abre portanto uma janela de oportunidade
para a execucdo de novos estudos que venham a reforgar os
resultados ja obtidos.
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ADENOPATIA SUPRACLAVICULAR EM ADOLESCENTE
COM ACNE

Filipa Almeida?, Claudia Melo?, Joana Grenha?, Fernanda
Carvalhot!, Soénia Carvalho?, Paula Fonseca!

1S. Pediatria, U. Famalicdo, CH Médio Ave

Introducgdo: As adenopatias sdo um motivo frequente de
consulta em Pediatria. Em geral, sdo secundarias a processos be-
nignos e auto-limitados, mas podem corresponder a etiologias de
maior gravidade, como neoplasias. Os ganglios palpaveis na regiao
supraclavicular consideram-se patoldgicos independentemente do
tamanho e idade e sdo malignos em até 75% dos casos.

Caso clinico: Rapaz de 13 anos, referenciado a consul-
ta de Adolescentes por adenopatias cervicais e supraclavicular
direita com seis meses de evolugao, tendo sido internado para
estudo etiologico. Referia perda ponderal de 3 kg. Negava ano-
rexia, astenia, sintomas respiratorios ou infecgdes respiratorias
nestes Ultimos meses. Ao exame fisico, apresentava adenome-
galias cervicais bilaterais infra-centimétricas e uma adenome-
galia supra-clavicular direita com cerca de 1,5 cm de diametro,
movel, mole, e indolor. Sem outras adenomegalias palpaveis.
Objetivado acne nddulo-quistico na face e regido anterior e pos-
terior do térax. Restante exame sem alteragdes relevantes.

Realizou ecografia do pescogo que revelou ganglio na re-
gido supraclavicular direita com 20x8mm, e ganglios mais peque-
nos ao longo do eixo jugulo-carotideo bilateralmente e inferiores
a 4mm. Radiografia do térax, ecografia mamaria, abdominal e
testicular sem alteragfes. Estudo analitico sem alteracdes rele-
vantes. Serologias para EBV, CMV, Hepatite B e C, HIV, toxo-
plasmose negativas. Foi efetuada biopsia excisional do ganglio
supraclavicular. O exame histolégico revelou uma linfadenite re-
activa de caracter inespecifico.

Discussdo: Perante uma adenopatia supraclavicular é
necessario excluir malignidade ou outras afeces graves. Nes-
te caso a biopsia excisional permitiu excluir neoplasia. O acne
exuberante neste adolescente surge como diagnéstico etiologi-
co mais provavel desta adenopatia. O seu tratamento é funda-
mental, ndo s6 como forma de eliminar a inflamac&o, diminuir
a produgao de sebo, reduzir a popula¢do microbiana e evitar as
cicatrizes, mas também pelo profundo impacto que o acne tem
no estado psicoldgico, nas atividades quotidianas e relagdes so-
ciais na vida de um adolescente.

ALERGIA AS PROTEINAS DO LEITE DE VACA NUMA
ADOLESCENTE - CASO CLINICO

Joana Rodrigues?, Fernanda Carvalho*

1 S. Pediatria, U. Famalicdo, CH Médio Ave

Introducdo: A alergia as proteinas do leite de vaca é a
alergia alimentar mais comum na crianca. Manifesta-se habitu-
almente nos primeiros meses de vida e estima-se que mais de
80% destas criancas adquira tolerancia até aos cinco anos. Exis-
tem poucos casos descritos na literatura de adolescentes e adul-
tos com manifestagdes alérgicas relacionadas com a ingestao de
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leite de vaca. Nestas situagdes a historia clinica é fundamental
para orientar a investigagdo subsequente.

Caso Clinico: Adolescente de 14 anos, sexo feminino, se-
guida em consulta de Alergologia Pediatrica desde os trés anos
por rinite alérgica e asma intermitente ligeira. Apresenta IgE
especifica elevada e testes cutdneos em picada positivos para
acaros (D.pteronyssinus e D.farinae). Actualmente a fazer ape-
nas medicacéo de alivio com anti-histaminico, corticdide nasal
e [32-agonista. Em Janeiro de 2011 inicia rouquiddo persistente
que responde parcialmente a corticoterapia sistémica de curta
duracdio. E observada por Otorrinolaringologia em Fevereiro,
sendo excluidas causas organica ou funcional para a rouquid&o.
E referenciada para consulta de Terapia da fala e Psicoterapia.
Ao fim de quatro meses de vigilancia, mantendo a rouquidao,
comeca a relacionar o aparecimento do sintoma com a ingestao
de leite de vaca. Realiza testes cutaneos em picada e IgE espe-
cifica para ?-lactoalbumina, R-lactoglobulina e caseina que séo
negativos. No entanto, apds evicgéo do leite de vaca da dieta,
ocorre resolucdo da rouquidao, sugerindo a existéncia de alergia
as proteinas do leite de vaca. Em Outubro de 2011 realiza pro-
va de provocagdo com dupla ocultagdo controlada por placebo
que nao induz sintomas. E feita entdo uma prova de provocacéo
aberta com aparecimento da sintomatologia nas oito horas ap6s
ingestdo de leite de vaca.

Discussao: O espectro alargado de manifestacgdes clinicas
de alergia alimentar, nomeadamente as proteinas do leite de
vaca, dificulta por vezes o diagndstico. Neste caso, a idade e o
quadro clinico ndo permitiam uma conclusao diagnostica segura.
A resolucéo da sintomatologia ap6s evicgéo do leite de vaca foi
um achado essencial.

A prova de provocagdo com dupla ocultacdo controlada
com placebo é o melhor método para a confirmagao diagnostica.
Quando esta é negativa a prova de provocacdo aberta € uma
alternativa, valorizando os sintomas ou sinais inequivocamente
objectivaveis, como é o caso da rouquiddo. Sabemos porém que
50 a 90% dos casos de alergia alimentar ndo sdo confirmados
por provas especificas.

DOIS CASOS CLINICOS — UM ESPECTRO DA MESMA
DOENCA...

Ana Teresa Gil*, Maria Miguel Almiro2, Angela Almeida?, Maria
Manuela Loureiro®, Margarida Gongalo*, Jorge Vaz Duarte®,
Clara Diogo®

tInterna de Pediatria, H Pediatrico de Coimbra

2Interna de Pediatria, H Infante D. Pedro, Aveiro

3 Dermatologista, H Infante D. Pedro, Aveiro

4Dermatologista, H da Universidade de Coimbra

SPediatra, H Infante D. Pedro, Aveiro

Introducdo: O eritema multiforme (EM), geralmente auto-
-limitado, é considerado uma reagao de hipersensibilidade com
multiplos fatores desencadeantes, desde farmacos a agentes
infeciosos. A maioria dos autores considera-o ndo como uma
doencga Unica mas como um espectro clinico em que a forma



minor apresenta apenas lesdes cutaneas e a forma major se ca-
racteriza por envolvimento adicional de uma ou mais mucosas.
Sindrome de Steven-Johnson e necrose epidermoide toxica sdo
considerados variantes de um espectro distinto, com maior gra-
vidade e lesdes clinicamente diferentes.

Caso 1: Rapaz, 12 anos, com herpes labial recorrente, ob-
servado no S. Urgéncia por lesdes papulo-vesiculares e crosto-
sas na face e membros, impetiginizadas nos labios e Ulceras da
mucosa jugal, medicado com amoxicilina e acido clavulamico e
analgésicos. Regressa 48H depois por agravamento das lesdes,
ficando internado no S. Pediatria. Por tosse e alteragfes a aus-
cultagéo pulmonar, fez radiografia do torax, revelando infiltrado
intersticial bilateral e serologia IgM para Mycoplasma pneumo-
niae que foi positiva, pelo que iniciou eritromicina. Fez bidpsia
de uma das les6es cutaneas que confirmou diagnéstico de EM
major. Teve boa evolugao clinica, sob antibioterapia e tratamento
de suporte, com resolucéo progressiva das lesdes e do quadro
respiratorio.

Caso 2: Rapaz, sete anos, previamente saudavel, medica-
do 48H antes com amoxicilina e antipiréticos por pneumonia, é
trazido ao S. Urgéncia por hiperémia conjuntival bilateral, lesdes
ulceradas nos labios e mucosa jugal e vesiculas dispersas pelo
corpo. Decidido internamento sob aciclovir por suspeita de vari-
cela. Em D2 de internamento constatado envolvimento da muco-
sa nasal e genital, pelo que foi colocada a hipétese diagnéstica
de EM major. Efetuou serologia IgM para Mycoplasma pneumo-
niae, que foi positiva, 0 que motivou substituicdo de amoxicilina
por claritromicina em D4. Em D6 por aparecimento de exantema
com lesBGes em alvo iniciou corticoterapia. Teve boa evolugéo cli-
nica, com resolugéo completa das lesdes.

Discussdo: O EM é uma entidade clinica que engloba um
grande espectro de apresentacdes, de gravidade variavel, po-
dendo mesmo ser fatal nas suas formas mais graves. O diagnos-
tico é sobretudo clinico e é essencial uma anamnese minuciosa
para detectar eventuais fatores precipitantes. Nestes dois casos,
a sobreposi¢ao de varios agentes infeciosos e medicamentosos,
dificulta a definigdo de um fator desencadeante Unico.

BOLETIM DE SAUDE INFANTIL E JUVENIL — INSTRUMENTO
SUBAPROVEITADO?

Monica Lopes?, Maria Inés Monteiro?, Isabel Nunes?, Lucia
Gomes?, Miguel Costa?

1 USF Figes — ACES Entre Douro e Vouga |

2 S. Pediatria, CH Entre Douro e Vouga

Objectivos: O Boletim de Saude Infantil e Juvenil (BSIJ),
criado em 1981 foi sucessivamente actualizado e destina-se ao re-
gisto dos factos mais importantes da satde da crianga e do jovem.
Quando devidamente preenchido, permite uma melhor articulagao
entre os cuidados primarios e secundérios de salde, sendo um
util veiculo de informagéo. O objectivo desde trabalho € avaliar a
qualidade de registos do BSIJ e sua eventual utilizacdo como meio
de comunicacéo entre os cuidados de satde primarios e secunda-
rios, bem como a importancia dada ao mesmo pelos pais.
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Metodologia: Avaliagdo da qualidade de registos.

Amostra: Criangas presentes na sala de espera da Con-
sulta externa do Servico de Pediatria (100 utentes) e do Servigo
de Urgéncia do CHEDV (100 utentes). Periodo de estudo: 13
a 28 de Outubro de 2011. Variaveis: Idade, Sexo, Seguimento
(Médico de Familia, Pediatra, Hospital, mais do que um nivel
de cuidados); Preenchimento correcto: Consultas; Notas (registo
de internamentos, consultas externas ou episodios de urgéncia);
Opinido dos pais sobre o BSIJ. Padrao de Qualidade: Preenchi-
mento correcto das consultas: 90% - bom; 75-89% - suficiente;
< 75% - insuficiente. Fonte de dados: BSIJ e entrevista aos pais
das criancas.

Resultados: Das 200 criangas estudadas, 56% eram do
sexo feminino, com uma idade média de cinco anos e 11 meses
(Minimo - dois meses — maximo - 17 anos). Quanto ao preenchi-
mento das consultas, os resultados obtidos em todos os niveis
de cuidados apresentam um padrdo de qualidade insuficiente.

Em termos de preenchimento do capitulo “Notas” do BSIJ,
das criangas internadas, apenas 44,2% apresentavam registo
do mesmo; das criangas que ja frequentaram ou que ainda fre-
quentam a consulta externa, 42% tém registo; e das criancas
que recorreram ao servico de urgéncia, 28,4% tém registo dos
episadios.

Quando questionados os pais, sobre a opiniao dos mesmos
guanto a importancia do BSIJ, a maioria referiu ser um instru-
mento importante (51,5%).

Conclusdes: Verificamos que o BSIJ ndo esta a ser um
instrumento de comunicagdo entre os cuidados de saude prima-
rios e secundarios, uma vez que o seu preenchimento teve um
padrdo de qualidade insuficiente.

Assim, é importante que se estimule a utilizagao do BSIJ en-
tre profissionais de salde e que se demonstre aos pais a impor-
tancia do mesmo em cada contacto com os servicos de satde.

PORQUE RECORREM OS ADOLESCENTES AO SERVICO
DE URGENCIA...

Joana Cotrim!, Joana Carvalho!, Clara Preto', Helena Pereira?,
Miguel Cunhat, Nilza Ferreira!

1 S. Pediatria, CH Tras-os-Montes e Alto Douro

Introdugdo: O alargamento da idade de atendimento no
Servigo de Urgéncia de Pediatria (SU) coloca novos desafios ao
pediatra. No Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Dou-
ro existem duas realidades diferentes de admissdo no SU de
Pediatria: na Unidade de Vila Real a admissao € sujeita a refe-
renciagdo prévia ou autorizada pelo pediatra e na Unidade de
Chaves a urgéncia é “aberta”.

Objectivos: Analisar o recurso ao SU pelos adolescentes
(dos 10 aos 17 anos e 364 dias) e identificar e caracterizar as
causas que o motivam. Analisar e comparar as caracteristicas e
resultados de uma urgéncia referenciada e “aberta”.

Material e métodos: Andlise retrospectiva dos registos in-
forméticos e em papel dos episodios de urgéncia de adolescen-
tes observados no Servico de Urgéncia de Pediatria da Unidade
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de Vila Real e da Unidade de Chaves no més de Janeiro de
2011.

Resultados: No periodo analisado registaram-se na Unidade
de Vila Real 230 episddios de urgéncia no grupo etario estudado,
com 10% de reobservag6es. Na Unidade de Chaves registaram-
-se 361 episodios de urgéncia e 17.5% reobservacdes.

Nas duas unidades a faixa etaria predominante foi dos 10
aos 13 anos. Na unidade de Vila Real, 68,3% dos episddios ti-
veram origem no exterior e 27,4% foram referenciados dos Cui-
dados de Saude Primarios. Na unidade de Chaves aproximada-
mente 99% dos doentes recorreram ao SU sem referenciagao
prévia, sendo aplicada Triagem de Manchester a todos os ado-
lescentes admitidos e tendo sido atribuida cor verde a 54.8%
dos casos.

Os principais motivos de recurso ao SU foram semelhantes
nas duas unidades, com predominio das queixas de febre, sinto-
mas otorrinolaringologicos, gastro-intestinais e respiratorios.

Na maioria dos casos ndo foram realizados exames com-
plementares de diagndstico.

Na alta, os diagnosticos mais frequentes foram de patologia
infecciosa nas duas unidades. S&o de referir admissdes por into-
xicacdo alcoolica e gravidez. A maioria dos doentes observados
em ambas as unidades teve alta para o domicilio.

Conclusfes: A maioria dos adolescentes recorre ao SU
sem referenciagéo, qualquer que seja a forma de admissao pré-
-estabelecida. A grande percentagem de adolescentes na fase
precoce da adolescéncia justifica os diagnésticos encontrados e
a orientagdo seguida parece reflectir a baixa mortalidade e mor-
bilidade associadas a patologia observada. Algumas patologias
realcam a necessidade de formacéo do pediatra na area da Me-
dicina do Adolescente.

INTOXICACOES VOLUNTARIAS EM ADOLESCENTES -
CASUISTICA DE 2 ANOS DE RECORRENCIA AO SERVICO
DE URGENCIA DE UM HOSPITAL DISTRITAL

Isabel Nunes?, Joana Monteiro?, Joana Amorim?, Rita Jorge®,
Sofia Ferreiral, Miguel Costa?, Licia Gomest

1CH Entre Douro e Vouga

2 CH Porto

3H Sao Jodo

Objectivos: A adolescéncia é um periodo de crescimen-
to e maturagao fisica e emocional em que a procura de novas
experiéncias pode conduzir a comportamentos de risco. As in-
toxicagBes voluntarias sdo causa frequente de recorréncia de
adolescentes ao Servico de Urgéncia (SU) e causa importante
de morbilidade.

O objectivo deste trabalho € caracterizar a populagédo de
adolescentes que recorreu ao SU por intoxicagao voluntaria du-
rante os anos de 2009 e 2010 e o tipo de intoxicagdes encon-
tradas.

Material e Métodos: Estudo descritivo por andlise de pro-
cessos clinicos/registos de urgéncia dos adolescentes entre 11-
-17 anos que recorreram ao SU do CHEDV de Janeiro/2009 a
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Dezembro/2010 por intoxicagdo voluntaria. Foram analisados
parametros demograficos, tipo de intoxicacdo, manifestacoes
clinicas, exames auxiliares (EA), terapéutica e orientagdo dos
doentes.

Resultados: O estudo incluiu 141 adolescentes (0,54% de
todos os adolescentes admitidos no SU); 53,7% sexo feminino
com média de idades 15,7 anos (minl11-max17). Os adolescen-
tes foram classificados de acordo com a fase da adolescéncia
(11-14 anos: precoce (AP) 15,2%; 15-16 anos: intermediaria (Al)
54,3%; 17 anos: tardia (AT) 30,4%).

Aincidéncia foi maior ao fim-de-semana sendo o periodo de
maior recorréncia das 0Oh-6h (37,8%).

O motivo de admisséo mais frequente foi a intoxicagéo al-
codlica (59,7%) seguido da medicamentosa (30,2%). O motivo
de consumo foi desconhecido em 57,2% e em 20% foram detec-
tadas situagdes de risco social. Em 2,2% dos casos foi identifi-
cada ideagao suicida.

As manifestagdes clinicas mais comuns foram as neurol6-
gicas (58,3%) e gastrointestinais (37,4%); a terapéutica mais fre-
quente foi a fluidoterapia (84,9%) e a lavagem gastrica (38%).

Nos antecedentes, 15,4% ja haviam recorrido ao SU ante-
riormente por intoxicacdes voluntarias e 10,8% tinham patologia
psiquiatrica.

A grande maioria dos doentes teve alta do SU em menos
de 24h (88,5%), destes 33,1% foram referenciados (13,7% Con-
sulta de pedopsiquiatria, 10,1% Consulta de adolescentes, 4,1%
Servigo Social).

Conclusfes: As intoxicagdes voluntarias em adolescentes
mais frequentes nesta série foram as alcodlicas.

Arecorréncia ao SU por intoxicagdo é motivo de realizagdo
de EA na grande maioria dos doentes e, frequentemente ha ne-
cessidade de orientagcdo multidisciplinar. Os autores salientam a
importancia desta nova realidade com a qual os pediatras sao
cada vez mais confrontados, e que constitui mais um desafio na
pratica diaria.

ALTERACOES DA DIFERENCIACAO SEXUAL —

A IMPORTANCIA DE UMA ABORDAGEM
MULTIDISCIPLINAR

Ana Cristina Freitas?, Joana Correia?, Anabela Bandeira?,
Margarida Azevedo?, Zulmira Correia®, Cidade Rodrigues *,
Helena Cardoso®, Maria Jodo Oliveira®, Teresa Borges®

1 S. Pediatria, HMPia, DCA, CHP

2 s. Neonatologia/Pediatria, CH Entre Douro e Vouga

3 Dep. Pedopsiquiatria, CHP

4 s, Cirurgia Pediatrica, HMPia, DCA, CHP

5 s. Endocrinologia, CHP

5 U. Endocrinologia Pediatrica, DCA, CHP

Introducdo: As alteracOes da diferenciacdo sexual séo pa-
tologias raras, complexas, que englobam uma grande diversida-
de de etiologias e que exigem uma abordagem multidisciplinar
em centros de referéncia. A hiperplasia supra—renal congénita
forma classica, doenga autossémica recessiva e rara, constitui



a principal causa de alteracéo da diferenciacéo sexual no recém
—nascido (RN) do sexo feminino.

Caso Clinico: RN, fruto de uma gestacgéo vigiada, com
serologias e ecografias pré—natais seriadas sem alteracGes
identificadas. Parto eutdcico, de termo, sem intercorréncias;
somatometria adequada. Ao exame objectivo apresentava geni-
tais ambiguos compativeis com estadio de Prader tipo IV, sem
gbnadas palpaveis. Realizou em D2 de vida caridtipo (46XX) e
ecografia abdominopélvica, que confirmou a presenca de Ute-
ro e ovario direito. Perante a alteragdo da diferenciacdo sexual
em recém-nascida com genotipo feminino foi pedido o seguinte
estudo analitico: 17-hidroxiprogesterona 322 ng/mL (valores de
referencia para idade: 3,28-10,84 ng/mL), testosterona total 13,3
ng/mL (valores de referencia para idade: 0,4-1,4 ng/mL), valores
normais de cortisol e ratio aldosterona/renina activa, ionograma
e equilibrio acido-base. Desta forma estabeleceu—se o diagnds-
tico de hiperplasia congénita da supra—-renal na forma classica
virilizante. Foi avaliada por Endocrinologia e Cirurgia Pediétri-
cas e iniciou terapéutica oral com hidrocortisona, fludrocortisona
e suplementos de sodio. Foi ainda solicitada a orientacdo dos
pais pela Pedopsiquiatria. Actualmente a lactente tem 2 meses,
apresenta uma boa evolucéo estaturoponderal, ndo se tendo re-
gistado descompensagdes metabdlicas. Aguarda actualmente o
resultado do estudo do gene CYP21A2.

Comentarios: Com este caso, 0s autores pretendem aler-
tar para a importancia da abordagem multidisciplinar destes ca-
s0s complexos por equipas experientes, de forma a poder ser
definido com a maior brevidade possivel o género do RN e assim
encurtar o periodo de indefinicdo e angustia pelo qual passam
0s pais.

CVC E INFECCAO - UM ANO DA EXPERIENCIA DO
SERVICO DE CIRURGIA PEDIATRICA

Catarina Mendes?, Joana Pereira*, Guilhermina Reis!, Cristina
Garrido?, Ribeiro-Castro*

1S. Cirurgia Pediatrica e S. Pediatria, HMPia, DCA, CHP

Introducgdo: A utilizacdo de cateteres venosos centrais
(CVCs) associa-se a risco de infegdes locais e sistémicas. Exis-
tem poucos estudos de prevaléncia de infe¢do relacionada com
catéter na populacéo pediétrica, sobretudo efetuados em unida-
des de cuidados intensivos e doentes oncoldgicos. Estes estu-
dos demonstraram que o risco de infecdo pode ser diminuido
com a instituicdo de protocolos de colocacdo e manutencéo dos
CVCs e formacéo dos profissionais de salde.

Objetivos: Caracterizagdo da prevaléncia de infecéo rela-
cionada com CVC numa amostra de crian¢as do Hospital Maria
Pia (HMP) e identificacéo de factores de risco associados.

Material e métodos: Estudo retrospetivo, com incluséo de
todos os doentes que colocaram CVC no ano de 2010 no HMP.
Foram recolhidos dados demogréficos, clinicos e epidemiol6-
gicos com recurso aos processos clinicos, tendo sido analisa-
da a prevaléncia de infecdo num periodo de follow-up de 18
meses. Definiu-se sépsis relacionada com cateter a presenca
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de sinais clinicos de bacteriemia com isolamento de agente na
hemocultura de cateter e de sangue periférico; ou, no caso de
estas serem negativas, necessidade de tratamento hospitalar
e melhoria apds antibioterapia dirigida sem infecdo aparente
noutro local.

Resultados: No ano de 2010 foram colocados 59 catéteres
num total de 46 criangas. A percentagem de sépsis relacionada
com cateter foi de 13,56% (n=8); seis em internamento e dois
em ambulatério. O intervalo médio até ocorréncia de infecgéo, no
periodo considerado, foi nestes doentes de 219,4 dias de cateter.
Os agentes implicados foram: Staphylococcus aureus meticilino
sensivel (n=3), Acinetobacter baumanni (n=1), Staphylococcus
haemolyticus, (n=1), Raoutella planticola (n=1). Num dos casos
houve mais do que um microrganismo isolado e noutro nao foi
identificado agente.

Conclusdes: A grande heterogeneidade das situacdes cli-
nicas, com elevada prevaléncia de doengas cronicas, envolven-
do diferentes equipas de trabalho, torna dificil a comparagéo da
prevaléncia de infecdo relacionada com catéter com os estudos
publicados na literatura. Esta analise corresponde a primeira eta-
pa de um projecto que pretende englobar um periodo poés inter-
vencdo, a efectuar apos instituicdo de um protocolo de consen-
sos de colocacéo e manutengdo dos CVCs.

TRANSFERENCIAS POR SUSPEITA DE INVAGINACAO
INTESTINAL, DA URGENCIA PEDIATRICA DO HOSPITAL DE
SANTO ANDRE, LEIRIA

Ricardo Monteiro*, Candida Cancelinha!, Dora Martins?, Ester
Gama!

1S. Pediatria, H Santo André, CH Leiria-Pombal

Introdugéo: A invaginacdo intestinal é causa frequente de
ocluséo intestinal na crianga. A triade classica (dor abdominal,
rectorragia e massa abdominal palpavel) nem sempre esta pre-
sente, podendo surgir tardiamente. A ecografia abdominal é o
exame de eleicdo.

Objetivos: Conhecer o total de transferéncias por suspeita
de invaginacéo intestinal; caracterizar a clinica, exames comple-
mentares e terapéutica efetuados, patologia subjacente e evo-
lugdo.

Material e Métodos: Estudo retrospetivo descritivo, com
consulta dos processos clinicos das criangas transferidas com
suspeita de invaginagao intestinal, entre 1 de Junho de 2007 a
31 de Maio de 2011.

Resultados: Durante este periodo, transferiram-se 21
criangas com suspeita de invaginagao intestinal para Hospital
Central. Confirmou-se este diagnéstico em 14 (67%), 57% do
sexo masculino, com idade compreendida entre cinco meses e
12 anos (50% no primeiro ano de vida). As manifestac@es prin-
cipais foram dor abdominal (71%) e vomitos (64%). A triade
classica nunca esteve presente. Retorragia ocorreu em apenas
duas criangas e em duas irritabilidade/prostracdo foram os Uni-
cos sinais evocadores. Em todos os casos houve confirmagao
diagnostica por ecografia abdominal, com reducédo espontanea

resumo dos posters

XXl reunido do hospital de criancas maria pia | s233



NASCER E CRESCER

revista do hospital de criangas maria pia
ano 2011, vol XX, n.3

(RE) em quatro. A abordagem terapéutica inicial foi por reducao
hidrostatica (RH) em oito e cirGrgica (RC) em duas. No entanto,
seis criangcas submetidas a RH vieram a necessitar de RC, qua-
tro das quais com quadro superior a 24h de evolucgdo. N&o houve
complicagdes associadas a RH ou RC e ndo se verificaram re-
corréncias. Uma crianga apresentava Linfoma de Burkitt.

Os casos ndo confirmados tinham idades compreendidas
entre cinco meses e cinco anos; 57% pertencia ao sexo femini-
no. A maioria apresentou dor abdominal (86%) e vomitos (72%).
Apenas uma realizou ecografia abdominal no nosso Hospital
com achados compativeis com invaginacdo mas verificando-se
depois tratar-se de neuroblastoma retroperitoneal. Os outros
diagnosticos foram hérnia diafragmatica com tor¢do géstrica,
pneumonia da base e gastrenterite.

Conclusdes: Os sintomas mais frequentes foram dor ab-
dominal e vomitos nos dois grupos, a semelhanca do descri-
to na literatura. N&@o se verificou a triade classica. Apenas se
encontrou patologia subjacente na criangca mais velha. A eco-
grafia teve grande sensibilidade diagnostica. A RH constituiu
uma forma de abordagem segura mas, na maioria, ndo eficaz,
questionando-se a importancia do tempo de evolugdo. Dos ca-
sos ndo confirmados, ndo se pode excluir a possibilidade de
invaginacdo com RE.
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ORGAOS INTRA-ABDOMINAIS ERRANTES

Angélica Oso6rio*, Jodo Moreira-Pinto?, Joana Pereira?,
Fernanda Marcelino?, J.A. Ferreira de Sousa?, Luisa Oliveira?,
J.A. Cidade-Rodrigues!

1S. Cirurgia Pediatrica, H Maria Pia, DCA, CHP

2 U. Cuidados Intensivos, H Maria Pia, DCA, CHP

Objectivo: os 6rgdos intra-abdominais errantes (wandering
organs) sd@o pouco frequentes na préactica clinica. Na literatura
moderna sé existem sete casos descritos de figado errante (FE).
O baco errante (BE), ainda que mais frequente, também é raro.
O nosso objectivo é fazer uma revisido da literatura e analizar a
incidéncia e tratamento de ambos no nosso Hospital.

Material e Métodos: Estudo retrospectivo incluindo os pa-
cientes com o6rgéo intra-abdominal errante seguidos no nosso
Hospital no ultimos cinco anos.

Resultados: Paciente de oito anos de idade com BE ad-
mitida no Servigo de Urgéncia com dor abdominal tipo cdlica,
a esquerda com seis dias de evolugdo. Nas ecografias e TC
abdomino-pélvica foi diagnosticado um bago em posicéo pélvica
com tor¢do do pediculo vascular. Foi submetida a laparotomia de
urgéncia com destorg¢éo do pediculo, posicionamento anatomico
e fixagdo do bago através da confecc¢éo de uma bolsa peritoneal.
Sem intercorréncias no pos-operatério, com um periodo de se-
guimento de nove meses.

Paciente de trés dias de vida admitido na Unidade de Cui-
dados Intensivos por dificuldade respiratoria. Apresentava ainda
dismorfia facial, criptorquidia bilateral, patologia renal e cardiaca.
Em D8 vida iniciou quadro de intolerancia alimentar irregular. Aos
trés meses de vida, diferentes radiografias abdominais eviden-
ciavam o figado ocupando alternadamente o quadrante supe-
rior direito e esquerdo. A intolerancia alimentar melhorava com
0 posicionamento do recém-nascido em decubito lateral direito.
Foi adoptado um tratamento conservador por forma a realizar a
hepatopexia em idade mais avangada. Sem intercorréncias, com
periodo de seguimento de 15 meses.

Conclusao: Assumir uma atitude conservadora ou cirtrgica
no FE é um desafio em que todos os riscos e beneficios tém de
ser ponderados. O compromisso vascular agudo ndo parece ser
0 maior risco desta condigdo. Antes, estes pacientes parecem
ser propensos a obstrugdo do colon. Por outro lado, o diagnds-
tico de BE implica uma intervengao cirlrgica imediata, mesmo
se assintomatico, uma vez que o risco de tor¢ao e consequente
perda do bago é muito alto.



