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EDITORIAL

AVII Reunido do Anuario do Hospital de Dona Estefania tem, para todos os elementos da sua organizagéo,
um significado muito especial.

Apos seis anos de saudavel existéncia, esta iniciativa correu sérios riscos de desaparecer por falta de
financiamento.

Sendo este evento um sinénimo de prestigio para ¢ nosso Hospital, quaremaos deixar bem claro o nasso
profundo agradecimento ao seu Conselho de Administragdo pela compreenséo deste problema e,
consequente disponibilidade financeira.

O adiamento da Reunifio para a presente data foi uma decisdo dificil mas, como todos perceberio,
necessaria.

A jubilagéoc do Prof. Dr. Anténio Gentil Martins €, sem divida, um acontecimentc importante na vida do
Hospital onde trabalhou durante guatro décadas, contribuinde para o crescimento da Cirurgia Pedidfrica
em Portugal. © Nucleo Editorial do Anuario reservou um espago, no segundo dia da sua Reunido, para
uma Sessdo de Homenagem, onde espera a presenga de todos os colegas e colaboradores.

Para finalizar, damos as boas vindas a todos os colegas que este ano iniciaram a sua actividade ¢linica
no Hospital de Dona Estefania.

Fatima Alves
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NOTA DOS EDITORES

As datas, locais e modalidade de divulgacdo dos trabalhos a que se referem os Resumos, s&o da
exclusiva responsabilidade dos seus autores.

Alguns Resumos séo resultado do trabalho da colaberagéo entre varios sectores do Hospital ou
com outras instituigdes, sendo nesse caso assinalados no “Indice por Servigos” com o simbolo (* ) apos
o fitulo.
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INFECGAO URINARIA - CASUISTICA DO SERVICO 1 SALA 1 DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA EM 1997

Pereira G, Leite M, Gama L.

Servico 1 Sala 1 — Responsavel: Dr. Jasé Tribuna.

Directora: Prol®. Doutora M.* Gertrudes Gomes da Costa,

Consulta de Pediatria Médica — Responsaveis: Dr. Conde-Blanco ¢ Dra. Teresa Santos.
Colaboracdes: Mefrologia - Dra. Arlata Nato; Epldemiotogia — Dr. Daniel Virella.
Reuniao Clinica do Servigo 1 - 14 de Janeiro de 1993,

Introdugao: A infecgdo urindria {IU) na primeira infancia tem uma grande importancia ndo s6 pela possivel
existéncia de malformacg&es nefro-urolégicas associadas como pelas eventuais sequelas renais. No Servigo
1 Sala 1 do Hespital de Dona Estefania {servigo de pediatria geral de 12 infancia) verificou-se um aumento
da prevaléncia de U no ano de 1997. Avaliandc os anos anteriores, constatou-se gue do ano de 1994
para 1997 tinha ocotrido um aumento de 6,5% para 7,4% de diagnodsticos de U & data da alta.

Objectivo: Avaliar se os critérios de (U mais referidos na literatura tinham sido adequadamente aplicados
as criangas com este diagnostico internadas no S151 durante ¢ anc de 1997, e saber qual a sua
evelugdio apos a alta, nomeadamante no que dizia respsito & pesquisa de malformacgies nefro-uroldgicas.

Material e Métodos: Foi efectuada uma avaliagdo retrospectiva dos processos de internamento das
criangas com idade < 24 meses que tinham tido alta do 8151 com o diagnéstico de |U. Os critérios para
diagnéstico de U foram definidos de acorda com a semiclogta mais descrita na literatura pela conjugacaoc
da semiolagia clinica, laboratorial e imagioldgica. Os sinais de suspeita clfnica considerados foram: febre
(Temperatura axilar > 38° C), recusa alimentar, ma progresséo ponderal, vémitos, diarreia e dor abdominal/
lormbar; sob ¢ ponto de vista laboratorial: ieuceocitese (> 15 000/ul), neutrofilia (> 8 500/ul}, PCR aumentada
(> 0,5 g/dl), hipostenuria (Densidade urinaria < 1005), leucocitiria (M > 2%-50/ul; F = 50-100/) e ¢
resultado da urocultura (colhida em condigfes de assepsia para saco colector, com isolamente de uma
s0 estirpe de bactéria em numero supctrior a 10* UFC/ml). Qs exames imagioldgicos considerados foram:
ccografia renal e cintigrafia renal com DMSA. Foram também avaliados retrospectivamente os processos
clinicos de seguimento destas criangas na Consulta de Pediatria Médica.

Resultados: No ano de 1997, 36 criangas tiveram alta do S181 com o diagnastico de IU; de acordo com
0s criterios previamente definidos dividimos a amostra em dois grupos: grupo A - com critérios de |U
{n=27) e grupo B - suspeita de IU {n=9). No grupo B, 44% das criangas tinham antecedentes de 1U, &
metade destas tinham malformagac nefro-urologica anteriormente diagnosticada, embora sem diferenca
estatisticamente significativa entre os dois grupes. A existéncia de antecedentes nefro-urclégicos ngo
parece ter influenciado a escolha de terapéutica dupia. Da andlise global dos exames imagiologicos
rcalizados no internamentc e ne seguimento posierior na consulta foi possivel concluir gue todas as
criangas realizaram ecografia renal e vesical; no grupo A foram identificadas alteragtes compativeis com
IU (fase aguda) em 33% das ecografias ¢ em 60% das cintigrafias renais com 99mTe-DMSA, confirmando
a maior sensibilidade diagndstica deste exame; em 2 das 8 cintigrafias realizadas posteriormente (> 6
meses apas o diagnostico de U} surgiu nova cicatriz renal; em 3 casos do grupo A e em 3 casos do grupo
B existia refluxo vesico-ureteral, destes, 4 casos corresponderam a alteragdes identificadas no decurso
da investigagao; uma das trés criangas que realizaram renograma com DTFA apresentava hipocaptagio
renal grave anteriormente desconhecida.

Conclusdes: Das criancas estudadas, 75% cumpria os critérios de IU. Das rastantes 25%, mais de 50%
apresentavam patologia nefro-urolagica (uma delas com malformagéo née diagnosticada anteriormente),
0 que padera ter contribuido para uma sobrevalorizacdo da semiologia e a consequente actuacgio clinica.
A cinligrafia com 89mTc-DMSA na fase aguda da |U apresentou uma sensibilidade diagnéstica de cerca
de 80% nos doentes em que foi realizada.
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UM CASO DE HIPOGLICEMIA

Santos F, Afonso |, Silva R, Cabral J, P& |, Espinosa L

Unidade de Gastrenterologia e Hepatologia Infantil, H.D.Estefania.
Sequeira S.

Unidade de Doengas Metabdlicas, H.D.Eslteféania

Barata D.

Unidade da Cuidados Intensivos Pediatricos, H.D.Esténia.

Reuniac Clinica do Servigo de Pedialria 1, H.D.Estefania, Outubro 1999,

Os autores propdem para discuss@o o case de uma crianga de 20 meses, de raga negra, com dois
internamentos no Servigo 1 Sala 2 com quatro meses ds intervalo.

O primeiro internarmento surge aos 16 meses apds transferéncia do H.S.Francisco Xavier com o diagnostico
de intoxicagac por organosfosforados- quadro de vomitos, estupor, hipertonia generalizada associada a
colinesterase sérica muito baixa (58U/1), insuficiéncia hepética aguda e pancreatite havendo histéria de
contacto prolongado com “Baygon”, formicida com carbamatos. Tem alta com colinesterase sérica normal
e ligeiro aumento de ASTALT e GGT.

Quatro meses depois é reinternada com quadro clinico semelhante: vémitos, prostragao intensa,
desidratagdc moderada com hipoglicémia marcada (5 mg/dl}, acidase metabdlica ligeira, alteragao ligeira
da coagulagdo, aumento discreto das enzimas hepéticas e GGT e colinesterase sérica de 166 U/l

Afastada a hipatese de nova intoxicagao por organofosforados cu por carbamatos |, iniciou-se investigagao
de provavel doenga metabdlica, apontando os resultados para uma deficiéncia na oxidag&o dos Acidos
gordos de cadeia longa.
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SINDROME DE INTESTINO CURTO, A PROROSITO DE DOIS CASOS,

Paulina E, Santos F. Afonso |, Silva R, Cabral J, PG 1, Espinosa L
Unidade de Gastrentorologia ¢ Hepatologia Infantil, H.D Estefania
Borges C

Departamente de Cirurgia Pediatrica, H.D.Estefénia

Reuni&o Clinica do Servigo de Pediatria 1, H.D.Estefania. Dezembra 1399

Sindrome de Intesting Curlo resulta do encurtamento pés-cirlrgico do jejuno ou do ileon, o que por sua
vez causa uma diminuigde da superficie de absorgéo intestinal @ um transito rapido com resultante ma-
absorgdo de alimentos, vitaminas, minerais e oligoelementos juntamente com alteragbes electroliticas e
do metabolismo das vias biliares.

A gravidade da doenga depende de varios factores: extensao e jocal da ressecgo, anomalias no intestino
restante, presenga ou auséncia de valvula ileo-cecal, estado funcional dos outros orgaos que participam
na digestdo e absorgéo, e da capacidade adaptativa do segmento intestinal restante.

Os autores descrevem os casos de duas criangas internadas no Servigo 1 Sala 2 com Sindrome de
Intestino Curto, um secundério a Doenga de Hirschsprung e outro devido a isquémia intestinal por volvo
secundaric a linfangioma guistico.

Tecem-se consideragbes sobre as compticagdes médico-cirirgicas inerentes abordando-se as
perspectivas terapéuticas: alimentagao entérica, alimentacdo parentérica no domicilio e transplante
intestinal em cada caso.
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NECESSIDADE DE FOQMAGAO EM NEONATOLOGIA NO AMBITO DO INTERNATO COMPLEMENTAR DF PEDIATRIA
MEDICA. UMA EXPERIENCIA.

J.MV.Amaral, F Leal, M.N Tavares, L.P.Silva.

Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais, H.D.Estafania

Departamento de Pediatria da Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidads Nova de Lisboa.
Acta Pediatr. Port.,1899: N#1; Val. 30: 37-91

Resumo:

Intredugéao: De acordo com os principios de educagao médica é sugerido que os formandos participermn
activamente no processo de formagao. Nao existem dados nacionais divulgados sobre 1al participagéo
quanto & identificagdo das necessidades de formagdo no ambito do ensinc pos-graduado em Portugal.

Objectivo: Avaliar as necessidades de formagao dos internos do Internato Complementar ac iniciarem o
estdgio de Neonatologia quanto a conhecimentos s atitudes.

Metodologia: Um guestionario andnimo englobando 25 perguntas para resposta aberta sobre 0s topicos
de Neonatologia basica, distribuido aos internos de Pediatria Médica do 32ano, em estagio numa unidade
necnatal integrada em maternidade de nivel terciario. De acordo com as normas rigorosas préviamente
definidas foram considerados 4 tipos de resposts: certa, errada, omissa e incompleta.

Resultados: O inquérito foi preenchido pela totalidade dos internos, em ndmero de 39. No respeitante a
conhecimentos, »50% dos internos deram respostas certas as perguntas sobre hipoglicémia, ictericia
precoce, prematuridade, doenga das membranas hialinas e sindrome de aspiragéo meconial (5/15
perguntas). Igualmente, > 50% deram resposta omissa ou errada a 3 perguntas (3/15): sobre asfixia
perinatal, mortalidade perinatal taxa de mortalidade perinatal em Portugal. Quanto a atitudes,>50% dos
internas deram resposta certa a 5 de 10 questBes: prevengdo de doenga hemorragica, reanimagao na
sala de partos, preveng&o da infecgéo, rastreic de sepsis & lavagem das maos. As respostas erradas ou
omissas foram dadas respectivamente por 33% {(em relagdo & lavagem das mios ) e 13% dos internos
{em relacac ao rastreio de fetopatia infecciosa).

Conclusdes: Uma vez que uma das principais tarefas de aprendizagem é decidir o que e como aprender,
os formadores poderdo decidir quanto a elaboragéo do programa de formagéo em fungéo da andlise das
necessidades identificadas pelos préprios formandos. Esta estratégia ¢ susceptivel de induzir a auto-
aprendizagem.

Palavras-Chave: Educagao Médica; Internato de Pediatria neonatal, conhecimentos; atitudes;
necessidades de farmagio.



O ENSINO-APRENDIZAGEM DA PEDIATRIA NEONATAL NA PRE-GRADUACAO EM AMBIENTE HOSPITALAR SEM
MATERNIDADE; UMA EXPERIENCIA PEDAGOGICA

Joao M. Videira Amaral

Servigo 1/ Clinica Pediatrica Universitaria — Hospital Dona Eslefénia
Faculdade de Ciéncias Meédicas / Universidade Nova de Lisboa

IX CONGRESSO NACIONAL DE EDUCAC?\O MEDICA

Lisboa, 27 a 29 da Jansiro da 1399

Introdugao ~ A fase de treino clinico da Pediatria Neonatal na pré-graduagdo € fundamental para o
desempenho do futuro clinico. Numa fase transitdria de desactivagéo da maternidade do Hospital D.
Estefania (instituicdo onde ¢ ministrada a disciplina de Pediatria 1), as condigdes dos estudantes
maodificaram-se substancialmente, como se torna facil compreender.

Material e Método — O estagio de Pediatria Neonatal compreende 1 semana / cinco dias Uteis (20 horas)
integrando, em rotagdo, grupos de 9-10 estudantes / 1 docente (nas restante 5 semanas o estagio e
realizado na Pediatria Geral). Pela razéo apontada, em alternativa ac modelo classico de treino clinico —
em gue ha integragao do estudante na equipa assistencial de apoio aos recém-nascidos em alojamento
conjunto com as respectivas maes na enfermaria de puérperas da maternidade — foi adoptada outra
estratégia: recurso a consuita externa para realizagao de anamnese e exame clinico, resolugao de
problemas da pratica clinica do ambulatdrio em coldquio, ireino em diagnostico pelo imagem com
diapositivos e outros meios, elaboragac de relatdrios, etc. estimulando a participagéo activa do estudante.
Uma vez terminado o estagio de 5 dias ateis foi distribuido a cada discente um inguérito anénimo
contemplando 8 parametros visando a apreciagae da docéncia,

Resuttados — O questionario foi respondido por 62 discentes. Numa escala de 0 a 5, foi atribuida a
seguinte classificagdo em percentagem de inquiridos: pontuagao 4 por 70%, 5 per 15%, 3 por 10% e 2
por 5%. Gomo aspectos positivos foi considerado pela maioria dos inquiridos: a) que o estagio tinha sido
relevante para a sua formagao; b) gus o esquema adoptade tinha permitide, eventualmente a abordagem
de maior nimero de situagdes clinicas em relagio ao esquema cldssico de seguimento de recém-nascidos
com as maes na enfermaria de puérperas. Como aspectos negativos foi referido, também pela maioria:
a) que tinham sido escassas as oportunidades para o manuseamento do recém-nascido; b) que tinha
sido baixa a relagédo docente/discente; ¢} e que o pericdo nesta parcela do estagio tinha sido curto.

Conclusio ~ Deste inquérito obtiveram-se informacdes validas sobre esta pequena parcela do estagio
de pré-graduagao em Pediatria {valéncia de Pediatria Neonatal) as quais sugerem algumas intervengdes
no sentido de melhoria das oportunidades de aprendizagem.
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O ESTAGIO EM NEONATOLOGIA NONﬁMBITO DO INTERNATO COMPLEMENTAR DE PEDIATRIA MEDICA;
UMA EXPERIENCIA DE ORGANIZAGAQ (1983-1996)

Jodo M. Videira Amaral

Clinica Padiatrica Universitaria — Faculdade de Ciéncias Médicas / Universidade Nova de Lisboa — Hospital Dona Estefania —
Servigo 1/ Unidade de Recém - Nascidos

IX CONGRESS0O NACIONAL DE EDUCAGAQ MEDICA

Lisboa, 27 da Jansiro de 1959

Resumo: O autor relata a sua experiéncia coma responsével pela organizagao do estagio referido o qual
tem a duragao de 6 meses. No primeiro periodo de 3 meses o interno estagia na maternidade do hospital,
rodando pelos sectores de sala de partos, de enfermaria de puérperas com recém-nascidos em alojamento
conjunto e de transigao e cuidados especiais. No segundo pericdo de igual duragdo, o treino processa-se
na unidade de cuidados intensivos necnatais integrando uma rectaguarda de cuidados intermédios. No
primeiro dia de cada periodo de estagio {em regra 2-3 internos/periodo) o responsavel (chefe de servigo)
juntamente com o orientador de formagée (assistente graduado) estabelecem o plano de estagio definindo
0 programa de formagac especifica e o8 respectivos objectives.

Os internos sdo informados sobre a distribuic8o de tarefas segundo um esquema de responsabilizacac
progressiva perante o sénior “itular” do doente a seguir e sobre ¢ processo de avaliagio continua. Em
obediéncia aos principios orientaderas de Educacao Médica, tem sido adoptada uma estratégia visando
adequar o programa de formacé&o especifica as necessidades de formagac dos estagiarios. No Ultime dia
do estagio & entregue a cada interno um inquérito anénima com a finalidade de o préprio interno avaliar
o ensino ministrado durante o estagio crientade. Nesta comunicagao sdo referidas algumas dificuldades
surgidas em relagio, sobretudo, com ¢ desempenho de tarefas no ambito da urgéncia de Necnatologia e
que se prendem essencialmente com o compromisso de ¢ interns nac poder ser desligado da equipa de
urgéncia de pedialria geral a que pertence.
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RECEM-NASCIDO DE MAE COM TOXOPLASHOSE

Maria Teresa Neto

Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais — Hospital de Dona Fstefania
Apresantado ne |1t Seminarlo de Neonatologia

Porto, Janeiro de 1999

O seguimento de um recéem-nascido filho de mae com toxoplasmose, nas circunstincias am gue habituaimente o fazemes, & um
trabalho diticll & exige persisténcia e paciéncia.

O diagndslico de inleccéo fetal ou de infeogao congénita no AN & complexo e exige sabadoria & arta por parte do obstetra e do
pediatra e envalvimento dos familiares para uma adesio completa ac estudo evolutivo e & terapéutiva. Implica tambeém grande
convicgac de que o que se esta a tazer € de imporlancia fundamental para cvitar ou minorar sequelas a medic ou longo prazo,

A prevengao da toxoplasmose congénita pode ser primdria ou secundéria. Esta provado que a prevengdo primaria da toxoplasmose
congénita 8 uma madida eficaz. Porque no adulto a infecgao € habilualmenle assintomatica, o estudo semldgicn & a dnica forma de
detectar infecgao. Por isso, a prevengio secunddria baseia-se no rastreio da populagio de gravidas com 2 finalidade de detectar
uma sercconversian duranta a gravidez e iniciar terap&utica o mais precocemente possivel.

A serologia de rastreio na gravida € feila pelo dossamento da igG que, quando positiva, leva & necessidade de dossar a IgM no
mosmo som. Se a IgG for negativa, a mulber nunca teve contacto com o parasita e tem portanto condigbes para tazer a primo-
infaccAc durants a gravidez. Em condigdes ideais, dir-se-ia que esta gravida deveria fazer estudo serclégico uma vez par més.
Se a IgG for positiva e a IgM negativa os anticorpos correspendem  a infecqdo antiga e, em principia, a mulher ndo corre risco de
reactivagdo ou reinfecglo, ndo sendo necassarlo rapetir a serologia.

Se a IgG e a IgM forem ambas positivas pode tormar-se dificil saber se a infeegio ocorreu durante a presenta gestagio ou sa foi
anterior. Neste caso, as andlises devem ser repetidas 3 semanas depois. Se os titulos se mantiverem inalterados & sinai de gque 0s
anticorpos 550 antiges. Se o titulo de 1gG quadruplicar & sinal de infecgao aguda. O doseamento da IgA tem maior valor diagnostico
porque o lilule sobe lambém precocemente @ tom uma descida rapida. Uma IgA negativa indica que a infecgio aguda ocorreu ha
mais de 3 mases. J4 a interpretagdo do titulo da IgE & sujeito a polémica. Torna-se positiva precovemenlg mas, guanto a sua
neqativacdo, as opinideas divergem,

Classicamente o diagndstico de infecgaoa fetal baseia-se em trés tipos da exames: inoculagéo da liguido amnidtico no murganho e
am cultura de tacidos; astudo do sangue fetal e ecografia fetal detaihada. Apesar de, em conjunto, 0s exames classicos terem uma
boa sensibilidade e especificidade, 0s seus resultados séo demorados e a cordocentese pde em risco a continuidads da gestagao.
Por isso outros exames tém vindo a ser desanvalvidos. O estude da PCR no liquido amnidtico mostrou ser um exame sensivel e
especifico, seguro, simples, de resposta rapida e mengs dispendioso, de lal modo gue a cordocentese deve ser abandonada no
diagndstico do infecgio fetal. A sua descoberta é considerada o maior avangn no diagndstico ds infecgio fetal pelo toxoplasma . Ao
contrario da cultura do sangue fetal ou do liquide amnidtico o resultado da PCR nag depende da carga parasitaria.

Apos o nascimenlo a suspeita de infecgio congénita pelo Toxoplasma gondil pode surgir de dois modas diferentas: o RN é sintomatico
— canstitui a situagdo menns dificil de diagnosticar; ¢ RN esta assintomatico mas 1) as analises maternas revelam toxoplasimuase
correctamente diagnosticada e tratada durante a gravidez, ou 2) os resultados sdo duvidosos, ndo foi feita terapéutica, ndo ha
estudo evolutive -- ¢ a situagio mais frequente e também a gque levanta maiores problemas no que respeita 4 necessidade de inicio
da terapéutica & astudo avolutivo.

Ao nascer & serologia & pouco informativa. As 1gG podem ser de origem materna e a IgM poda ser negativa na crianga infectada.
O doseamenta da IgA 8 IgF &30 exames mals sensiveis & especificos. Mais recentemente ainda, o estudo da PCR no sangue,
liquor cafalorraquidiano e urina do RN da um diagnostico rapido, precoce, e a téchica € sensivel ¢ especifica. Nao se deve abandanar
a vigildncia de uma crianga em risco de toxoplasmose congénita antes da negativagio complata a confirmada das IgG. O primeiro
abjective do estudn da toxoplasmosa na gravida é impedir e tratar a infec¢éo fetal. Uma vez detectada a seroconversdo numa
gravida, deve ser imediatamente iniciada terapulica com espiramicina (3g/dia de 12/12h), até gue exames mais alahorados
possam indicar s¢ hd ou nan infecgao fetal. A finalidade da terapéutica com aspiramicina & diminuir a transmisséo do Toxoplasma
da mae para o feto, basaada no intervalo de tempo gue medeia entre a infecgao malerna e a inlecgéo letal. A espiramicing ndo trata
nem altera a evolugio da infecyao [elal se ela j4 existe. £ assim muito importante saber se o feto esta ou néo infactade perque isso
condiciona uma madificagio de terapéutica da “profilitica” da infecgdo fetal — espiramicina - para terapéutica da infecgio fetal -
pirimatamina e sulfadiazina (25 mg/dia e 4g/dia). A terapéutica no BN filho de mae com toxoplasmose ¢ o coroldrio inevitivel de
lude o gue anteriormente foi dito. E muito dificil decidir ndo tratar, quando nda se sabe se o RN asla ou ndo infectade, quande o
diagndstico definitive padera ser atingido s¢ por volta do ano de idade, altura em que o tratamento ja deve eslar a ser finalizado. Por
i550, a terapéulica deve seriniciada ¢ s interrompida quando, duas serologias negativas, consecutivas, com um més da intarvalo,
damonstrarem que ndo hauve infacgio. Tal como na grivida com toxoplasmose, a terapéutica do RN & feita com espiramicina
{100mgskg/dia de 12/12h), pirimetamina {1my/hy/dia durante 3 dias e depois de 2/2 dias) ¢ sulfadiazina (100mg/kgfdia de 12/12h).
Atendendo a que a espiramicina é um bacteriostatico, no RN sintomatico a terapéutica dave ser iniciada com pirimetamina e
sulfadiazina que actuam sinergisticamente conira c Toxoplasma. Os cursos de pirimelamina g sulfadiazina devem duvar 3 a 4
s8manas para ser atingido um tatal de < curas no primelro ano de vida. No intervalo desta terapéutica & administrada a espiramicing.
Cutra alternaliva & fazer o tratamento continuado com pirimetamina e suliadiazina durante 6 a 12 meses ™59

Mas criangas assintométicas, que podem ou ndo estar infectadas, € licito iniciar a terapéutica com espiramicing, menos loxica,
administrada durante 45 dias, o que da oportunidade de ter novos resultados seraldgicos antes de passar A pirimatamina e
sulfadiazina.
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BLOODSTREAM INFECTIONS IN NEONATAL INTENSIVE CARE UNITS. MuLricentee stuoy

Neta MT, Saralha M, Birne A, Bettoncourt A, Henriques G, Cabraf M, Guerrgire O, Loio P Nunes A, Braga AC, Mateus M,
Vilarinho A, Ramoes L, Faria D, Paraira A, Ferraz |, Pereira S.

Neonatal Branch of Portuguese Society of Pediatrics. Board: Machado MC, Nato MT, Paixoto JC, Costa A

Aprasentado no 42 World Congress of Perinatal Medicine — Buenos Aires, Abril de 1999

Institutions — Dona Estefania Hospital, Dr. Alfredo da Costa Maternity, Fernande Fonseca Hospital,
Garcia de Orta Hospital, Santa Maria Hospital, S. Francisco Xavier Hospital - Lisbioa; Jilic Dinis Maternity,
S. Jo&o Hospital, Maria Pia Pediatric Hospital — Porto; Dr. Bissaya Barreto Maternity, Coimbra Pediatric
Hospital — Coimbra; Senhora da Oliveira Hospital - Guimaraes, Vila Nova de Gaia Hospital Centre.

Aim of the study - To assess the epidemiology and susceptibility of microorganisms causing seplicaemia
in newborn babies admitted to Portuguese Neonatal Intensive Care Units (NICUs).

Study design ~ An inquiry about number of admissions, birth weight, age of the onset of septicaemia,
blood stream isolates and their antibiotic susceptibility and resistance, was sentto NICUs . A retrospective
analysis of all cases of bacterial septicaemia through 1997 was done.

Results — Thirteen NICUs were enralled in the study. Two hundred and ninety two positive cultures were
found in 248 newborn babies. Twenty four babies (9.7%) had had more than cne episode of sgpticaemia.
Early infection was found in 79 cases (27.1%), late infection in 168 {57.5%) and post neonatal infection in
45 (15.4%). Septicaemia was catheter related in 46 babies {15.8%). The incidence of positive cultures
varied widely from unit to unit {from 1.8% to 16.1%). Gram positive bacteria were isclated in 209 infants
(71.3%) and Gram negative in 84 {28.7%). The most common isolate was Staphylococcus spp (54.3%)
with coagulase negative Staph. isolated in 44.4% of all babies. Enterobacteriaceae spp were isolated in
21.8% and Streptecoccus spp in 16%, Methicillin resistant S. aureus and coagutase negative Sfaph, were
found to be respectively 37.5% and 95,5%. Some strains of Pseudomonas, group B Strepiococous,
Kiebslefla pneumoniae and Streptococcus viridans were found to be resistant to the most commonly used
antibiotics to treat them. Only 5 strains of Enterococcus were found and all of them were susceptibie to
ampicillin, gentamicin and vancomycin.

Conclusions — We found out that rate of late and post-neonatal septicaemia was very high and
Staphylococcus was the most frequent isclated organism. Moreover, resistance to the most commeonly
used antibiotics was also found out. These facts should be a cause for concern and there should be an
intervention with the aim of correcting some inadequate methodologies.
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EFFECT OF GRANULOCYTE COLONY- STIMULATING FACTOR ON SEPTIC NEWBORN BABIES WITH NEUTROPENIA

Neto MT, Serelha M, Tavares MNMD, Virella D, Amaral JMV.
Apresentado no 4° Warld Congress of Perinatal Medicine
Buenos Aires, Abril de 19938

Institution: Neonatal Intensive Care Unit, Dona Estefania Hospital, Lisbon, Portugal

Aim —To assess the therapeutic effect of granulocyte colony-stimulating factor (G-CSF) on septic newbern
babies with neutropenia.

Study design - Prospective

Patients and Methods— All septic newborn babies admitted in the NICU, with neutrophil count lower than
1500 celis/ul, surviving at least 24 h after admission, and with a second blood cells count, were eligible,
Beyond antibictic treatment and supportive care, babies received intravenous perfusion of 5 ugr/ kg of
G-CSF, once daily until neutrophif count reached > 1500 cells/ul. Control group was formed by septic and
neutropenic newborn babies admitted befare G-CSF usage or, by those admitted through these two last
years, not treated accordingly to assistant neonatelogist decision. Relative increments of neutrophil
counts and death rate were compared between recipient and non-recipient babies for G-CSE

Results — There were 15 babies in the treatment group (group 1) and 12 in the control group (group 11).
There were 9 confirmed sepsis and 6 clinical sepsis in group | and 4 confirmed sepsis and 8 clinical
sepsis in group |l. First neutrophil count was similar in the two groups (B03 +/- 386 cells/ul). Regarding
relative increment of neutrophils during the first 24 hours, no significant differences were found between
the two groups (5.2 +/- 3.6 for group 1 and 4.3 +/- 4.0 for group ). Maximum relative increment was
significantly higher while neutrophil count was lower. Nevertheless these figures are not likely related to
G-CSF administration. Gne out of 15 babiss died in group | while 4 out of 12 died in group [l (related sepsis
death). This difference is not significant. However, in group | survival of babies with first neutrophil count
up to 825 cells/ul was higher.

Conclusions: In spite of this short series our results support some real benefit in using G-CSF especially
for those babies with less severe neutropenia. Larger studies to evaluate the efficacy of G-CSF treatment
in septic neutropenic babies are required.
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MARCADORES BIOGUIMICOS DA INFECGAQ NO RN

Jodo M.Videira Amaral, Maria Teresa Neto
Apresentado na Il Reunién Internacional de madicina Naonatal y del Desarrollo
Santiago de Compostela, Abril de 1998

A infecgao no recém-nascido é muito frequente sobretudo ne de muito baixe peso & ne RN admitido em cuidados intensivos. A
sua evolugio pode ser muito rapida e levar a morte se néo for feito um diagndstico precoce e instituida terapéutica adequada
em tempo ulil. Exige-se perlanto do clinico um diagnéstico preciso, tentando diminulr ao maxime o diagnéstico falso negativo
por um fado, mas também o falso positivo de modo a  diminuir o uso de antibiéticos. C diagndstico basaia-se nos pardmelros
clinicos, microbiolégicos, hematoldgices, bioquimicas, imunoldgicos a outres. G isolamento do germe em cullura de produtos
pode dar o diagndstico de certeza mas os resultados das culturas sao demorados e pode haver resultados [alsos negativos. Os
pardmetros hematoldgicos t&m pouca sensibllidade e espacificidade. Por causa destas limitagoes, outros marcadores de infecgdo
t8m vindo a ser estudados no RN. O mais frequentemente utilizado & a PCR. A PCGR aumenta nas 6 a 10 horas apds ¢ inicio da
infacgdo, sendo considerado um marcador de resposta tardia com valor prognmostico devido & usa semi vida relativamente
curta.. No entanto ha situagdes que condicionam resultados falsos positives. Num grupo de 123 BN dos quais 82 sem Infecgia
e 41 com infecgdo sistémica, a diferenga do valor de PCR entre os 2 grupos foi estatisticamente significativa . No entanto a
sensibilidade da primeira determinagdo - dia do diagndstico - foi apenas de 78% embora a especificidade fosse elevada - 93%.
Mas o achado mais importants refere-se & PCR repetida 4s 12 a 24 horas apés a primeira determinag&o onde a sensibilidade
foi de §2% e o valor praditiva positivo de 96%. Enfim, por causa das “limitagtes” atribuidas a PCR tém-se desenvolvido estudos
no sentido de encontrar marcadores precoces com mais elevada sensibilidade ¢ especificidade. E o caso das cltocinas,
proteinas produzidas pelas células do organisme em resposta & agressao bacteriana. Na sequéncla da activagio de varias
células sdo produzidas citocinas pré-inflamatdrias, de modo secuencial. As primelras a ser produzidas 580 as citocinas proximais:
TNF affa ¢ IL-1. O TNF alfa é detectado muite precocemanta apés o infcio da infecglo - pice aos 60 a 90 minutos -e semi-vida
muito breve. O TNF alfa induz a produgéo de IL-1, da aparecimento ligeiramente mais tardio mas com existéncia também fugaz.
Tanto o TNF alfa come a IL-1 induzem a produgao de citocinas tardias ou distais, a I-6 e a IL-8. Devido a precocidade do seu
aparecimento e 2 sua existdncia fugaz, é muito dificil inlerpretar os valores das citocinas pré-inflamatdrias e comparar resisltados
iniciais porque nunca sabemos o quanlo iniciais séo. Pode dizer-se¢ que ¢ maior o seu valor pragnéstico do que diagnastico.
N3a temos ainda valores disponiveis no gue respeita a IL-1 mas, do que nos foi dado encontrar na literatura, a sensibilidade e
especificidade enconlradas por exemplo por Ng c Berner ndo ultrapassam os 83% & 86% ou seja, valoras apenas ligeiramente
superiores aos por Ngs encontrados para a PCR no dia do diagndstico e, Inferlores 4 PCR as 12/24h de evolugto de doenga. No
que respeita & tL-6 encontrdmos diferenga estatisticamante significativa entre os valores dos RN infectados e nae infectados,
numm total de 69 RN estudados. Como todas as citocinas t8m uma semi vida muilo curta foi colocada grande expectativa na
procaicitonina (PCT} como marcador da infecgac no RN, ja que se pode manter elevada mais de 24 hapds o inicia da infecgdo.
E considerado um marcador especifico de infecgao bacteriana sistémica. Na realidade a inflamagaa, infecgdes viricas e infecgoes
localizadas nao provocam um aumente da PCT. Tem uma cingtica intermédia entre as citocinas e a PCR e, em situagbes
expatiamantais, & possivel detecta-ia em circulagiic 3 a 4 h apds o inicio da infecgdo. O pice é atingido pelas 6 a 8 h e mantem-
sa elevada mais de 24h, No entantg, segunde alguns autoras, também a PCT tam mais valor prognéstico do que diagnéstico.
A descida ou negativagdo da PCT significa controlo da infecgao embora a terapéutica deva ser continuada. até que a crianga
esleja clinicamente bem. Valores mantidos ou erascentes preconizam uma evolugio desfavoravel. Ne nosso estudo gncantramos
diferenga estatisticamente significativa entra os valores da PCT de AN infectados e néao infectados. No entanta a sensihilidade,
especificidade, VPP & VPN foram muito baixcs comparados com os de Chiesa e com os referldos palo tabricante. Qulrg
problema que condlciona a utilizagéo da PCT € o facto da sua determinagio ser demasiade demorada e trabalhosa para s¢
poder censiderar uma andlise de urgéncia. Comparandoe a sensibliidade, especificidade, VPP e VPN da PCR,.IL-6, PCT 2 TNF
alfa dos valores encontrados no dia de diagnéstico, verificamos que, no nosse eslude, a PCR apresenta os melharas valores.
Do mesmo mode a percentagem de falsos positivos e falsos negalives € menor para a PCR dao que para 05 outros 3 marcadores,
O factor estimulanta do crescimento des granulocitos estd clevade nas infecg3o sistémicas pelo que tem side utilizado como
marcador da infacgdo. Kennon em 1996 e Berngr em 1998, encontraram valoras muito efevados de sensibilidade, cspecificidade,
VPP e VPN para o G-CSF em BN com infecgiio sistémica. Dols outras marcadores chamam & atengao & impressionam pela
cventual precocidade. Se se canfirmarem os resultados encontradus alé agora o future des marcadores de infeccdo bacteriana
sistémlca passarA certamente por ambos - ICAM-1 e IL1-ra. Kuster (1993) refere uma sensibiidade de 100% do ICAM--1 no
diagndstico precoce da infecgau sistémica do RN ¢ diz mesme que este sobe em média 2,2 dias antes do aparecimento dos
sinais clinicos do scépsis, considerands-o um marcadar impertante ne diagnéstico precoce de infecgdo sistémica neonatal. No
entanto Wilson, Austgulen e Bernar rafiram sensibilidade, especificidade, VPP ¢ VPN menos elavados. Apenas encontrames
um estudo rafarindo valoras de IL-1ra. Kuster, no seu trabalho de 1998, refere que a {l.-1ra scbe 2 dias anles do inicio dos
sinais clinicos de sépsis, Em siluagbes experimentais o pico acarreu As 2-4 h & 08 seus niveis manliveram-se elevados durante
mais de 24h. No entante, na generalidade, o que se admite & gue, mais do que um marcador isolado a tendéncia sera avoluir
para um conjunto de marcadores gua, juntande & precocidade de uns com a especificidade e sensibilidade de oulros nos

permita o diagnadstico mais precoce e mais corrects de infecgdo no RN.
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AVALIAGI:\O DO ENSINO DA NEONATOLOGIA | NO INTERNATO COMPLEMENTAR DE PEDIATRIA MEDICA DO HOSPITAL
D.ESTEFANIA. UMA EXPERIENCIA

J.M.V Amaral, J.A.Coutinhe, M.C.Ferreira,M.M.Henriques.

Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais do H.D.Estefania

Departamentc de Pedialtria da Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade Nova ds Lisbea.
Acta Pediatr. Port., 1999; N24: Vol. 30: 345-9

Resumo: O objectivo geral do estagic de Neonatclogia (12 parte) integrado no internatc complementar
de Pediatria Médica € proporcionar ao interng, em regime futelade, as oporiunidades de pratica clinica
para a reseclugéio dos problemas correntes do recém-nascido saudavel cu com patolagia nde requerende
terapia intensiva.

Em educacio madica torna-se fundamental proceder , ndo so a avaliagdo da aprendizagem dos formandos,
mas também & avaliagag, pelos préprios formandos, do treino ministrado petos formadores.

Wilizando um inquérito andnimo integrando 15 questdes de resposta aberta e entregue aos internos
{n=30) para preenchimento no Ultimo dia do estdgio, procurdmos, ao longe de um periodo de 7 2 anos
canhecer as imprasstes daqueles sobre a formacgao que lhes fora propiciada, tendo cada parametro sido
cotado de 1 a 10 pontos. Relativamente 4 impressac geral/organizagac e apeic dade aos orientadores,
foram obtidas médias respectivamente de 9.2 e 9.3. Quanto a impresséo do estagio por sectores, as
nontuagdes madias oscilaram entre 7.4 {bloce de partos) e 9.1(secter de cuidados especiais). No que
respeita ao periodo no bloco de partos, o aspecto mais negativo relacionou-se com as oportunidades
perdidas para a aquisigdc de competéncia em entubagio traqueal. As acgtes de formagio mais cotadas
faram a discussao de casos clinicos (média: 8.6).

Conclui-se que os internos censideraram globalmente o estagic relevante (media: 9.3), registando-se a
mais baixa satisfagdo no &mbitc de treino propiciado no bloco de partos. Quanto a sugestdes, ressalta a
que se relaciona com o alargamento do periodo de estagio.

Palavras-Chave: Educacido Médica; Pos-graduacao; Neonatolegia; Métodos de Ensing; Avaliagéo;
Questionarios.
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ENTEROCOLITE NECROZANTE COM PEHFUR{\GI\O E DRENAGEM PERITONEAL NO RECEM-NASCIDO DE MUITO
BAIXQ PESO: UM CASO CLINICO DE EVOLUGAQ FAVORAVEL.

l.Laal, L. Duarte, R. Alves, J. Magalhaes, J.M.V.Amaral
Urnidade de Cuidados Intensivos Neonatais, H.D.Estefania
Departamsnto da Cirurgia Pedidtrica, H.D.Estafdnia

Acta Padiatr. Port., 1999; N%4; Vol.30: 332-43,

Resumo: A Enterocolite Necrozante (NEC) constitui o problema gastrointestinal mais grave e mais
frequente no recém-nascido (RN) de baixo peso. A melhoria na taxa de sobrevivéncia tem sido atribuida
ao diagnéstico mais precoce e & experiéncia adquirida no tratamento do recém-nascido de termo em
estado critico.

Desde 1977 que a drenagem peritoneal como actuagdo prioritaria nos quadros de NEC tem sido
preconizada nos recém-nascidos de peso inferior a 1500 gr. com instabilidade hemodinamica.

Neste artigo, relata-se o caso se um recém-nascido, com 1473 gr de peso e 30 semanas de idade
gestacional, NEC, sinais de perfuragéo intestinal e instabilidade hemodinamica, o qual foi submetido a
drenagem peritoneal com evolugao favordvel e sem sequelas.

Na discussao faz-se referéncia especial, de acordo com dados da literatura, a0s mecanismos que explicam
os bons resultados do procedimento em cerca de 2/3 dos casos de NEC com perfuragéo, 0s quais estao
relacionados com as caracteristicas particulares da cicatrizagéo dos tecidos imaturos.

Em concluséo, admite-se que a drenagem peritoneal deverd constituir a forma de actuagéo prioritaria
nos casos de NEC com perfuragao e instabilidade hemodinamica em RN pré-termo de muito baixo peso.

Palavras-Chave: RN de muito baixo peso; Enterocolite Necrozante; Perfura¢ao intestinal; Instabilidade
hemodindmica; Drenagem peritoneal.
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ALIMENTAGAQ ENTERICA DO RECEN-NASCIDO PRE-TERMO E DOENTE

L. Pereira da Sitva.
Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais, Hospital de Dona Estefania. Lisboa.
- Temas Pediatricos do Hospital Distrital de Abrantas - Abrantas, Maio de 1992 (Masa redonda)

RESUMO: Integrado na mesa redonda sobre o tema genérico “Alimentacio do recém-nascido pré-termo
e doente”, aborda-se especificamente a alimentagao entérica.

Dedica-se especial atencio as estratégias especliicas ndo sé no recém-nascido de muito baixo peso,
mas também no recém-nascido com asfixia, ventilado, com enterocolite necrosante e encontrando-se no
periodo pos-operatoric.

Entre os aspectos tratados, incide-se nos relacicnados com a fisiologia nutricional do feto, vantagens
réficas da alimentagdo entérica minima precoce, controvérsias relacicnadas com a administragao em
débito continuo versus intermitente, vantagens e desvantagens do leite materne pré-termo a longa prazo,
assim como das diversas férmulas disponiveis em fungao da patologia.
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DEXTROMETORFANO E BENZOATO EM ALTAS DOSES NA HIPERGLICINEMIA NAQ CETOTICA,
A PROPOSITO DE DOIS CASOS.

L. Parsira da Silva ', A. Carvalho ', J.M. Videira Amaral ', S. Sequeira 2, P. Cabral 8, H. Gongalves /, A. Serrano /, H. Galha *, A.
Cabral 5,

'Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais, ? Niclea de Doengas Matabdlicas, “Unidade de Neuropediatria do Hospital de
Dana Estefania, Lishoa. ¢ Unidade ds Naaonatologia do Hospital Espirito Santo de Evora, Evora. ® Unidade de Doengas
Metabolicas do Hospital Sanla Maria, Lisboa. ]

- XX Jornadas da Secgdo de Neonatologia da SPP — Fvara, Maio da 1889 (Postar).

RESUMO: Objectivo: Descreve-se dois casos de hiperglicinémia ndo cetdtica em que foi instituida a
associagdo de benzoato de sédio com dextrometorfano, esquema farmacolégico actualmente preconizado
nesta entidade com progndstico muito reservado.

Casos Clinicos: Trata-se de criangas {casos 1 e 2} nascidas termo, sem sinais de asfixia perinatal, com
peso de nascimento respectivamente de 3300g e 2820g. No caso 2 houve consumo de heroina e metadona
durante a gravidez. Ambos os recém-nascidos, alimentados com leite materno, evidenciaram desde o
nascimento letargia, hipotonia e sucgao/degluticdo débeis; entre o 3° (caso 1) e 0 5% dia (caso 2) apos
parto, associou-$e apneia e coma, mioclonias, solugos e convulsdes clénicas. No caso 2, ainda ocorreram
tremores e periodos de hipertonia, interpretados e tratados como sindrome de privagao. O estudo inicial
dos aminodacidos apenas revelou uma glicinémia ligeiramente aumentada (uM/L), de 599,1 e 553,92 (V.R.
223,8-514,2), respectivamente. O diagnéstico foi confirmade pelo doseamente da glicina no liquor, que
evidenciou hiperglicinorraguia (uM/L) de 114,4 e 166,2 e uma razio da glicina liquer/plasma elevada, de
0,35 e 0,3 (V.R.0,01-0,03), respectivamente. Nos dois casos registou-se o padrao electroencefalografico
caracleristico de bursi-suppression. Loge apos a confirmacg&o do diagnostico, respectivamente acs 30 ¢
a0s 21 dias de vida, instituiu-se dextrometorfano (5 mg/kg/d) e benzoato de sédio (250 mg/kg/d). Dias
apés o inicio da terapéutica observou-se em ambos 0s casos uma melhoria relativa das convulsdes, da
letargia, da sucgio/degluticdo e da autonomia respiratéria. No entanto, as criangas, actualmente com 13
& 12 meses de idade, tdm marcado atraso global do desenvolvimento, quadro de tetraparésia espastica,
mioclonias e espasmos em flexgo.

Conclusdes: Ndo obstante a evolugao a curto prazo ter-se afigurado meihor do que tem sido descrito, a
evolugao a medio e longo prazo naoe tem sido satisfatéria. Para o facto, podera ter contribuide o atraso no
inicio da terapéutica.
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OSMOLALIDADE DE SUBSTANCIAS UTILIZADAS POR VIA INTRAVENOSA EM CUIDADOS INTENSIVOS NEQNATAS.
OSMOLALIDAD DE LAS SUSTANCIAS UTILIZADAS POR VIA INTRAVENOSA EN CUIDADOS INTENSIVOS NEONATALES

L. Pereira da Silva ', G. Henriques ?, [. Viralla 2, J.M. Vidaira Amaral *.

! Clinica Universitaria de Pediatria, Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais, Hospital de Dong Estefania e 2 Centro de
Investigacéio am Sallde Comunitdria - Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade Nova de Lishoa. Lisboa.

- XXI Jornadas da Secgao de Neonatclogia da SPP - Evora, Maic de 1998 {Postar)

- XVl Congrese Espariol de Medicina Perinatal - Madrid, Setembro de 1999 (Poster) — galardoado com a Distincion Novartis
atribuida pela Socisdade Espanhola da Naanatologla e patrocinada pela Novartis Consumer Health 5.A., destinada a premiar
o melhor poster apresentado (entre 230).

- Revista Latinoamericana de Neonatologia 1999; Supl. 2:136 (Abstract).

RESUMO: Objectivo: A administragfo de substancias hiperténicas pode associar-se a uma variedade
de efeitos adversos. O objectivo do presente trabalho foi determinar a osmolalidade {medida da
concentragao de meléculas por kg de dgua) dos principais farmacos ¢ algumas solugdes frequentemente
utilizados por via intravenosa, em cuidados intensivos neonatais.

Material e Métodos: A osmolalidade foi medida por crioscopia automatica, utilizando ¢ osmometro
Osmomat 030. Entre as substdncias estudadas, destacam-se farmacos vaso-activos, diuréticos, anti-
convulsivantes, antibidticos e algumas solugdes glicosadas e electroliticas. Foi determinado ¢ coeficiente
de variag¢8o intra- e inter-analise, representando cada valor da osmoalalidade a média de trés medicfes
realizadas em dias diferentes.

Resultados: Comprovou-se gque uma parcela censideravel das substancias analisadas tem uma
osmolalidade proxima & de plasma {285-295 mOsm/kg). No entanto, alguns farmacos s&o marcadamente
hiperosmolaras {(ex®, fenobarbital, fenitoina e diazepam) e outros, hipasmolares {ex?, atropina e vitamina K).
Verificou-se ainda, nalguns casos, grande discrepancia da osmolalidade em fungdo da marca comercial
(ex?, furosemida). O coeficiente de variagdo registado quer intra-analise, quer inter-andlise foi sempre
inferior a 5%.

Conclusdes: E importante ter um acesso facil aos valores da osmolalidade de substéncias que se
administram por via intravenosa, nomeadamente quando se trata de recém-nascidos. Com este
conhecimento serd possivel decidir, com maior rigot, sobre a pertinéncia de diluir uma substdncia, evitar
ou acautslar a sua administragdo por via central ou periférica.
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UM CASO DE NESIDIOBLASTOSE NEONATAL. AVALIAGAO DE SETE ANOS.

Harriques G, Leal F, Saralha M, Vidaira-Amaral JM - Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais
Mota A. — Unidade de Endocrinelogia

Sd Couto H.- Departamento de Cirurgia

Sessio da Casos Clinicos da Seccdo de Endocrinclegia Pediatrica da SPP.

Lisboa, 29 Maio de 1939.

Resuma: Os autoras apresentam o caso clinico de um recém-nascido do sexo masculino, filhe de pais
sauddveis ndo consanguineos. Foi efectuada cesariana electiva as 37 semanas de gestagao por
macrossomia fetal. O peso ao nascer foi 5.850 gramas. Dois irmaos faleceram ao 102 e ao 21¢ dia de vida
por nesidioblastose. Desde o nascimento necessitou de elevado suprimento de glucose por via central,
tendo sido submetido a pancreatectomia subtotal ( cerca de 20%). O exame histopatologico da pega
operatoria confirmou o diagnéstico de nesidioblastose.

Aos 22 dias de vida persistiram oscilagfes nos valores da glicémia, iniciando terap&utica oral com diazoxido
aue, por descompensagac cardiaca, & subtituido por glucagon em S.Q.S.

Aos 115 dias de vida & efectuada segunda interveng&o cir(rgica, por manter dificuldade na estabilizagao
da glicémia. Tem alta aos 132 dias de vida, com glicémias normais e sem terapéutica.

Seguido na Consulta de Endocrinologia ac longo de 7 anos, tem um desenvolvimento estaturo ponderal
normal e uma hiperactividade. Os doseamentos seriados da glicémia, insulina e peptido C séricos sac
normais e nao existe crescimento ecografico do pancreas.

Concluso: A pancreatectomia precoce é fundamental na nesidioblastose para o controlo da hipoglicémia
persistente e refractaria & terapéutica médica. O diagnéstico prénatal do hiperinsulinismo fetal ¢ importante
para instituigdo precoce da terapéutica, evitando as sequelas neurologicas.
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EPIDEMIOLOGY OF INFECTION - A NICU EXPERIENCE

MT Neto, M Serelha, MN Tavares, JMV Amaral

Neonatal Intensive Care Unit, Dona Estafinia Children’s Hospital
Universidade Nova de Lisboa, Porlugal

Apresentado no 8th Eurepean Workshop on Neonatology
Magdeburg, Selembro de1998

Objective — To determine the pattern of infectious episodes and their impact on morbidity and mortality
among infants admitted at a NICU,

Setlting - A tertiary care referral medical-surgical neonatal centre.
Design — Prospective audit, hospital based cohort study.

Patients and Methods — During one year period — 1998, 185 high risk newborns, exclusively outborn,
were admitted; 69 had one or more episodes of infection, either outside or inhospital acquired {nosocomial).
All episodes except colonization, congenital and superficial infections were included.

Findings — There were 93 episodes of infection among 69 infants; 39 (56.2%) had this diagnosis on
admission. There were 61 nosocomial infectious episodes, 54 of them acquired in our NICU — nosocomial
infection rate —29.2%, 2.7 / 1000 days at risk / patient. The relative risk of infection among babies operated
onwas 2.7 and of VLEW infants, 1.3. Infectious episcdes were catheter refated in 18.3% of cases. Organisms
were identified in 56/93 episodes of infection (60.2%). Gram positive were the most common bloodstream
isolates — 74.1% (20/27 isolated bacteria) and coagulase negative Staphylococcus (CNS) the most
commen “single” pathogen — 48.4% of positive blood cultures. Viral and fungal infections were founo
respectively in 11 and 6 cases. Six infants died - infection related mortality rate — 8.7%. Three deceasen
infants had outside nosocomial infection with multiresistant organisms.

Conclusions -- The rate of nosocomial infection was 2.7 episodes / 1000 days at risk / patient. The rate of
sepsis was higher among babias operated on. Gram positive bacteria were the most commen isolates
mainly CNS. One half of infection related deaths were due to multiresistant organisms.
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QUTCOME IN ADOLESCENTS WITH BIRTH WEIGHT UNDER 1500 GRAMS

Serelha M, Duarta L, Tavares MM, Neto MT, Videira Amaral JM
Unidads de Cuidados Intensives Neenatais / Gonsulta de Neconatologla
Alves A, Portela MH - Servigo de Medicina Fislea e Reahilitacio

8 " European Workshop an Naonatology

Saptamber, 2-4™ 1399, Magdebury.

Objective: This study reperts the outcome and morbidity in surviving adelescents cared for as VLBW
infants in our NICU.

Metheds: The subjects were seen at our Follow up Clinic at frequent intervals from discharge to home.
Ages at the last visit werg 12 to 14 years.

Findings: Between January 1, 1984 and December 31, 1885, 75 infants weighting between 640 and
1500 grams were admitted to our NICU. A total of 41 (53%) infants were discharged from hospital to
home. The study population until now consists of 19 subjects ameng survivers who returned, for long-term
follow up.

Eleven adolescents had evidence of sequelae as follows: severe handicaps in 2 cases (mental retardation,
tetraplegia and epilepsy: 1; mental retardation, deafngss and poor vision: 1}; moderate handicaps in 4
cases {borderline intelligence and hearing loss: 2; spastic diplegia: 1; hemiplegia: 1); mild handicaps (poor
vision) in 5 cases.

Taking in account school performance, 15 subjects were in regular classrooms (excellent functioning 3,
normal 5, retarded classroom placement 7), 4 subjects had evidence of severe learning disabilities needing
special support services.

Comment: These preliminary findings should be interpreted with caution as the study period corresponds
ta the work initiation of our team and during a period with no organised necnatal transport service, A
favourable home environment and a strong organised human and technical support had a positive role in
the cognitive development of VLBW children.
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THE ROLE. OF ARM MUSCLE AREA DECLINE INTHE DIAGNOSIS OF INFECTIOUS EVENTS IN LOW BIRTHWEIGHT INFANTS

L. Pereira da Siiva ', A. Nurmamode ', N. Guerreiro ', 0. Virella 2, J.M. Videira-Amaral *.

! Clinica Universitaria de Pediatria, Unidade de Cuidados Intensivos Necnatais, Hospital de Dona Estefania e 2 Centro de
Invesligagdo em Medicina Comunitaria - Faculdade de Ciénclas Médicas, Universidade Nova de Lisboa. Lishoa.

- 8" European Warkshop on Neonatology — Magdeburg, Setembro de 1999 {Comunicagio livre)

- Revista Latinoamsricana da Necnatologia 1999;1:117-122,

RESUMO: Objective: To determine if the arm muscle area {AMA) decline can be an indicator of infectious
events in low birth weight infants cared for in a neonatal intensive care unit (NICU).

Patients and Methods: This study included an opportunistic sample from another study of low birth
weight (LBW) infants (birth weight < 2500 g} consecutively admitied at Dona Estefdnia neonatal intensive
care unit during a period of three months. Mid-arm circumference and tricipital skinfold thickness
measurements were taken to obtain the conventional anthrepometric calculation of mid-arm areas, namely
the AMA.

Results: Thirty four neonates with gestational age 27-36 weeks {median 32 weeks) and birth weight
780-2060 g {median 1522 g) were included, A decline in AMA from {(mean = SD) 298,2 +75,2 to 278,8
+74,3 mm?occurred in 14 nechates. Infectious events were registerad in 8 neonates, and in 7 of them it
was preceded or coincidental with decline of the AMA. The AMA decline represents a clinical indicator for
an infectious event with a positive predictive value of 50 % and negative predictive value of 95 %.

Conclusion: The decline of the AMA as an isolated parameter is not a good predictor of infection. However,
in this sample the absence of AMA decline has a good predictive value for exclusion of concurrent infecticus
event. As AMA decline may be useful in the decision making facing eventual infectious conditions in LBW
infants, upper arm anthropometry could be included in the neonatal care as a simple, inexpensive and
non-invasive method of assessment.
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A UT!LIZACﬂO DO ACTIVADOR RECOMBINANTE DO PLASMINOGENIO TECIDULAR NA TROMBOSE YENOSA DO
RECEM-NASCIDO.

M. Serelha, M.T.Neto, F. Barrocas, G. Peraira, J. Margal, J. M.V Amaral
Unidade de Cuidados Intensivos Neonatals, H.D.Estafinia

O activador recombinante do plasminogénio tecidular é, de todes os fibrinoliticos, o que tem maior
especificidade para a fibrina e semi-vida mais curta; dai a sua grande eficacia na lise dos trombos e a
quase inexistdncia de complicagdes hemorragicas.

QOs autores descrevem o casc de um recém-nascido com trombose extensa da veia cava infetior e veia
renal direita em que a terapéutica com activador recombinante do plasminogénio tecidular, levou a uma
diminuicao progressiva do trombo e repermeabilizagdo completa de ambos os vasos em 12 horas. Nao
houve efeitos adversos relevantes.

Palavras-Chave: recém-nascide; frombose venosa; terapéutica fibrinclitica.
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FACTOR ESTIMULANTE DE COLONIAS GRANULOCITICAS UTILIZAGAO NO RECEM-NASCIDO

Maria Terasa Nato

Unidade de Cuidados Intensivos Neonalais

Hospital de Dona Estefania

Apresentado no 4¢ Congrasso Ciantifico dos Hospitais Civis de Lisboa
Lisboa, Novembro de 1999

Apesar do factor estimulante de ¢coldnias granulociticas ser de ha alguns anos utilizade rotineiramente no
adulto sobretudo na neutropénia induzida pelos citostaticos em doentes oncolagicos, o seu use no periodo
neonatal & ainda controverso. Em situagdes infecciosas, o RN esgota muito rapidamente as reservas
medulares sendo muito frequente, em situagdes de extrema gravidade, encontrar-se neutropénia. Para
alemdisso os neutrdfilos produzidos tém uma fungéo deficiente com adesividade, quimiotaxia, fagocitose,
capacidade de desgranula¢do e cutras fungdes, deprimidas. A agravar todo este quadre ha, por um lado,
uma produgdo diminuida do factor estimulante das coldnias granulociticas (G-CSF) e, por cutro, uma
resisténcia dos precursores dos granulocitos ao G-CSF enddgeno.

Ha moltiplas causas de neutropénia no perioda neonatal a mais comum das quais é a infecciosa — por
infeccéc congénita { bacteriana, virica ou parasitaria) ou por infecgio bacteriana de transmissac vertical
ou hospitalar. A neutropénia pode também ser de causa imune — isoimune, auteimune ou induzida por
medicamentos administrados & gravida ou congenita — idiopatica ou sindromatica.

Sendo os neutrdfilos os efectores major da defesa do organismo contra bactérias e fungos & facil concluir
gue a neutropénia no periodo neonatal pode ter consequéncias desastrosas. Estas constatagdes tém
fevado a tentativas - infrutiferas - de combater a neutropénia neonatal. Os factores estimulantes de
coldnias sdo um grupo de moléculas que estimula a hematopoiese in vitro, deseritas pela primeira vez
nos anos 60 e dispeniveis apenas em pequena guantidade a partir dos anos 80. Com a técnica do DNA
recombinate e clonagem de gencs é possivel obter actualmente quantidades grandes destes factores
ternando possivel a sua utilizagéo na clinica

No gue respeita ao tratamento nos RN com neutropénia de causa imune, neutropénia por sepsis e
neutropénia associada a pré eclampsia materna os varios trabalhos publicados constatam uma subida
significativa do nimero de neutréfilos. Chirico e Corona apresentaram este ano em Washington dois
estudos sobre o uso de G-CSF em BN com sepsis e neutropénia. No grupo do G-CSF houve uma subida
significativa do n® de neutrdfilos e uma melharia da fagacitose e actividade bactericida dos neutréfilos.
Pelo contrario, Schibler, em 1998 chegou a conclusées diterentes. Fez um estudo controlade, aleatdrio e
cego em 20 BN com sepsis & neutropénia, estudou o incremento de neutrdfilos, a melhoria clinica g a
mortalidade e concluiu ndo haver diferenga significativa no aumento do n2 de neutréfilos, na melhoria
clinica e na mortalidade entre o grupo de tratamento & o grupa contralo. Na UCIN do Hospital de Dona
Estefania temos usado o G-CSF desde 1987 em RN com nautropénia grave — contagem de neutrdfilos <
1600/ mm3 de varias etiologias. O uso mais frequente tem sido em RN com sepsis grave e neutropénia.
Os nossos resultades mostram uma subida muito mais acentuada no n® de neutréfilos nos RN tratados;
auséncia de diferencga significaliva na mortalidade embora no grupo controlo tenham falecido quasc 3
vezes mais RN que no grupo de tratamento e diferenca significativa na diminuicio do indice de gravidade
fisioldgico o que documenta a sensacgéo clinica de melhoria que se ohserva nos RN tratados.

Admitimos que a situagao menos dificil de decidir diz respeito 20s BN com neutropénia de causa infecciosa
e que este sera o primeiro consenso a ser atingido. Questionavel alnda e mais dificil de atingir consenso
sera o grupo dos RNPT com sepsis e sem neutropénia — neste caso seria mesmo como adjuvante da
terapéutica AB - assim como dos BN de termo ou PT com neutropénia ¢ sem sepsis. Neste caso seria
utilizado como profilaxia da infecgdo. Fica-nos para o fim o grupo mais dificil e mais questionavel: o dos
BNPT sem sepsis e sem neutropénia em que alguns auteres ja defendem o usc do G-CSF . A dose éde
10 microgramas per kg e por dose administrados 1 ou duas vezes ao dia, durante 3 dias, porvia E.V.em
perfusdo de 2 horas,
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SINDROME DE ADAMS-OLIVER. A PROPOSITO DE DOIS CASOS.

L. Pereirada Silva ', F Leal !, G. Cassiano Santos ', M. Serelha ', J.M. Videira Amaral !, M.J. Feijod 2.

! Unidada da Cuidados Intensivos Naonatais, Hospital de Dona Estafania e 2Servige da Genética Médica, Hospital Egas Moniz. Lisboa.
- Reunigo Geral do Servigo 1 do Hospital de Dona Estefénia — Novembro de 1999

- Reunido de Casos Clinicos da Zona Sul da SPP — Lishoa, Novembro de 1999 (Comunicagao livre)

RESUMOQ: Objectivo: A sindrome de Adams-Oliver 8 uma antidads rara, caracterizada essencialmente
por aplasia congénita do couro cabeludo associada a malformagdes transversais e distais dos membros.
Sao relatados dois casos com esta sindrome, tendo urm deles caracteristicas ainda nao assinaladas na
literatura.

Casos Clinicos: Caso1 - Recem-nascido do sexo femining, de 36 semanas de gestagéo, nascido com
2500g. Os antecedentes familiares, da gravidez e do parto eram irrelevantes. As malformagdes resumiam-se
a solu¢do de continuidade cutinea e dssea na regifo parieto-occipital, pé esquerdo boto e sindactilia dos
Il, Il e IV dedos da méo direita. A evelugao foi favoravel com tratamento conservador, verificando-se
epitelizagio do defeito cutdneo, mantendo-se a solugo de continuidade dssea aos 3 meses, aquando da
alta. Caso 2 - Recém-nascido sexo feminino, de 34 semanas de gestagde, com atrase de crescimento
intrauterino simétrico, microcefalia e peso de nascimentc de 13959. De assinalar avd paterna nascida
pré-termo e sem unhas. Loga apés o parto era notéria extensa solugic de continuidade do coure cabeludo,
abrangendo a regiao fronto-parieto-cceipital, com necrose dos tecidos subjacentes, isquémia nas falanges
distais das maos, amputagic dos dedes dos pes, isquémia nos metatarses e cutis marmoreata
generalizada. As referidas lesdes associaram-se, ne periodo necnatal imediate, a quadro transitorio de
coagulagao intravascular disseminada. A methoria da necrose do couro cabeludo foi muito lenta, tendo-se
vetificado, entretanto, elevagio da proteina C reactiva, hiperibrinogenémia e trombocitose persistentes,
provavelmente relacionados com um estado inflamatério prolongado. Acs 4 meses procedeu-se a um
primeiro enxerto dermo-cpidérmico no coure cabeludo, o qual foi bem sucedide.

Conclusio: O espectro de gravidade dos casos descritos € bem diverso. No segundg, associaram-se
achados ainda nfo descritos nesta sindrome, como sejam, a coagulagdo intravascular disseminada, a
hiperfibrinogenémia e a trombocitose. A isquémia verificada ac nascer, neste ultimo caso, corrohora a
teoria patogénica baseada na microangiopatia fetal.
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EXPERIENCIA EM CPAP NASAL COM“INFANT FLOW"

Henriques G., Leal F., Serclha M.

Unidade da Culdados Intensivos MNeonatais

“Actualizagéo em Necnatologia — Ventilagio Convancional”
Reunido no Hospital Fernando da Fonseca

Amadora 1598

Objectivo: Conhecer a eficacia da ventilagdo em “Continuous Positive Airway Pressure” (CPAP) nasal
com “Infant Flow”, nos recém-nascidos (RN} admitidos na Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais
{(UCIN} do Hospital de Dona Estefania.

Tipo de trabalho: Retrospectivo

Doentes e Métodos: O estudo incidiu sobre RN admitidos na UCIN do Hospital de Dona Estefania entre
1 de Maia e 31 de Dezembro de 1998. Foram incluidos todos os episédios de ventilagdo em CPAP nasal
com “Infant Flow”, independentemente da idade da crianga, ocorridos até a alta ou, nos doentes ainda
internados no dia 31 de Dezembro, até esta data.

Resultados: Durante 0s 7 meses do estude foram admitidos na UCIN do Hospital de Dona Estefania 122
RN; 62 foram submetidos a ventilagdc mecénica e destes, 32 (51,6%) fizeram CPAP nasal com “infant
Flow™ destes Ultimos, 5 foram ventilados exclusivamente deste mado, com bom resultado; 22 na retirada
precoce da ventilago em “Intermitent Mandatory Ventilation?” (IMV); 4 em periodos de agravamento
respiratorio ocorridos para além dos 28 dias de vida (3 com displasia broncopulmonar e 1 com atelectasia
recorrente) e 5 como ventilagdo transitéria entre ciclos de IMV.

Conclusao: Dadas as caracteristicas actuais da Unidade, o CPAP nasal com “infant Flow” néo foi utilizado
na situagao que constitui a sua principal indicagdo ou seja, precocemente no BN de muito baixo peso, se
possivel ainda na sala de partos. Permitiu a retirada mais precoce da ventilagio em IMV e foi impaertante
nas criangas com displasia broncepulmonar, evitando a ventitagido em IMV durante crises de agravamento
respiratério.
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ANEMIA DE FANCONI: REVISAQ DE 3 ANOS

Costa 8., Santos F., Jacobetlty J., Almeida B., Freitas O., Rosado L.
Unidade de imunchematologia — Hospital de Dona estefania
Reunl&a do Servigo 1

Objectivos : A Anemia de Fanceni é uma doenga autossdmica recessiva, rara, caracterizada por uma
variedade de malformagtes congénitas, pancitopénia lentamente progressiva e predisposi¢do para
doengas malignas.Os autores proptem-se analizar a experiéncia da unidade de Imunohematologia no
seguimento de criangas com Anemia de Fancani.

Métodos : Andlise retrospectiva dos processos clinicos de 6 doentes seguidos na consulta de Hematologia
do hospital de Dona Estefania, cujo diagndstico de anemia de Fancon! foi efectuade entre Margo de 1996
e Margo de 1999.

Resultados : Dos 6 processos analizados, a distribuigéo por sexos fol homogénea. A idade média de
diagnostico foi de 4.5 anos. Havia consanguinidade em 12 grau em 33% dos casos.

Em 2 doentes { 33% ) ndc houve ddvidas na orientagéo diagndstica, uma vez que apresentavam um
sindrome polimalformativo associado a pancitopénia e macrocitose. Dos restantes, um apresentava apenas
sindrome polimaiformativo e os culres 3 pancitopénia com macrocitose. Todos eles efectuaram estudo
das quebras cromossomicas apds stress clastogénico, que confirmou o diagnadstico.

Quanto 4s anomalias fisicas encontradas, & criangas apresentaram baixa estatura, alteragdes cutianeas
{ pele bronzeada, lesGes de hipo e hiperpigmentagdoe ) e alteragdes ésseas ( clinodactilia do 5° dedo,
agenésia do polegar, polegar flutuante, etc ) e 4 criangas apresentavam facies peculiar { base nasal
alargada, micrognatismo, feigbes finas e facies triangular ). Uma das criangas nao apresentava gualquer
anomalia fisica.

No que diz respeito s manifestacdes hematolégicas, apenas uma nao apresentava qualquer alteragao,
sendo constante em todas as oulras a existéncia de pancitopénia @ macrocitose.

Todas as criangas efectuaram mielograma efou bidpsia 6ssea; duas apresentavam aplasia modelar
modcrada/grave necessitando de suporte transfusional regular; uma delas efectuou tambem terapéutica
androgénica assoctada a corticdides, com boa resposta medular, mas com efeitos secundarios graves,
pelo que suspendeu, encontrando-se actualmente a fazer factores de crescimento hematopoigtico.

Discussac e Conclusio : tendo em conta que a analise retrospectiva realizada abrangeu apenas um
periodo de 3 anos, o ndmero de doentes que constituiem a nossa amostra ¢ reduzido em relagao a
outras estudos, que incluiem também doentes emn idade adulta , pelo que & dificil comparar resultados.
Podemos, no entanto concluir que a Anemia de Fanconi tem uma grande variabilidade de apresentagées
clinicas, o que dificulta o diagnastico, devendo este ser considerado perante um quadro clinico caracterizado
por aplasia medular progressiva e/ou sindrome polimalformativo.
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CLINICAL OUTCOME AMONG HIV 2 PERINATALLY INFECTED CHILDREN

Rosado L.* ; Costa S. * ; Candeias F. ¥ ; Almeida B. * ;

Cavaco-Silva P.** ; Lourengo M. **

* Lisbon Pedialric Hospital Dona Estefania ~ Imunohematology Unit

** Lisbon Pharmacy University

Poster apresentado na Seventh European Coniference on Clinical Aspacts and Treatment of HIV-|nfection , Lishoa.

Background : The HIV 2 infection has been documented in Africa, Europe, America and Asia, but it
spread has been limited. However, in Western Africa, as in Portugal, the HIV 2 infection is an important
public health problem. Porugal accounts for 84.7 % of all reported AIDS cases due to HIV 2 infection in the
Eurapean Union. It seems that HIV 2 infection develops slower and it's less easily transmited than HIV 1
infection.

Objectives : To determine the morbility and mortality of HIV 2 vertical transmission in a pediatric population.

Methods : This retrospective study was conduced at the Lisbon Pediatric Hospital, and enrolled all children
born to HIV 2 infected mothers attending the Hospital since January 1989 till May 1999, The diagnostic
infection criteria was serological state at 18 months of life and/or two positive and separeted virus culture.

Results : Since January 1989, 101 children born to 83 women were followed. 74 woman were of black
race, including 57 from Guine-Bissau. 15 children are infected, 62 uninfected, 19 were lost to follow-up
and 4 still have a indeterminate status.

Of the 73 children followed-up from birth, 56 are uninfected and the mean age of seroreversion was 9.84
months, 12 were lost to follow-up, mean age of 3.25 months, in 3 children the infection status is still
indeterminate, with a mean age of 4.3 months, and 2 children are infected; the age of infection diagnosis
was in both cases less than 3 months. Of the 28 children that were not followed-up from birth, 7 are
uninfected and the mean age of seroreversion was 8.72 months, 7 were ost {0 follow-up, mean age of 5
months, in one children the infection status is still indeterminate ( 10 months ) and 13 are infected.

From the 15 infected children, & were lost to follow-up, not symptomatic by that time, with a mean age of
49 months, one is assymptomatic { 16 months ) and 8 have AIDS related symptoms : 2 are mildly
symptomatic ( category A ), 5 are moderately symptomatic

(category B ) and 1 is severelly syptomatic  category C }; those children have a mean age of 9.6 years .
Only one child died with 17 years and the first signs and symptoms appeard only at 13 years old.

Discussion and Conclusions : Our results confirm that HIV 2 vertical transmission does accur; the data
suggest a very low transmission rate and probably a long survival. All children with HIV 2 AIDS have
clinical and immunologic features similar to those found in children with HIV 1 AIDS, however, the symptams
appear latter in time. Further follow-up is needed to better caracterize infant survival and natural history of
HIV 2 perinatal infection.
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TRANSMISSAO VERTICAL DO VIH 2 - MORBILIDADE E MORTALIDADE

Costa §., Candeias F, Bessa A., Rosado L.
Unidads de Imunohamatologia — Hospital de Dona Estefinia
Reuniao do Servigo 1.

Objectivos : A prevaléncia e a histdria natural da Infecgéo pelo VIH 2 estéo ainda por determinar; sabe-
se que € uma infecgdo com um longo periodo de lacténcia, com manifestagdes clinicas tardias , cuja
transmissdo é esséncialmente heterossexual. Os autores propdem-se determinar a morbitidade e
mortalidade desta infecgao, numa populagao pediatrica verticalmente infectada.

Métodos : Analizaram-se retrospectivamente 101 processos clinicos de criangas nascidas de maes
infectadas pelo VIH 2 , e seguidas na Consuita de Imunodeficiéncias deste Hospital desde Janeiro de
1989 a Maio de 1999.0s Critérios de Infecgéo considerados foram : serologia positiva aos 18 meses de
idade efou 2 culturas viricas positivas e separadas.

Resultados : Das 101 criangas, 8 tinham outro irméo seguido na consulta e 4 tinham 2 irm&os tambem
seguidos na consulta, pelo que o n? total de maes foi de 83, destas 74 eram de raga negra, incluindo 57
naturais da Guiné-Bissau.Das 101 criangas 15 estao infectadas, 62 néo estfio infectadas, 19 abandonaram
a consulta e 4 tém ainda um estado de infecgdo por determinar.

Das 73 criangas seguidas desde o nascimento, 56 ndo estac infectadas, e a media de idades de
seroreversao foi de 9.84 meses, 12 abandonaram a consulta, com uma idade média de 3.25 meses, 3
criangas t&m um estado de infecgao ainda por determinar e a sua idade meédia & de 4.3 meses e 2
criangas estao infectadas; em ambas o diagnéstico de infecgéo se fez antes dos 3 meses de idade.Das
28 criangas que nado foram seguidas desde o nascimento, 7 ndo estao infectadas e a idade media de
serareversao foi de 8.72 meses, 7 abandonaram a consulta, com uma idade média de 5 meses, numa
crianga, com 10 meses, o estado de infecgdio estd ainda por determinar ¢ 13 estao infectadas.

Das 15 criangas infectadas, 5 abandonaram a consuita, assintomaticas na altura, com uma idade média
de 49 meses, uma esta assintomatica com 16 meses de idade e 8 tém SIDA :2 estac ligeiramente
sintomaticas ( Categoria A ), 5 estao moderadamente sintomaticas ( Categoria B ), e uma esta severamente
sintomatica ( Categoria C ). Estas 8 criangas tdm uma idade média de 9.6 anos. Uma das 15 criangas
infectadas faleceu com 17 anos, tendo iniciado sinfomatologia apenas aos 13 anas.

Discussio e Conclusées : Os resultados confirmam que ocorre transmissao verticat pelo VIH 2; sugerem
ainda uma taxa de transmissdo muito baixa e uma sobrevivéncia mais longa. Os resultados mostram
também que todas as criangas com SIDA pele VIH 2, tém caracteristicas clinicas e imunolégicas
semelhantes as encontradas nas criangas com SIDA pelo VIH 1, embora a idade de inicic da doenga seja
mais tardia. S&o necessarios estudos mais alargados para melhor caracterizar a sobrevivéncia destas
criangas e a histéria natural da infecgéo perinatat pelo VIH 2.
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DIARRELA NOSOCOMIAL A ROTAVIRUS: UM ESTUDO PROSPECTIVO NUMA ENFERMARIA DE PRIMEIRA INFANCIA

Marta C. Conde, Lufs Varandas, J. Ferra de Sousa, A. Martins Roque
VIl Jornadas Nacionais de Infecciologia Pedidtrica
Vila Real, 6 a 8 de Qutubro de 1599

Resumo: Intredugao: A infecedo por Rotavirus Humane (RVH) é a causa mais frequente de gastroenterite
aguda na crianga € de diarreia nosocomial nas enfermartas de Pediatria. Tem uma sazonalidade evidente
com maior incidéncia nos meses de inverno.

Objectivos: Deierminar numa enfermaria de primeira infAncia, a incidéncia de infecgéo e diarreia
nasacomiais a RVH {(INRVH e DINRVH) 8 guantificar o eventual aumento na duragéo do internamento
resultante desta Gitima.

Métodos: Estudo prospectivo realizado no Servigo 2 Sala 1 de Hospital de Dona Estefania {S251-HDE},
Lisboa, no pericdo de 14 de Janeiro a 31 de Margo de 1995, Foram efectuadas colheitas de fezes a cada
¢rianga nas primeiras 48 horas e a cada 3 a 5 dias de internamento, sempre que surgisse diarreia e até
72 horas antes da alta, para detecgao de RVH pelo métode de imunoensaio enzimatico (EIA).

Resultados: A incidéncia de INRV confirmada foi de 22,4% e a incidéncia de DNRVH foi de 13,8%. A

mediana da duragdo do internamento foi de 10 e 6 dias nas criangas com e sem INRVH, respectivamente
(p<0,000).

Concluséo: Aincidéncia de INRVH e de DNRVH no 5251-HDE foi superior a habitualmente descrita na
literatura. O prolongamento do tempo de internamento resultante da infec¢io nosocomial a RVH representa
custos evitéveis para ¢ sistema de salde.
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DOENGA PULMONAR INTERSTICIAL IDIOPATICA: A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO,

Marta C. Conde, Silvia Sequeira, J. Ferra de Sousa
XXIV Jornadas Nacionais de Pediatria
Castela Branca, 14 a 16 da Outubro de 1229

Resumo: As pneumonias intersticiais, geraimernte secundarias ainfecgdes (virus, Chlamydia, Mycoplasma,
parasilas, elc.), sdo relativamente frequentes na crianga. Mais raramente surgem processos de pneumonite
intersticial (alveolite) de etiologia desconhecida, muitas vezes com fibrose pulmonar intersticial subjacente,
responsaveis por quadros de evolugéo cronica ou rapidamente progressiva.

O doente que apresentamos surge aos dois meses de idade com quadro de polipneia (60-150 ¢.p.m.) e
taquicardia. A evolugao mostra também ma progressao ponderal, hipoxémia com hipocapnia e fervores
crepitantes em ambas as bases inconstantes.

As primeliras investigacGes, realizadas aos 3 meses de idade, incluindo a observagao cardioldgica, foram
inconclusivas. Uma reavaliagdo aos doze meses mostra radiografia do torax cempativel com infiltrade
intersticial e TAC puimonar com imagens de densificagao difusa tipo vidro despolide mais evidente nos
segmentos justa cardiacos. Uma nova reavaliagdo alguns meses mais tarde mostra acentuagao do atraso
ponderal, persisténcia da polipneia e dos fervores crepitantes, aumento do diametro antero-posterior do
torax com pectus carinatum, saturagdes de oxigénio de 91-92% durante o sono, alteragtes da fungéo
pulmenar, imagens na TAC pulmonar semelhantes as observadas anteriormente e cintigrafia pulmonar
de perfusdo normal.

Estes achados e a exclus&o de outras causas de pneumonia intersticial {infecciosa, auto-imune, por
hipersensibilidade, aspiragdo, hemossideross, proteinose alveolar, ete.) conduzem ao diagnostico de
pneumoenite intersticial idiopatica. A ¢rianga inicia terap&utica com corticéide oral e oxigenoterapia durante
0 sono. Uma nova reavaliagdo alguns meses depois mostra melhoria clinica e dos achados da tomografia
pulmaonar.

A propodsito deste caso apresenta-se uma breve abordagem tedrica das pneumonias intersticiais idiopaticas.
Apresentarn-se as dificuldades no seu diagnéstico, discute-se o diagnéstico diferencial entre pneumonia
intersticial descamativa e pneumonia intersticial usual e o problema complexo e sempre controverso da
necessidade da bidpsia pulmonar nos casos de evolugac benigna.
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UM CASO DE SINDROME DE LOWE

[erraira A, Sacueira S, Brito C, Castro |, Ferra de Sousa J.

Servigu 2 do Departamento de Pediatria do Hospital de D. Estefania
XXV Jornadas Nagionais de Pediatria

Castelo Branco, 14 da Qutubro de 1939

O Sindrome de Lowe, também designado por Sindrome Qgulocefalorenal é uma doenga rara, recessiva,
ligada ac Cromossoma X, descrito pela primeira vez em 1952. Resulta de uma deficiéncia na enzima
fosfatidilinosiol-4,5-bifosfato-5-fosfatase, e caracteriza-se pela presenca de alteragdes cculares,
neuroldgicas ¢ renais.

Apresentamos uma crianca com Sindrome de Lowe observada por nds, pela primeira vez, aos 4 meses
de idade. Destacamos o facto desta crianga ter dois meios irméos do lado materno, um dos quais ja
falecido, afectados comn esta patologia.

O exame objectivo é sugestivo desta doenga, com quadro de hipotonia significativa, cataratas e glaucoma
bilaterais e altera¢des nas andlises de urina e sangue de acidose tubular renat.

A evolugao clinica revela alteragbes da degluticdo, acentuacdoc da hipotonia, atraso global do
desenvolvimento ostaturo-penderal & psicomotor, e presenga de movimentos esterotipados.

Os exames complementares revelam a presenga de acidose metabélica, proteinaria, aumento da relagdo
calciltria/creatiniria e fosfatiria/creatindria assim como alteragéio da taxa de reabsorgio de tfésforo.
Apresenta igualmente alteragBes da funcdo hepatica, descritas em alguns doentes com esta situagao.
Apesar de haver certa rarefacgdo 6ssea generalizada, ndo existem de moemento sinals de raquitismo.

Para além da terapéutica tdpica, fez goniotomia para correc¢édo do glaucoma, estandc programada a
correcclo cirlrgica das cataratas.

Foi iguaimente orientado pela Nefrologia Pediatrica no sentido de fazer a correcgdo das alteragfes
secundarias a tubulopatia, fazendo terapéutica com citrato de sédio e potassio e bicarbonato de sédio,
assim como de vitamina D sob a forma de  1,25-calcitriol.

Salientamos a dificuldade de avaliar, de forma precisa, a evolugdo deste caso atendendo & pouca
assiduidade as consultas e ao provavel incumprimento da terapéutica.

Referimos ainda o facto da méae apresentar também cataratas como tem sido descrito nas mulheres
partadoras desta doenca.

O nosso objectivo & apresentar um caso tipico de uma situagfo raras vezes encontrada na pratica pediatrica
e destacar a necessidade de um aconselhamentao genético.
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DEFICE DO COFACTOR MOLIBDENIO - UM CASO CLINICO.

Ferreira A, Sequeira S, Calado E, Ferra de Sousa J.

Servigo 2 do Departamento de Pediatria do Hospital de D. Estefénia
Reunido de Casos Clinices da Sub-Regiao Sul da 5.P.P.

Hospital Fernando da Fonseca, 20 de Novembro de 1999

O Défice do Cofactor Molibdénio € uma doenga rara, autossomica recessiva, que se comporta como um
défice combinado da sulfito oxidase e da xantina desidrogenase, alterando o metabolismo das purinas e
da cisteina. A terap@utica é controversa e o progndstico reservado.

Apresentamos uma crianga com esta patologia com antecedentes de cesariana por sofrimento fetal com
convulsbes neonatais refractarias ao tratamento, mioclonias, teteraparésia espastica, ADPM grave e
dificuldades alimentares, atribuidas a encefalopatia hipéxico-isquémica. Por suspeita de alteragdo
metabdlica ¢ orientada aos 3,5 meses para a Consulta de Doengas Metabolicas. Posteriormente, surge
deslocamento do criatalino.

Os exames analiticos demonstraram hipouricémia, elevagéo sérica da xantina e hipoxantina e aumento
do sulfito urinario, sugerindo o diagndstico. O EEG mostrou focos multiplos de pontas. Os exames
imagiolégicos cerebrais revelaram marcada atrofia cersbral, com extensas areas de encefalomalacia. A
ecografia renal evidenciou Iitiase maltipla ndo obstrutiva, e o exame de urina demonstrou cristais de
xantina. Aguardamos a confirmagao diagndstica por estudo enzimatico dos fibroblastoes.

Iniciou terapéutica com dieta hipoproteica com evicgao de purinas, tiamina e anticonvulsivantes. Iniciou
dextrometorfano aos 9 meses com ligeira melhoria das micclonias e da espasticidade. Iniciou também
alopurinol com persisténcia da litlase renal.

O nosso objectivo é relembrar esta patologia ne diagnéstice diferencial das convulstes neonatais e da
encefalopatia hipoxico-isquemica, sobretudo quando cs exames imagiolégicos sugerem lesbes de
encefalomalacia.
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CARCINOMA NASOFARINGEO - UM CASO CLINICO

Ferroira A, Sampaio G, Neto V, Curvelo A, Carapau J.
Sarvigo 2 de Pediatria; Servigo de ORL — Hospital de B. Estefania
Reunigo do Servigo 2 de Pediatria, 23 de Novembro de 1999

O Carcinoma Nasofaringeo & um tumor epitelial agressivo, raro na idade pediatrica, com maior incidéncia
no sudoeste da China, existindo uma relagao seroldgica e bioldgica demonstrada com o virus Epstein-Barr.

Apresentamos o caso clinico de um adolescente de 13 anos, sem antecedentes familiares ou pessoais
relevantes, internado por massa cervical direita sugestiva de adenofleiméo. Cerca de um més antes teve
um episodic de epistaxis atribuido a provavel hipertensao arterial, ndo confirmada durante ¢ internamento.
Laberatorialmente salienta-se leucograma sem alteragdes e serologia de infecglo recente para ¢ virus
Epstein-Barr. Na ring-endoscopia observou-se massa sangrante no cavum, cuja biopsia revelou carcinoma
da nasofaringe nfo gqueratinizante pouce diferenciado. A TAC demonstrou massa solida obliterando a
nasofaringe, eros&o da apdiise pterigeideia e adenomegaélias retrofaringeas e cervicais.

Realizou radio e quimioterapia com remissaoc local completa.

O prognostico é reservado.
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SINDROMA FEBRIL INDETERMINADO: UM CASO CLINICO

Marta Conde, Ana Lega, Maria de Lurdes do O
Acaite para publicaco na revista Actualidades em Pediatria.

Resumo: Os autores apresentam o caso clinico de uma adolescente de 14 anos, internada por sindroma
febril indeterminado com 3 semanas de evolugdo, astenia, adinamia ¢ mal estar geral. Nao referia
epidemiologia sugestiva de patologia infecciosa. Do exame objectivo salientava-se a sensagao de doenga,
hepatoesplenomegalia e inicialmente a auséncia de adenomegdiias palpaveis. Laboratorialmente,
apresentava anemia microcitica, leucopénia com linfopénia, VS ¢ PCR aumentadas e
hipergamaglobulinémia policlonal. A ecografia abdominal mostrava hepatcesplenomegalia e muitiplas
adenopatias nos hilos vasculares e a TAC tordcica apresentava adenopatias mediastinicas. No inicio do
internamento, apresentava seralogia compativel com infecgéo recente por virus Epstein-Barr (EBV) que
posteriormente se tornou compativel com infecgéo antiga, sendo a PCR para EBVY negaliva. Excluiram-se
outras causas infecciosas, bem como causas inflamatérias. Durante o internamento surgiram
adenomegdlias palpaveis, tendo a bidpsia excisional dade o diagnostico de Linfoma de Hodgkin (LH),
subtipo esclerose nodutar. A Gltima bidpsia ¢ssea mostrava infiltrago por células de linfoma. Apresentava,
portanto, LH estadio IV e iniciou quimicterapia, ainda em curso. Os autores apresentam a discussao do
diagndstico diferencial deste caso clinico, bem como do papet do EBV no Linforna de Hodgkin.
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DOENGA FEBRIL EXANTEMATICA : A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO

Baldaia J, Reis 8, Cardoso H, do O M Lurdes

Servigo 2 Sala 3 - Hospital D. Estefania

Reuniao Clinica do Servige 2, Margco 1599

Reunifo de Casos Clinicos da Zona Sul da S.PF de Lisboa, Novemnbro de 1992
Actualidades Pediatricas 1988 : 2 (2); 25-28

RESUMO: A Doenga de Kawasaki mantérn o seu cardcter enigmatico merecendo um interesse crescente.

Apresenta-se ¢ caso clinico de uma crianga do sexo masculino, sete anos de idade, raga caucasiana,
natural e residente em Ceiras, internada na Unidade de Infecciclogia do Hospital de Dona Estetaniaa 10/
01/1999 por prostragao, febre e exantema.

Apresentava varios critérios clinicos classices de Doenga de Kawasaki ( febre com duragaoe de cinco
dias, hiperémia conjuntival bulbar bilateral, hiperémia e edema labial, lingua de framboesa, eritema
difuso da orofaringe, exantema maculo-papular a nivel do tronco e membros com dreas de confluéncia,
eritema dituso palmo-plantar com edema das maos e pes ) associados a manifestages raras na fase
aguda da doenga, nomeadamente trombocitopenia, hiponatremia, hipoalbinemia e poliserosite.

Ao 15? dia de doenga surge descamagéio periungueal e posteriormente palmo-plantar.
Laboratorialmente realga-se o aparecimento de trombocitose ( 694000 plaquetas ).

Apesar da terapéutica com gamaglcbulina ac B2 dia de doenga, surgiram alteragdes a nive! das artérias
corondrias, com posterior regressio e cura.
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HIPERTENSAQ ARTERIAL - CASO CLINICO E REVISAO TEGRICA

Amador A, Ribeiro E, Silva A, Ferra de Sousa .).
Reunido Clinica do Sarvigo 2
Publicado em Actualidades Pedidtricas Volume il, NOmero 1/1899.

RESUMO: A hipertengéo arterial é um diagndstico raro nas criangas, com uma prevaléncia inferior a 1%
em criangas em idade escolar.

A etiologia da hipertencdo, & na crianga em cerca de 75% a 80% de causa renovascular, sendo o
componente vascular responsave! por menos de 15% desses casos.

As caracteristicas clinicas e laboratoriais que sugerem hipertengao renovascular estao bem definidas.
Descrevemos um caso clinico de uma crianga de 8 anos de idade em que na sequéncia da investigagao

de uma dor abdominal intensa se chegou ao diagndstico de hipertengfio arterial renovascular comagengsia
da artéria renal direita e rim n&o funcinante.



ANUARIO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 1999 35

DIAGNOSTICO PRE-NATAL: A HISTORIA DE DOIS IRMAOS,

Serrdo A P, Neto G, Batista J, Ferra de Scusa J.
Hospital de Dona Estefania — Servigo 2 — Unidade de Nefrologia.
Reuniao do Servigo 2, 6 de Abril de 1999,

Introducdo: O diagndstice pré-natal (DPN) ultrassonografico veio maodificar o progndstice das uropatias
malformativas (UM) ac permitir uma intervenco precoce capaz de minimizar a les&o renal.

O facto de existirem familias com maior incidéncia de UM alerta-nos para ¢ papel da hereditariedade e
para o rastreio cbrigatério em irmaocs e parentes proximos no caso de algumas UM.

Os autores descrevem dois cases de DPN de dilatagéo pielocalicial na mesma fratria no espago de 8
anocs.

Doentes: No caso clinico mais recente o DPN aconteceu as 35 semanas e a consulta de Nefrologia aos
14 dias de vida (Feversiro de 1999). Desde o primeiro contrale pos-natal que as ecografias renais e
vesicais tém revelado dimensdes variaveis dos bacinetes com ectasia do bacinete e calices esquerdos,
na auséncia de refluxo vesico-ureteral. Enquanto isso, o renograma com DTPA e prava diuretica com
furosemidc tem mostrado um padrao de dilatagao & esquerda sem evidéncia de obstrugio mecanica
significativa, com fungdo renal conservada e sem assimetrias. Perante estes dados o lactente mantém-
se em vigilancia e sob quimioprofilaxia da infecgao urinaria.

No segundo caso clinico, que corresponde ao do irmao mais velho, o DPN de dilatag&o pielocalicial a
direita, foi feito a 362 semana, confirmade ao 302 dia de vida e a consuita de Nefrologia ao 45° dia. Sem
refluxo vesico-ureteral verificou-se uma normalizagao das alteragbes ecograficas a partir do 52 més e
uma persisténcia de um atrase bilateral da fase excretora mais acentuado a direita, nos renogramas com
prova diurética. A drenagem completa das cavidades excretoras s¢ se verificou quando para além da
prova diurética se incluiu a mudanga de posigéo de declbito para posigdo ortostatica. Com cintigrafia
renal com DMSA normal tem alta acs 5,5 anos.

Discussdo: A atitude conservadora adoptada nos dois casos baseou-se e baseia-se no facto de: algumas
hidronefroses serem transitdrias e terem um caracter funcional; a UM ser unilateral e o rim contralateral
n&o ter patologia.

Conclusdes: O DPN é susceptivel de levar a intervengdes cirdrgicas precoces e inadequadas. Para que
tal ndo suceda exige-se prudéncia na avaliagdo morfoldgica e funcional das situagdes e uma racionalizagao
dos meios diagnésticos de modo a que ¢ diagnéstico final seja alcangado com um minimo de exames e
de irradia¢do do doente.

A gravidade incentroldvel que a infecgéo urindria pode assumir em situagbes de estase ou refluxe impdem
a instituico precoce da quimioprofilaxia da infecgdo wrinaria.
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INFECGAO URINARIA ALTA EM CRIANGAS COM MAIS DE CINCO ANOS DE IDADE - COMPLICAGOESISEQUELAS - 19631997

Leite M, Balisla J, Ferra de Sousa J.

Hospital de Dona Estefinia — Unidade de Nefrologia Servigo 2.

Director da Servigo: Dr. A Martins Roque.

XXV Jormadas Nacionais de Pediatria. Castelo Branco, Outubro de 1998 (Comunicacao livre).
48 Congresso Cientifico dos Hospitais Civis de Lisboa. Lishoa, Novambro de 1938 (Posiar).

Intredugéio: Na crianga, 10 a 20% das IU acompanhadas de febre evoluem para cicatrizes renais
identificaveis na urografia e cinligrafia com DMSA. Supde-se que este numero seja inferior nas criangas
com idade igual ou superior a 5 anos mas existern poucos dados que o confirmem.

Qhjectivo: Identificar a ocarréncia de cicatrizes renais pds-1U (pielonsfrite) em criangas com idade igual
ou supetior a 5 ancs.

Material e Doentes: Procedeu-se a andlise retrospectiva de todos s processos clinicos de internamento
e consulta das criangas com o diagnéstico de saida de U, internadas no Servigo 2 do HDE, com idade
igual ou superior a 5 anos, entre 1 de Janeiro de 1893 e 31 de Dezembro de 1997 (81 casos). Os casos
estudados faram divididos em dois grupos de acordo com a existéncia ou ndo de alteragdes ecogralicas
— Grupo A: sem alterages ecogréficas, Grupo B: com alteractes ecograficas sugestivas de tU. A
comparagdo dos dados da ecografia ¢ cintigrafia realizados antes e depois do episodio de infecgac
urinaria permitiu classificar estas alteragdes como resultantes de uma episodio recente. Foram analisados
60 (74%) dos 81 casos {excluidos 21 por n&o comparéncia na consulta). A =xisténcia de patologia
associada, profilaxia em curso & data de internamento e duragéo de sintomatclogia menos prelongada
foram mais frequentes no Grupo B. Em 58,3% das cintigrafias realizadas no Grupo A e B identificaram-se
cicatrizes renais e patologia nefro-urclégica na totalidade dos casos.

Conclustes: O risco de cicatriz renal pos-IU permanece para além dos 5 anos de idade, parecendo
estar relacionado com a existéncia de patolegia associada.
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LEUCOENCEFALOPATIA COM MEGALENCEFALIA (DOENGA DE VAN DER KNAAP)

Al Dias
Reuniéc Macicnal da Sociedads Portuguesa de Neurologia Padidtrica — Coimbra, Janeiro de 1999

RESUMO: E apresentado ¢ case clinico de uma doenga da substancia branca extremamente rara,
denominada por van der Knaap “leukoencephaiopathy with swelling and discrepantly mild clinical course”,
conhecende-se apenas cerca de 30 casos. A sua transmiss@o é autossdmica recessiva e caracteriza-
se por megalencefalia com inicio ne primeire ano de vida, ressonincia magnética com altera¢des muito
extensas da substancia branca com quistes sub-corticais temparais e evolugdo clinica paradoxalmente
lenta e relativamente benigna. Ha instalagao insidiosa de sinais piramidais, com espasticidade, surge
ataxia progressiva e as capacidades cognitivas deterioram-se lentamente ao longo das duas primeiras
decadas de vida. A espectroscopia por ressonancia magnstica mostra slevagao da relagio colina/creatina
e diminuic&o da relagic N-actilaspartato/ creatina. Pensa-se que existe um erro inato do metabolismo
mas nao foi possivel, até a data, identificar qualquer marcador.

O caso exposio é o de um rapaz de 18 meses, referenciade a Consulta de Neurologia Pediatrica acs 8
meses por aumento do perimetro cefalico e que apresenta os aspectos clinicos e imagiolégicas acima
referidos.
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CRISES ATONICAS FOCAIS ASSOCIADAS A DISPLASIA CORTICAL FRONTAL,

Fontoura P*, Calado E™, Leal A™™

*Hospital Egas Moniz

"*Hospital de Dona Estetania

***Hospital Reynaldo das Santos

112 Encontro Nacional de Epileptologia. Braga 4-6 Margo 1999

RESUMO: Os autores descrevermn o caso de uma doente com 19 meses de idade e desenvolvimento
psicomotor aparentemente normal, com epilepsia refractéria iniciada aos 17 meses. As ¢rises consistiam
em interrupgio da consciéncia, a que se seguia, alguns segundos depois, actividade motora localizada
a0 hemicarpo esquerdo; as crises tinham uma frequéncia de 10 a 20 por dia, ndo cedendo & terapéutica
com diversos farmacos antiepilépticos. O EEG inicial ndo foi localizador e a RMN CE considerada normal.

A doente foi avaliada no Servige de Neurclogia do Hospital de Egas Moniz, onde se efectuou estudo de
video-EEG de longa duragdo. Documentaram-se 21 crises clinica e electroencefalograficamente
semethantes, caracterizadas por atonia focal do hemicorpo direito, associada a actividade EEG lateralizada
ao hemisfério esquerdo. O EEG interictal revelava uma lentificag&o focal persistente na regido temporal
do hemisfério esquerdo.

Baseados no trabalho de Luders et al, em que s80 descritas duas areas corticais motoras negativas cuja
estimulagdo eléctrica provoca respostas motoras negativas, colocou-se a hipdtese de localizagdo do
foco numa destas areas; realizou-se estudo RMN de alta resolugAoe desta regifo, tendo-se demonstrado
a existéncia de um foco de displasia cortical na regido frontal interna do hemisiério esquerdo
correspondendo A area motora negativa suplementar (AMNS) descrita pelo grupo de Cleveland.

Conclusdo: Com base nos dados anteriores, os autores postulam a atribuigao da origem das crises
aténicas focais a AMNS (regido frontal interna) do hemisfério esquerdo. A confirmagao desta hipotese ira
exigir o recurso a realizagae de estudo EEG intracraniano,
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LAMOTRIGINA ~ EXPERIENCIA DA UNIDADE DE NEUROLOGIA PEDIATRICA DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA

P Cabral, E. Calado, J. P Vieira, A.l Dias, M. Santos, . Dias
Rauniio Macienal da Liga Portuguesa Contra a Epilepsia
Braga, Abril 1993

RESUMO: A propdsito das particularidades da epilepsia na crianga e do uso dos novos anti-epilépticos
neste grupo etarig, foi feito um estudo retrospectivo dos doentes com epilepsia que efectuaram tratamento
com lamotrigina (LTG) entre 1993 e 1989, num total de 93 casos. Estudaram-se os seguintes parametros:
sexo, idade actual, idade de inicio da epilepsia, tipo de crises, nimero de anti-epilépticos prévios a LT@G,
idade de inicio do iratamento com LTG, duragéo da epilepsia até ao inicio da LTG e evolugio.

Dos resultados apurados salienta-se:
- Do total de 93 doentes, 53 eram do sexo masculing e 37 do sexo feminino.
-A idade meédia foi de 10.6 anos.

-Oinicio da epilepsia distribuiu-se do seguinte medo nos diterentes grupos etdrics: < 1més: em 9 doentes;
entre 1 més ¢ 1 ano em 34 doentes; entre 1 e 3 anos em 22 doentes; entre 4 e 6 anos em 17 doentes;
entre 7 & 10 anes em 5 doentes; » 10 anos em 3 doentes.

-Os tipos de crises mais frequentes foram as crises parciais complexas (n=37) e as crises miocldnicas
(n=28). Outros tipos de crises: parciais simples (n=6), parciais com generalizagao (n=14), ténico-clénicas
generalizadas {n=11}, auséncias {n=8), auséncias mioclénicas (n=2), acinéticas (n=9), espasmos infantis
(n=6), Sindr. Lennox-Gastaut {n=8).

-Tedos os doentes tinham feito tratamento prévio com outros anti-epilépticos, sendo que 63 doentes ja
tinham utilizado entre 3 e 6 diferentes farmacos.

-A duragio da epilepsia até ao inicio da LTG distribuiu-se do seguinte modo: <1ano (n=11), 1 a 5 anocs
{n=27), 5 a 10 anos (n=31), »10 anos {n=15).

-EvolugAo: 63 doentes mantém o fratamento; 30 doentes suspenderamalTG {12 porineficécia, 13 por
efeitos adversos, 6 faleceram. Dos efeitos adversos destaca-se: sonoléncia (4), vémitos (4), exantema
(8), alucina¢bes {1). Um dos dbitos foi directamente atribuido & LTG, sendo os restantes 5 por outras
causas.

Nos 63 doentes que mantém a terap8utica com LTG os resultados (dimunuigao do n¢ de crises) foram
considerados deficientes em 7, razoaveis em 20, bons em 23 e muito bons em 5.
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APNEIA NO LACTENTE COMO MANIFESTAGAO DE EPILEPSIA - caso cuiwco

Ribeiro E, Calado E, Dias K

Servigo 2 - Unidade da Neaurclogia Pediatrica. Hospital de Dona Estefania.

3¢ Reuniao da Sociedade Porluguesa de Neuropediatria. Almada, 21 @ 22 de Malo de 1999

Apnoeic attacks as an isolated manifestation of apllepic seizuras in infants. European Journal of Paediatric Neurology; 2: 187-191

RESUMQ: A maoiria dos casos descritos de apneia como manifestagio isolada de convulsdes reportam-
-se ao periodo necnatal e sdo raras no lactente. Na literatura estdo descritos alguns casos bem
documentadas e com prégnostico e evolugdo distintas. Apresentamos o caso ¢linice de um lactente de 1
més de idade , G |IP, nascido as 36 semanas de gestagio, de cesariana electiva, na sequéncia de uma
gravidez vigiada e de alto risco por deslocamento da placenta. Internamento materno 24 dias antes do
parto.

Apgar 6/10. Peso ao nascer 3310g, perimetro cefdlico 35 cm. Sem problemas no perlodo neonatal.

Internamento com 37 dias de vida na sequéncia de crises de apneia de curta duragéo (5 a 10 segundos},
essencialmente durante a vigilia, iniciadas nesse dia. Foram pesquisadas as possiveis causas
desencadeantes, nomeadamente refluxo gastro-esofagico, fistula traqueo-esofégica e patolagia cardio-
vascular, que foram negativas. As crises posteriormente agravaram-se com cianose, diminui¢go da
saturagfc periférica de O, com gasimetria capilar compativel com acidose respiratéria, pelo gue iniciou
ventilagdo mecénica que fez durante 11 dias. Durante este periodo as crises de cianose tornaram-se
cada vez mais frequentes e ao 102 dia de internamento surgem movimentos clonicos dos membros e
mesmo espasmos em flexao isolados.

O EEG mostrou um tragado pré-hipsarritmicob que ndo se alterou com piridoxina e fenobarbital. Iniciou
vigabatrina em altas doses {170mg/kg/d) com desaparecimento rapido das crises e normalizagao do
EEG.

A investigagao neurometabdtica e a RMN CE foram normais.

Actualmente tem 2 ancs e meio, apresenta DPM e exame neuroldgico normais, mantendo terapéutica
com vigabatrina.

O follow-up dos casos que encontrémos descritos na literatura mostram desde um normal desenvolvimento
psicomotor a um atraso cognitivo grave, estando este habitualmente relacionado com o aparecimento de
outras crises epiléticas.
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DISTONIA DIOPATICA DETORSAO VS DISTONIA SECUNDARIA:
IMPLICAGOES PROGNOSTICAS. A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO.

J.Farreira J, Calado E, Dias K
Unidade de Neurologia Pedidtrica do Hospital de Dona Estefania
3% Reunidio da Sociedade Porluguesa de Neuropediatria. Almada, 21 e 22 de Maio de 1989

Descrevemos o caso de uma crianga do sexo masculing, de 11 anos de idade, com um quadro clinico de
distonia muscular muitifocal com envolvimento de ambos 0s membros superiores. Inicicu aos 7 ancs de
idade dificuldade progressiva na escrita com a mao direita, por apresentar movimentos inveluntarios
desencadeados durante a tarefa de escrever. Aos 8 anos, comegou de forma espontanea aprendizagem
da escrita com a mao contralateral, tendo iniciado 2 anos depois dificuldade na escrita idéntica a
anteriormente apresentada na mao direita. Apresenta actualmente uma distonia complexa do membro
superior direito {associada a tremor cinético) e uma distonia tipo céibra de escrivéde simples no membro
superior esquerdo.

Alinvestigagao analitica (Cu e ceruloplasmina sérica e Cu urindrio, andlise qualitativa de &cidos organicos,
perfil cromatografico dos aa plasmaticos e urinarios, B-galactosidase, hesoxaminidase A e A+B),
imagioldgica(RM) e pasquisa de anel de Kayser-Fleischer foi inconclusiva. Nos seus antecedentes ha
referéncia a sofrimento fetal durante o parto (Apgar 1°-3,5°-6, 10°-7) com necessidade de entubagio
orotraqueal e ambu tempordrio. S8o ainda referidas convulsies durante a permanéncia de 11 dias na
maternidade, tendo tido alta medicada comfenobarbital. Realizou apés a alta TAC CE e EEG que foram
considerados normais. O desenvolvimento psicomaotor fai normal.

Interpretamos este quadro clinico como uma distenia tardia 4 anéxia neonatal em que a progressio da
distonia para © membro contralateral sucede na sequéncia da aprendizagem da escrita com o membro
nao disténica e ndo por progresséo da distonia, tal como pode suceder nas distonias idiopdticas de
torgao. Esta hipdtese etiolégica assenta numa relagéo causal de probabilidade e nesse sentido implicara
um prognoéstice mais favoravel.
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SINDROME DE MUNCHAUSEN BY PROXY EM NEURQPEDIATRIA: UMA ENTIDADE A TER PRESENTE

Calado E
Unidade de Neurppediatria. Hospital D. Estefdnia
3% Reunido da Socizdade Portugussa de Neuropediatria. Almada, 21 ¢ 22 de Maio de 1999

O Sindrome de Munchausen by Proxy, descrito pela primeira vez por Meadow hé pouco mais de 20 anos,
& uma forma particular de maltrato infantil, infligido habitualmente pela mae, que simula ou “ fabrica “uma
doenga na crianga.

Em regra, a causa maior de sofrimento da crianga & a iatrogenia resultante da utilizagao de métodos
agressivos e dolorosos de diagnéstico e de tentativa de tratamento, incluindo cirurgias.

Devido a raridade desta situagdo a maioria dos neuropediatras ndo estdo com ela familiarizados, apesar
dos sinais neuroldgicos (crises epilépticas, ataxia, coma, atraso de desenvovimento, hipercinésia) serem
manifestagdes frequentes deste sindrome.

A proposito de uma crianga apresentada na ltima reunifio da Sociedade Portuguesa de Neuropediatria
em Janeiro de 99, com cerca de trinta internamentos e seis intervengdes neurocirirgicas, por sintomatologia
recorrente de disfungao do tronco cerebral & que veio entretanto a confirmar-se ser um sindrome de
Munchausen by Proxy, faz-se uma revisao de literatura sobre este tema, focando especialmente as formas
de apresentagao neurologica.
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ATROFIA MUSCULAR ESPINHAL

Al Dias, J.PVigira, E. Calado, K. Dias
Servigo de Neurologia Pediatrica / Servigo 2 Sala 1
Reunido do Servigo 2 — Dezembro de 1999

RESUMO:; Apds uma breve revisdo tedrica e a apresentagdo de 3 casos clinicos ilustrativos dos trés
tipos de atrofia muscular espinhal, foi feita a casuistica dos doentes internados no Servigo 1 Sala 1, entre
1994 e 1989, com o diagndstico de atrofia muscular espinhal tipo | - Deenga de Werdnig-Hoffmann, num
total de 7 casos. 5 eram do sexo masculino e 2 do sexc feminino, com uma distribuicdo anual de 1 ou 2
casos/ano. O diagndstico foi feito entre 1.5 e 5 meses e 0 motivo de internamente foi pneumopatia com
dificuldade respiratdria em todos eles. 5 dos doente faleceram, entre 0s 4 e 0s 8 meses, por insuficiéncia
respiratéria. Em todos foi feite o estudo de genética molecular.
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ESOPHAGOCOLOPLASTY - AN PROVED TECHNIGUE

Gentil Martins A
Department of Surgery - Hospital D. Estefania. Lisboa - Portugal
Trahalha Candidato ac Prémio Cientfflco do Anuérte 19989,

SUMMARY: Esophageal substitution has always represented an important challenge to Surgeons, in
general, and Pediactric Surgeons, in particular.

A new technique is described, in which, through a thoraco-abdominal incision, only the exact amount of
the needed transposed colon is used, keeping a straight colonic tube between the two esophageal ends,
and thus avoiding the redundancy associated with the classic Watersten's technigue. Further it avoids the
need for anastomosing the colon ta the anterior gastric wall, the distal end of the colon being sutured to
the lower esphagus. Thus the cardia’s anti-reflux mechanism is preserved and even a fundoplication can
be performed, associated (or not) with a pileromictemy, in order 1o avoid delayed gastric emptying. By
preserving the seromuscular coat and striping the mucosa of the most distal colenic segment (which has
been opened on its anti-mesentéric border and will not be used in the anastomoses) a plate is formed,
that will avoid kinking and will give protection to the mesenteric vessels {left colic artery), when they are
passed behind the pancreas and stomach to reach the left chest {(upper esophageal end) through a para-
-esophageal neo-hiatus. Finally, a colo-colic direct anastomoses is parformed.

The advantages of the technigue (single stage, less burden te the patient and family, less complications,
less costs, efc.), are stressed, as well as its indications (either in nea-natal esophageal atresia, or lye/
GER strictures, afc...

Key words: esophagocoloplasty, esophageal replacement, esophageal substitution, colonic transposition,
long gap esophageal atresia, escphageal stenoses, esophageal tumours.
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MEGADUODENO COMO SEQUELA TARDIA DE CIRURGIA DE ATRESIA INTESTINAL NO PERIODO NEONATAL.

Borges C, 84 Couto H
Hospital de Dona Estefénia - Departamento de Cirurgia Pediatrica {Direcgic Dr. A. Gentil Martins)
Congresso Nacional de Cirurgia, Lisboa, Fevereiro 1955,

RESUMO: Apresenta-se ¢ caso de uma crianga de 8 anos, admitida na consulta Cirurgia Pedigtrica por
suboclusao intestinal e desnutrigdo grave.

Diagnastico prenatal de obstrugdo intestinal. Nasceu pretermo (36 S), baixo pesc e com ACIU. operada
no 1% dia de vida a atrésia intestinal tipo HI(b) {grosfeld e al - 1979) ou deformidade em «apple peet».
Efectucu-se ressecgdo segmentar area atrésica (40 cm) e jejunc proximal mais dilatado {7 cm) com
anastomose jejunoileal laterclateral apds modslagem topo dilatado.

Follow-up irregular em consulta da especialidade: desde os 7 anos, vomitos infrequentes com movimentos
ocasionais de reptagéo no abdomen superiar.

Diagnosticados estenose intestinal com consequente megaestdmago e megaducdeno no Rx Gastro-
duodenal.

Volvo crénico do lleon em fornc vasos mesentéricos e estenose intestinal cerrada logo abaixo do ligamento
Treitz diagnosticados intra operatoriamente. O calibre entre o duodeno-jejuno/ileon variava de 10:1.
Realizou-se modelagem proximal extensa com sutura mecanica e anastomose T-T em planos.

62 més postoperatorio: sem queixas, com alimentag&o livre; mantém, ainda, no Rx, dilatagéo grande 12 e
22 porgao do duodeno.

Este caso permite-nos reflectir sobre a cirurgia realizada no recéme-nascido. Deve ser, sempre que possivel,
curativa, pois envolve estruturas em crescimento que durante ¢ futuro da crianga vAo sofrer as
consequentes adaptacbes anatémicas.
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MIOCARDITE FULMINANTE

Palacios J, Almeida H, Loureirc H, Machado MC
Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais & Padiatricos, Hospital Fernando Fonseca, Amadora.
Reunido de Casos Clinicos Intensivos Pediatricos. Hospital Garcia d"Orta. Almada, 28 de Maio de 1999,

RESUMO: Apresenta-se o caso de uma crianga, do sexo masculino, de 20 meses de idade, com quadro
febril de trés dias de evolugdo (medicado com nimesulide), que recorreu ao Servigo de Urgéngia por
vamitos, prostragao e hipertermia,

A entrada, revelava S1 e S2 diminuidos na auscultagdo cardiaca, frequéncia cardiaca de 150 puisagbes
por minuto, tensio arterial de 92/42 mmHg, ma perfuséo periférica, com tempo de recirculaglo capilar
supetrior a dois segundos, hepatomegdlia de consisténcia normal e ndo tinha ingurgitamento jugular. A
frequéncia respiratéria era de 50 ciclos por minute, com auscultagdo normal.

Mostrava os seguintes parametros laboratoriais alterados: hiperglicémia (224), aumento de TGO (213) e
TGP (50), CPK (1196, com fracgio MB 172} e LDH {1780). A gasimetria arterial era normal.

Na radiografia do térax 0s campos pulmonares revelavam-se bilateralmente hiper-insuflados e 0 ICT era
inferior a 50%.

[niciou entdo saros endovenosos, administragao de ceftriaxone e.v., e foi transferldo para a Unidade de
Cuidados Intensivos Pediatricos. A chegada a esta, sofreu paragem cardio-respiratoria, sem resposta as
mancbras de reanimagaoc.

A autdpsia mostrou invasao marcada do miocardio per células linfocitarias, com destruigao macica das
suas fibras. A serologia para virus coxs ackie toi positiva.
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TRANSLOCATION INVOLVING SHORT ARM OF CHROMOSOME 1
REENFORCES THE ROLE OF SUBBAND 1p36.33 IN NEUROBLASTOMA

Isidro Gi', Marques B', Matos P*, Furtado JM', Marques R!, Neto AZ, Vieira E?, Sousinha M2, Marting G2, Lacerda A2, Boavida MG
1 - Centro Genética Humana - Inslituto Nacional de Sarda, Lishoa, Portugal; 2 - Servigo de Pediatria - Instituto Partugués de
Oncologia, Lishoa, Partugal.

The First buropean Symposium an Paediatric Surgical Oncology. Braga, 2-4 Novembro de 1999

Neuroblastoma, & tumor of the sympathetic nervous system, is one of the most common solid malignancies
in infants with an incidence of 12 cases per million.

Chromosome abnormalities, namely ploidy alterations, are a commoen feature of this tumaor. Over 40% of
neurcblastomas present LOH at 1p defined by discrete (1p36.2-36.3) or gross (1p36-35) deletions. Of
these, about 30% show N-myc amplification, often associated with the presence of double minutes. Notably,
while N-myc amplified neuroblastomas show LOH at 1p36-35 from either parental origin, those without N-
myc amplification present LOH at 1p36.2-3 almost exclusively of maternal origin, suggesting that a putative
tumaer suppressor gene located at this region may be imprinted.

We have recently identified a neuroblasioma turnor of stage IV, with no detectable N-myc amplification,
peresenting LOH at 1p36.3 due to a translocation at this region. Tumor cell cultures showed hyperdiploid
karyotypes {48~51, XX) alt presenting loss of one chromosame 1 and gain of two der(1)(?::p36.3 ->qter).
Ot ail markers studied for this region of chromosome 1, namely D15243, D1S80, CEB 145, D172 and
D1532, only the last two were determined by FISH to be delected, in over 75% of the tumor cell suspensions.
To our knowledge, there were no reports to date of neuroblastoma presenting LOH at D1Z2 and not at
CEB15 locus. These results are in contrast to the recently determined SRQ (Shorter Region of Overlap)
for the deletions at 1p, which were defined proximally by marker D1S244 (1p36.31) and distally by marker
D1380 (1p36.32), and poeint region 1p36.33 as another possible location for a neurchlastoma tumor
SUppressor gene.
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NEUROBLASTOMA PRIMARIO PARATESTICULAR - caso cLinico

Lucas AP, Santcs AS
Servigo de Cirurgia do Hospital de Dona Estefania
The First European Sympasium oh Paediatric Surgical Oncology. Braga, 2-4 de Novembro do 1999

A area paratesticular compreende o corddo espermatico, a tunica albuginea,o epididimo € restos
embrionarios. Os tumares desta regido sao muito raros € em 75% dos casos s&o benignos; dos malignos,
metace sdo metastaticos e os restantes, sdo mais frequentemente rabdemiosarcomas, liposarcomas e
leiomiosarcomas e mais rarmente mesoteliomas, hamartomas, neurofibromas, neurinomas,
feocromocitomas e naurcblastomas. Este ultimes sao particularmente raros, estando apenas descritos
dois casos na literatura mundial.

Caso Clinico: Lactente de 9@ meses de idade, sexo masculino, antecedentes pessoais e familiares
irrelevantes. A mao recorreu a consulta de Cirugia Pediatrica por ter notado, ha cerca de 2 meses, ¢
aparecimento de uma massa na regido inguinal direita, sem variagao de volume e sem incomodo para a
crianga.

A observagio palpava-se uma massa na regido inguinal direita, indolor, de consisténcia dura e nao
translucida, encontrando-se o testiculo direito na bolsa escrotal; & esquerda, o corddo espermatico e o
testiculo ndo apresentavam qualguer alieragéo ao exame objectivo. Colocou-se o diagnéstico de Quisto
do Cordao Espermatico. Foi abordado ¢ orificio inguinal externo e isolado o cordéc espermatice,
observando-se na porgdo intraescrotal uma formagao nodular com cerca de 2,5cm, nacarada, de contornos
ligeiramenta bosselados, que se isolou sem dificuldade nao apresentando comunicagdo com vasos do
corddo; o testiculo direito apresentava aspecto macroscopico normal. Procedeu-se a exérese tolal da
lesdo acima referida. O exame histopatolégico revelou um neuroblastoma com predominio de componentes
celulares maduros.

Os valores de acido vanilmandélice na urina e os valores séricos de Dopamina, Acetilcolina, Desidrogenase
lactica, Ferritina, aFP ¢ BHCG eram normais.

A radiografia de torax, a ecografia abdominal e a TAC toraco-abdominal eram normais. A bidpsia medular
também foi normal.

Por se tratar de um Neuroblastoma primdric paratesticular, Estadio | de Evan, nao foi realizada qualquer
terapéutica complementar.

Apds 13 meses de “follow-up” a crianga encontra-se assintomatica.

Discussio: O neuroblastoma pode surgir em qualquer estrutura do sisterna nervoso simpatico. A
localizagAo paratesticular pode ser explicada segundo trés hipoteses: 1} tumor metastatico apos
desaparecimento espontaneo do tumor primitivo 2} tismor multicéntrico, em que as cutras localizagdes
regredirem espontaneamente 3) tumor primaric com origem em tecido ectopico da glandula suprarenal
na regido paratesticular.

No caso descrito, & auséncia de sinais clinicos de neuroblastoma com autra localizagao, torna improvavel
as duas primeiras hipdteses parecendo tratar-se de um Neuroblastoma Primaric como 0s desgcritas por
Krieger (1980) e por Berchi (1997).

No Estadio | de Evan a excis&o cirdrgica & o Unico tratamento requerido.
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APRESENTAGAO TARDIA DE HERNIA DIAFRAGMATICA DE BOCHDALEK

Falaclos J, Leite M, Rodrigues L, Serafim Z, Valente R, Barata &

Departamento da Cirurgla. Uridade de Cuidados Intensives Pediatrices. Hospital de Dona Estetania. Lishoa.
The Annual International Congress of the Portuguese Scciety of Paediatric Surgery.

Braga, 6 de Novembro de 1399

RESUMO: Objectivo - Descrigdo de caso clinico de hérnia diafragmatica de Bochdalek de apresentacdo
tardia.

Métodos - Exemplificagdo com caso clinico. Revisdo bibliografica.

Resultados - Os autores apresentam o caso clinico de um rapaz de cinco anos e dez meses de idade,
raga branca, obeso, saudavel até Abril de 1999, altura em que surge com quadro de dores abdominais,
vamitos e sudarese, motivo pelo qual recorreu a urgéncia do nosso hospital, sendo medicado
sintomaticamente.,

Dez dias depois, e apds insignificante traumatismo abdominal (carrinhos de choque), é recebidc na
urgéncia, com queixas semeihanies, associadas a prostragio e sonoléncia. No exame objectivo salientava-se
a diminuigéio do murmario vesicular na base esquerda e dor a palpagdc no hipecondrio homoiateral. A
radiografia do torax revelava imagem aérea na base do hemitorax afectado.

Para interpretagac deste achado, é efectuada radiografia do torax com contraste ssofagico e ecografia
toracica, gue mostravam preenchimento toracico esquerdo com visceras abdominais e desvio mediastinico
controlateral.

Par agravamento subito do estado geral e dispneia grave, e tendo em conta 0s achados eco-radiolégicos,
¢ operado, com a hipétese de diagnéstico de hérnia diafragmatica. Por laparotomia sub-costal esquerda,
verifica-se a existéncia de hérnia diafragmatica postero-lateral de Bochdalek, com diametro de aito
centimetros e ocupago do hemitdrax esquerdo por estdmago {com volvo mesentero-axial), ileon, cdlon
transversa, e bago. Efectua-se redugéce de contetide hernidrio (vidvel), frenorrafia e drenagem toracica
subaquatica homolateral.

O pos-operatorio decorreu sem complicagdes cirurgicas, tendo necessitado de ventilagdo mecanica durante
96 horas, e permanecido em Unidade de Cuidados Intensivos durante oito dias {num total de onze de
internamento).

Conclusdes - O presente caso clinico vern ilustrar uma raridade clinica: a manifestagio pos-neonatai de
hernia diafragmatica de Bochdalek, geraimente de bom prognastico se rapidamente detectada, em virtude
de inexisténcia de hipoplasia pulmonar associada.
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ATRESIA PILORICATIPO I/ EPIDERMOLISE BOLHOSA JUNCIONAL

Palacios J, Afonso S, Borges C, Tavares M

Departamento de Girurgia de Cuidados Intensivos Neonalais. Hospital de Dona Estafénia. Lisboa.

The Annual International Congress of the Porluguese Society of Paediatric Surgary. Hotel do Parque. Braga, 6 de Navambra de 1999
Il Rauniac de Neonatologia dos Hospitais do Minho. Hospital da Senhora da Oliveira. Guimarées, 18 de Navembro de 1992

RESUMO: Objectivo - Descrigdo de caso clinico de atrésia pilérica tipo Il associada a epidermdlise
bolhosa juncional.

Métodos - Exemplificagdo com caso clinico. Reviséoe bibliografica.

Resultados - Os autores apresentam um caso clinico de recém-nascido do sexo masculino, filho de pais
nac consaguineos, com histéria gestacional de polihidramnics, parto pré-termo as 34 semanas, eutocico,
no Hospital Distrital de Portim&do, em 29.7.1998 e peso de 1750 gramas.

Transferido as 30 horas de vida para Hospital de Dona Estefania por vémitos néo biliosos e distensao
gastrica. Apresentava a entrada radiografia de abdémen com bolha (gAstrica) Unica e leséo bolhosa em
epiderme sujeita a traumatismo minor.

Operado as 40 horas a atresia pitorica tipo If (segmento de 0,5 em). Efectuou-se gastro-doudenostomia
latero-tateral (“by-pass pilérico”). Pés-operatério favordvel, com reintrodugéo de alimentacao entérica 20
dias depois. Transito intestinal e endoscopia digestiva mostrando boa permeabilidade anastomatica.

A biopsia cutanea efectuada (observada por microscopia electronica) foi compativel com epidermolise
bolhosa juncional, que se apresentou clinicamente com evolugao benigna, apenas com lesbes vestigiais
de idade.

Durante o internamento, apresentou as seguintes intercorréncias médicas: impetiginizagao de flictenas,
sindrome aspirativa recorrente com atelectasia do segmento lobar superior direito e sépsis a Acinecfobacter
calcoaceticus {pelo cateter venoso central}.

Conclusées - O presente caso clinico vem ilustrar a exigua casuistica mundial (70 casos descritos, 45
operados, 8 sobreviventes ac ano de idade) mostrando o bom prognéstico ciinico quando o atingimento
cuténeo & ligeiro.
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ASSESSMENT OF P73 ROLE IN NEUROBLASTOMA DEVELOPMENT

Matos P!, lsidra G', Marque B', Ncto A?, Vieira E2, Sousinha M?, Gentil Martins A?, Lacerda A2, Boavida MG
'Cenlro de Genética Humana - Instituto Naciona de Satde |, Lisbon, Portugal

¥Servign de Pediatria - Instiluto Portugu@s Oncologia, Lisbon - Portugal.

The First Curopaan Symposium on Pacdiatric Surgical Oncology. Braga, 2-4 de Novembro de 1998

The genetic alterations responsible for neuroblastoma, a pediatric tumor of the sympathetic nervous system,
are still largely unknown. Recently, a new gene, p73, which could be a candidate gene for neuroblastoma,
was identified, presenting high homology to p53 tumor suppressor gene and mapping to 1p36.33 {Kaghad
et al. Cell 1997, 90:809), a region frequently last in this tumor.

We evaluated the significance of a frequent double polymorphism, occurring in a non-coding region of the
gene {exon 2), with a possible regulatory function (Kaghad et al. Cell 1997, 90:808). We used PCR to
analise polymorphism in both narmal and neuroblastoma representative populations (75 and 34 individuals
respectively). No significant deviation was found, suggestive that this polymorphism does not play a role
in neuroblastoma development. We have then analysed this and other intragenic polymorphisms, by RT-
PCR, 1o determine whether there was any significant difference in p73 expression between normal and
neuroblastoma tissue. All informative blood samples, 8 from healthy individuals and 4 from nerablastoma
patients, showed biallelic expression of p73 gene. These results are in contrast to those of Kaghad (Cell
1897, 90:809), who found monoallelic expression of p73 in blood samples of all 5 normal individuals
tested. When assessing p73 expression in 10 informative primary neuroblastomas samples, we found
that p73 expression was readily detectable in only one of the samples (a stage Il tumor) and of biallelic
origin. In the remaining 9 samples p73 was detected only after a 20 cycle nested PCR reaction, Of these,
all 5 low stage (l and Il) neuroblastomas showed biallelic expression of p73. In the 4 high stage (Il and IV}
neurcblastomas, p73 was found to be bialielically expressed in 1 of the tumors (stage V) but menoalleliically
expressed in the remaining 3. These results reinforce previous findings of low expression levels of p73 in
primary neuroblastemas (Kaghad et al. Cell 1997, 90:809; Ejeskar et al. Int J Mel Med 1999, 3:585), and
suggest that this result from a general down regulation mechanism, which may be enhanced in higher
stage tumaours.
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COLECISTITE CALCULOSA NA CRIANGA - A propdsiTo 1 CASO DE 5. MRIZZ

Borges €, Castro M, Sa Couto H

Hospital de Dona Estefania - Lishoa / Nepartamanto da Clrurgia Padiatrica

- Unidade de Cirurgia Geral e Necnatal HDE - Chefe de Servige: Dr. H. 84 Couto

- Unidade de Imunchematologia HDE - Chefo de Servigo: Dr. Lino Rosado

- Linidade de Gastroenterologia HDE - Chefe da Servigo: Dr. Luis Espincsa

- Unidade de Endoscopia digestiva do Hosp. dos Capuchos: Dr. Maldonado

The Annual International Congrase of the Portuguese Society of Paediatric Surgery. Braga, Novembro de 1899

Os Autores, revendo a casulstica operatéria do Hospital de D. Estefania nos ultimos 5 anos (1994-1999),
verificam um ligeiro aumento da incidéncia da colecistite e coleiitidse na 2® infancia e na Adolescéncia.

As doengas hematolégicas continuam a ser 0 grande contributo para a formagéo de calculos biliares na
crianga. A cirurgia proposta na Colelitiase sintomatica e na Disquinésia biliar foi a colescistectomia tendo
sido feita por Laparotomia até 1988 e a partir desta data, o tratamento de eleigdo passou a ser a
Colecistectomia Laparoscépica n=3.

Neste periodo de 5 anos houve 1 caso de Colelitiase numa crianga de ra¢a negra com Drepanocitose
homozigética, em que a proposta cirtirgica foi sendo progressivamente protelada pelos familiares tendo
evoluido para uma Sindroma de Mirizzi tipo |. Esta crianga andou a ser seguida em ambulatorio
irregularmente noutros Hospitais fora do Pais, tendo Iniciade seguimento regular no HDE desde os 9
anos de idade. Nesta altura apresentava Colecistite calculosa sintomatica mas houve recusa inicial ao
tratamento cirurgico até ac 12 Internamento por Colecistitc Aguda. Quase de imediato & feita CPRE com
ETE e extracgac de cdlculos com methoria franca do quadro clinico. A proposta cirtrgica complementar
foi recusada até ao 22 Internamento por Colecistite aguda 3 mases depois. Acs 11 anos de idade a
colecistectomia foi feita por via classica intencionalmente e durante a cirurgia pode constatar-se a
dificuldade da disseccio em torno da regido do cistico devido a reacgao inflamatdria e fibrose associada.

A Sindroma de Mirizzi tipo | é caracterizada por uma obstrugdo da via biliar (confluéncia do canal cistico
com o colédoco) secundaria a litiase do infundibulo da vesicula e subsequente reacgéo inflamatdria e
estenose cicatricial.

Pode ser clinicamente indistinguivel da coledocoiitiase e traduz uma complicagao evolutiva rara da
colecistite calculosa.

Os autores concluem que a Colecistite Calculosa sintomdtica implica tratamento cirdrgica sempre que
possivel por via laparoscépica e deve ser realizado numa fase precoce.
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CONGENITAL PENO-SCROTAL LYMPHEDEMA AND ITS TREATMENT

Gentil Martins A
Department of Surgery, Hospital [, Estefania, Lisboa
The Annual Internaticnal Congress of the Portugusse Socisty of Pasdiatric Surgery. Braga, Novembro de 1959

A case of congenital peno-scrotal lymphedema, an sxtremely rare situation, is presented. A 12 years old
caucasian boy had an extensive hipogastric lymphedema, extending to the scrotum and penis, this one
being swollen and twisted. He was operated in two stages: firstly, by doing a circuncision and removiong
largely the penile skin but keeping the most normal one to completely cover the penis, and secondly, by
removing the scrotal layers till the dartos muscle and covering it with medium thichness free skin grafs
(obtained from the thigh with electric dermatome) as well as removing the subcutansous tissues in the
suprapublic area. The final result is presented.
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CYTOGENETIC AND MOLECULAR BIOLOGY STUDIES AS A PROGNQSTIC TOOL IN NEUROBLASTOMA

Isidro G', Marques B', Honorio S1, Alves C', Marques R, Furtado Jt, Matos P*, | acerda A?, Neto A* Vieira E7, Sousinha M?,
Hictor F?, Gentil Marting A2, Boavida MG'.

instituto Nacional de Sadde Dr. Ricardo Jorge, Lisbon - Portugal;

2Instilule Porlugués de Oncologia de Francisco Gentil, Lisbon - Partugal;

‘Hospital Pediatrico de Coimbra - Partugal

The First European Symposium on Pagdialric Surgical Oncology. Braga, 2-4 Novembro da 1999

Neuroblastoma, one of the most frequent paediatric solid tummours, is a malignancy with extremely variable
prognosis.

Cytogenic and molecular parameters are known to correlate with the clinical heterogeneity and may
contribute 1o the prognostic stratification, already at diagnosis. Genetic features such as N-myc amplification,
deletions in the short arm of chromosome 1 (del 1p36} and diploidy correlate with advanced stages and
adverse prognosis, while triploidy is associated with good prognosis.

In the present study the above referred genetic factors were analysed in 68 neuroblastomas belonging to
various tumar stages (1, I1, 1ll, IV, and IVS) by one cr more of the following applied techniques: cytogenetic
analysis, FISH and/or molecular analysis.

The results revealed that N-myc amplification and del 1p36, mainly observed in stage Il and IV tumours,
correlated with a clinical outcome of tumour aggressiveness and disease progression. On the other hand,
patients with triploid tumours, maostly of stage | and Il, had a good outcome.

Our results confirm the strong prognostic power of the genetic alterations under study in neuroblastoma,
which may help to improve treatment stategies. However, other prognestic markers are in need of being
identified, considering the underlying genetic changes in the majority of neureblastomas remain obscure.
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DUPLICAgﬂO UTERINA E VESICAL, OBSTRUGAO DE HEMIVAGINA E AGENESIA RENAL HOMOLATERAL.
CASO CLINIGO,

A Gentil Martins, AP Lucas
Servigo de Cirurgia do Hospital D. Estefania, Lisboa
The Annual international Congress of the Portuguese Sociely of Paediatrics Surgery. Braga, Novembro da 1999

A associacao de duplicagdo uterina com imperfurag@o da hemivagina e agenésia renal homolateral é
uma malformagao congénita rara devida a uma intercorréncia no desenvolvimento embrionaric entre a 8¢
ea 122 5, de gestagioc que afecta simultaneamente os ductos Millerianos e os matanéfricos. Na literatura
existern algumas séries, embora ndo tenhamos encontrado descrita a associagio com duplicagdo vesical.

Casa Clinico: Crianga de 12 anos, com queixas de dor abdominal intensa na fossa iliaca esquerda e
hipogastro e vomitos ha 4 dias, sem febre. Os pais referem que acrianga tem uma malformagao congénita
cujo diagnostico foi feite quando as 4 semanas de vida foi operada por massa abdominal tratando-se de
um hidrecolpos; do estudo subsequente constactou-se rim Unico a direita com R.V.U., pelo que aos 14
meses foi feita reimplantagao ureteral. Aos 3 anos mantinha incontinéncia urindria constante, pelo que os
pais se deslocaram a Londres ende fai feito o diagndstico de “malformac&o urogenital complexa com
agenesia renal esquerda e duplicagéo vaginal e vesical”. Foi operada aos 5 anos tendo sido feita “excisao
de hemibexiga esquerda por ser muite fina e displdsica, plastia do colo de Young-Dees, excisdo do septo
vaginal®. “O follow-up” foi feito com ecografias e cintigrafias renais anuais que estiveram sempre dentro
da ncrmalidade e, clinicamente a crianga encontrava-se bem. Aos 11 anos inicia a menarca e desde
entzo mantém perdas hematicas persistentes, embora pouca abundantes e dores abdominais esporéddicas
nos guadrantes inferiores. Ao exame objectivo a crianga apresentava caracleres sexuais secundarios
adequados & idade, urmn abdomen mole, depressivel doloroso & palpagio da fossa iliaca esq., sem massa
palpaveis, 0s genitais externos apresentavam grandes ldbios pouco desenvolvidos e um intréito vaginal
punctiforme que impossibilitava o toque ginecclégico; o restante exame era normal. Na ecografia pélvica
observava-se um Uterc em latero desvio dio.; lateralizado & esq., observava-se formacao piriforme
compativel cormn um segundo Gtero apresentando desdobramento da linha endometrial pela prasenca de
material liquido ndo puro {(sangue?). A ressonancia magnética efectuada confirmava a duplicagéo uterina
com preenchimento do dterc lateroesquerdo. Foi feita laparctomiaexploradora com ooforosalpingectomia
esquerda, ressegdo do septo da vagina que condicionava um hematometrocolpos esquerdo sob tensdo
e plastia em V-Y do intréito vaginal. O p6s-operatério decorreu sem intercarréncias.

Discussao: A complexidade deste Sindrome faz com que frequentemente nZo se faga o diagnéstico de
todas as malformagdes existentes, no entante para um progndstico favoravel é importante a correcgéo
cirlrgica precoce evitando o hematometrocolpos e a hematosalpinge que podem condicionar situa¢des
de infertilidade.
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EXTROFIA VESICAL INCOMPLETA /VARIANTE DO COMPLEXO DE EXTROFIA VESICAL - caso citco

C. Borges, L. Rodrigues, H. S4 Couto, I Ferra da Sousga

Hospital de Dona Esteténia - Lisboa / Departamentz de Cirurgia Pedidtrica

- Unidade de Cirurgia Geral e Nconatal - Chefe de Servigo: H. Sa Couto

- Unidade de Urologia Padiétrica - Chefe de Servigo: D. Ferra de Sousa

The Annual International Congress of the Portuguese Society of Paediatric Surgery. Braga, Novembro de 1999

Os autores apresentam o caso ciinico de 1 Recém-nascido referenciado ac Hospital de D. Estefania com
o diagndstico de Extrofia da Bexiga.

Admitido com 4 horas de vida, nascido de mée jovem com gravidez vigiada sem intercorréncias.
Apresentava na zona justa pubica orificio de 1 cm de didmetro, de contornos irregulares, de cor rosada e
com aspecto humido de mucosa; ¢ pénis tinha tamanho normat com orificio uretral centrado na glande,
permeavei e entalhe na face dorsal da glande; auséncia circunferencial de prepacio, recurvactum peniano
dorsal moderado com hipopiasia da pele da face dorsal peniana. O jacto urindric era forte pela meato
uretral e nunca foi notada qualquer saida de urina pelo oriffcio da parede abdominal.

A cistografia revelou bexiga de boa capacidade, excluindo refluxo efou trajecto fistuloso para a parede
abdominal. A ecografia vesical mostrou bexiga parede fina, regular com estrutura tubular colapsada de
ligagdo da parede anterior vesical & superficie cutanea do abdomen medindo +/- 3 a 4 mm de calibre.

E feita uma revisao bibliogréfica e apresentada iconografia desta entidade de apresentagéo rara segundo
a literatura.
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GEMEQS SIAMESES ONFALOISQUIOPAGOS

Gentil Martins A, Espana M
departamento de Cirurgla Pedidtrica, Hospital D. Estefania, Lisboa
The Annual International Congress of the Portugueses Society of Paediatric Surgery. Braga, Novembro 1939

Gémeos siameses onfaloisquidpagos, genctipicamente do sexo masculino, raga negra, 11 meses de
Idade. Os exames clinicos e imagioldgico revelaram a existéncia de dois figados fundidos, célon comum,
duas bexigas recebendo cada uma um ureter de cada gémeo, ureter em Y abrindo-se em epispadias na
base de um pénis malformado perto de fistula anal perineal comum, um testiculo palpdvel no hemiesecroto
direito rudimentar. Nao apresentavam malformagdes cardiacas.

Perante esta situagio, optou-se por cirurgia feminizante num gémeo (G1) e masculinizante no outro
(G2).

Num primeiro tempo cirlirgico, na prespectiva da pele nlo ser suficiente para encerrar a brecha anterior,
faz-se a colocagao de dois expansores paraumbilicals (2x250cc.). Passados cinco meses faz-se a cirurgia
de separagao, indicada com incisde vertical transumbilical e extracgéo dos expansores, seguida da
separagao dos figados com ultracision, a tripartigdo do cdlon, usando um pequenc segmento distal
adjacente & fistula anal ectépica para construir a neovagina no G1 e dividindo equitativamente o restante,
seguindo-se 0 abaixamento em qualquer dos dois, mantendo-se a valvula ileocecal no G2 e realizando
uma enteroanastomose no G1, no local onde por electroestimulagic se tinham identificado os anus. A
nivel do aparelho urinario faz-sc a divisdo das duas bexigas com identificagdo dos ostia ureterais e
reimplantagao do ureter direito ectdpico do G1, com posterior anastomose das hemibexigas e divisao da
ureter que era emY de forma & que o brago curto pertenga a G1 e o longe a G2. Faz-se a orquidectomia
de G1 e a orquidopexia de G2 + excisfo de reliquat testicular. Realiza-se em ambos uma osteotomia
biliaca posterior com aproximagéoe dos pubis. Faz-se encerramento da parede abdominal com onfalopastia.
Em G2 faz-se a reconstruggo do epispddias utilizando retalho pediculado prepucial.
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GONADECTOMIA BILATERAL POR LAPAROSCOPIA (1 ropdsita DE L caso cLinico)

Baorges C, Mira P, Pereira FA, 84 Couto H, Gentil Marting A
Departamento de Cirurgia Pedistrica - [Haspital Dona Estefénia - Lisboa,
The Annual International Gongress of the Porluguese Society of Pacdiatric Surgery. Braga, Novembro da 1999

Os autores apresentam um caso clinico de uma crianga de 13 anos, seguida na consulta de Endocrinologia
por atraso de crescimento, fendtipo feminine. E feito o diagnéstico de Sindrome de Turner e © caridtipo
revelou tratar-se de um Mosaico -45X0 / 48XY.

Optou-se por Cirurgia Laparoscopica para excisdo bilaterai das gonadas (de pequenas dimensoes,
fusiformes e alongadas).

Apresenta-se a descricdo da técnica utilizada com 4 trocartes e pressdes de insuflagdo do
Pneumoperitoneu com CO2 entre 8-10 mm Hg.

Q post-operatdrio decorreu sem complicagdes.

Sao feitas algumas consideragdes sobre a laparoscopia pélvica na crianga.



ANUARIO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 1999 59

LAMINECTOMY IN THE REPAIR OF MYELOMENINGOCELES

Genlil Martis A
Departament of Surgery, Hospital D, Estefania, Lisboa
The Annuat Internatlonal Congress of the Portugueses Sociaty of Pasdlatric Surgary. Braga, Novembro 1599

This paper is intended 1o introduce the concept of laminectomy, one or eventually two vertebrae above the
main lesion (whether a simple lipoma over a spina bifida or a severe case of myelomeningocaele), performed
within the primary repair and an essential factor for the prevention of the late development of the Thetsred
Cord Syndrome. The technique of repair, used as soon as possible after initial evaluation and discussion
with Parents, locks promising, and na ill effects seem to have resulted from this limited laminectomy. The
paper is intended to show the technique used, from the construction of the inferiorly based rotation skin
flaps, to the freing of the meninges and the neural plate followed by construction of the musculo-aponeurotic
flaps, sutured in the midline to protected the reconstructed dura.

Conclusion: laminectomy should become an essencial routine procedure int the primary repair of "spina
bifida’.
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LIPOBLASTOMA OF THE CHESTWALL IN A MALE ADOLESCENT

Gentfl Marting A, Lacerda AF, Silva JC, Martins C, Sousinha M
Departament of Pediatrics, Radiology anf Pathology, Portuguese Institute of Oncolegy, Lisbon - Portugal
The 1* European Symposium on Paediatric Surglcal Oncalogy. Braga, Novembro 1898

A 13ys white boy was referred to us in June 97 for evaluation of a recently appearing painless left para-
sternal well-defined rubbery mass, 6x4cm. He denied recent trauma or other complaints. CT scan showed
demarcated lasion, with near fat attenuation, at the middle third of the anterior mediastinum, apparently
not invading bone or cartilage. Fine needle aspiration biopsy suggested a nodular fasciitis, and we decided
to menitor expectantly. One month{m) later the mass was larger and harder; prednisone was prescribed
for 2m, without sucess. A repeat CT scan showed that the homogeneous low-attenuation mass had
doubled in size (75x70x65mm}, mostly inwards, compressing the right ventricle; it now had a thick
encapsulating wall, with septations; it was difficult to establish the corret point of origin. Fine needle biopsy
was again performed, this time suggestive of a mixcid liposarcoma. After normal staging studies (bone
scintigraphy, abdominal scan), surgery was planned. A wide ressection was done, with removal of the
sternal middie third and the anterior part of the ribs {2nd to 8th) and part of the pectoralis muscle.
Reconstrution used 4 superimposed sheets of Vycril-Colagen, sutured under tension. The patient needed
ventilatory suppert for 9 days, because of marked flailing. He was discharged on the 15" day post-op.
Pathology confirmed the lipoid nature of the tumor, but was unable to classify it. Cytogenetic studies
performed on the tumor cells showed a 46, XY, ins {9;() (p13;q12-13gter) karyotype, compatible with
lipoblastoma. 4m after the surgery the bay is doing well, altought showing a signiticant sternal depression.
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MEDIASTINAL TUMOURS - DIAGNOSTIC AND TREATMENT PROBLEMS

Gentil Marlins A

Department of Surgery - Hospital D. Estefania

Cepartment of Paadiatrics - Institute Portugués de Cneologia de Francisco Gentil, Lisbon - Portugal
The 1% European Symposium on Paediatric Surgical Oncology. Braga, Novermnbro 1939

This paper is based on 38 experience of trealing mediastinal tumors and having had to face multiple
problems concerning diagnosis and treatment. The role of Tumour markers and Fine Needle Biopsy in
diagnosis {as well as pitfalls in their use) is discussed as well as the different surgical approaches namelly
Sternotomy and Denis Browne's Thoracotomy, The situations where the tumour extends beyond the thoracic
cavity and the cases in which the tumour occupies one whole hemithorax or extends to the contralateral
side. Several examples of all these situations are pressnted showing the difficulties encountered and the
ways they were delt with; Lipoblastorna and Thymic Cyst extending to the contralateral side. Neuroblastoma
ocuppying the whole hemithorax or extending into the the abdomen or the supra-clavicuiar region,
Lymphangioma, Teratomas of the anterior mediatinum {causing severe respiratory distress or Superior
Vena Cava Syndrome), Lymphoblastic Lymphoma, Askin tumour, Neurilemoma, Haemangioma, etc.
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MEGAURETHRA WITH HYPOSPADIAS. A PERSONAL APPROACH

Gentil Martins A
Department of Paediatric Surgery, Hospital 0. Eslelania, Lisboa
The Annual International Congress of the Portuguese Society of Paediatric Surgery. Braga, Novambro 1899

A personal technique is demonstrated for the surgial correction of megaurethra with hypospadias, in a
child with the Prune Belly Syndrome.

This paper is concentrated on the correction of the penile malformation. Penis was extremely long and
flaccid, with aimost filiform corpora cavernosa and an encrmous penile uretha {2 cm in diameter), ending
in & large opening of a balanic type of hypopadias.

A parabalanic circular incision was performed, followed by retraction of the penile skin cover till its base, A
large strip of ventral urethra was removed in order to reduce its calibre to a normal size, prolonging the
incision in the glands to allow for a terminal meatus.

A radiate plicature of both corpora cavernosa was performed, using 6 longitudinal rows of separate calgut
stiches, placed at 1, 3, 5, 7, 9 and 11 hours. Lengt of the penis was reduced by half and its consistency
improved. Retracted skin was replace, with resection of the excess in length and width, this through removal
of a dorsal strip, so to leave a dorsal suture {thus avoiding coincidence of the suture lines, one ventral for
the urethra, one dorsal for the skin}.

Bladder drainage was kept for 12 days.

This child, already an adolescent, has normal erections and a penis of practically normal appearance.
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NOT ALLTHAT SHINES IS GOLD OR THE ETTERNALLY DECEITFULL DIAGNOSES

Gentil Martins A
Department of Pacdiatrics, Instituto Portugués de Oncaiogia de Francisco Gentil, Lisbon - Portugal
The 1* Europsan Sympasium on Paediatric Surgical Oncology. Braga, Novembro 1999

Sexually active, apparentiy very healthy and relaxed, 14 years old, caucasian girl, amenorrhea for
6 weeks, with a forthnight’s history of severe abdomina! pain, but with no other symptoms (nomalty vomiting,
diarrhea or dysuria) for what she had unknown antibiatics. She had moderate fever (38°C) for the last
3 days befare admission to a District Hospital with a large, midline, extremsly painfull, pelvic mass, extending
up to the umbilicus, equivalent to a 20 weeks pregnancy, which could be ruled out through laboratory
tests. Ecography showed uterus surrounded by a large solid and cystic anexial mass, mere than 20 cm
long and extending to the umbilical region. PCR was 34.5 mg/di, WBC 46.000 GR 92% and temperature
had risen to 39/40°C, A provisional diagnoses of Ovarian List or pyosalpingitis was put forward. Then she
was sent to the paediatric Department of the portuguese cancer Institute, with the diagnoses of Ovarian
Tumour. Tumour markers were investigated but proved normal. A CT scan showed a multilocular lesion
accupying the whole pelvic cavity, which was thought to be a Cystic left Gvarian Teratoma compressing
the homolateral ureter. Fine needdle biopsy showed only amorphous material and some granulocytes.
2 days admission fever rose again, she was placed on antibiotics and, under the diagnoses ot an infected
Cystic Ovarian Teratoma, immediate laparotomy through a lower abdominal incision, was performed. A
surprizing correct diagnases could finally be made, treatment being was performed accordingly (what will
be described). the patient had an uneventfull recovery and was discharged home 10 days later. The
diagnoses is not menticned, as this case is ment to be presented as a Quiz: we feel any one coul have
been fooied as we were.
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ONDINE'S COURSE, NEUROBLASTOMA, HIRSCHSPRUNG'S DISEASE AND FACTOR VIl DEFICIENCY
- A RARE FORM OF NEUOCRISTOPATHY

Gentil Martins A, Chagas M, Estrada J
Instituto Portugués de Oncologia Francisco Gendil, Hospital D. Estefania, Lisbon - Portugal
The 1* European Symposium on Paediatric Surgical Oncology. Braga, Novembre 1999

Caucasian male patient, 20 months old. Hipoventilation of central origin {Ondine’s Curse) developed rather
late (2 months of age), leading to admission to an ICU. He recovered completely within 2 months, but a
congenital deficiency In factor VI vas also detected. Age 22 months, due to frontal deformity and altered
R eye movements, a retro-orbital tumour was suspected. MR, followed by surgical bicpsy showed an
extensive L frontal bo (Shimada’s intermixed form). He had always been constiped, his bowels moving as
far a part as 4 days. Further investigations (ECO, CAT scan and MIBG scan) showed multiple bone
metastases {bone marrow and marrow bicpsy were normal) and a primary tumour arising as a caicified
para-adrenal mass 7x7cm, VMA was 39.5umol/24h, Ferritin was 948.98ng/ml and NSE 14.3ng/ml. He
had 4 courses of chemaotherapy / protocol Nb-08-92) showing marked improvement: lower imb metastases
ceased to uptake MIBG, tumour size was reduced to 4.3x3.3cm and calcifications increased. G-CSF was
required-; due to temporary marrow aplasia). It was then decided to remove the primary tumour {10th
December 1997) under coverage with recombinant Factor VI (with no abnormal bleeding) and antibiotics.
An existing enlarged lymph node proved positive but the adrenal itself was free from tumour. N-myc was
not amplified and the tumour proved to be aneuploid. At laparotomy an extremely enlarged colon seemed
1o be compatible with Hirschsprung’s disease, what was confirmed by ano-recto-manometry and barium
enema (short segment}. A large ano-recto-myectomy {cm) and rectal biopsy were performed, confirming
the diagnoses and curing constipation. For some days he was kept on TPN, but stools started to be
passed more than once a day, with full continence. The child’s general health was good and the situation
seemed stable. The Parents refused any further chemotherapy treatment, which was advised. So far, he
is well, 3 months after the last operation.
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SIAMESE ONPHALOPAGUS FEMALE TWINS - MAMOPLASTY - A PERSONAL APPROACH

Gantll Marting A
Department of Paediatric Surgery, Hospital D. Estefania, Lisboa
The Annual International Congress of the Portuguese Society of Paadiatric Surgery. Braga, Novembra 1899

This paper is based on Onphalopagus Femaie Siamese Twins, seccessfully separated 20 years ago
(having shared the liver and part of the small intestine). An umbilical scar had been reconstruced at the
initial operation, at 3 months of age, but when breasts developed, thay were, unaesthetically, placed at
quite different levels: one high in the chest and the other slightly low and ptotic. They looked, as usual, as
mirror images: one with the left breast high up and the right low, the other just the opposite. Many technigues
are known for bringing the ptolic breasis up, but we knew of cn technique 1o put them down. Se we
decided to lift the lower breast with a slightly modified Pitangy technique and used on the elevated breast
a horizontal bipedicle flap taken from just below the nipple, the width of the flap matching the needed
descent, taking care to preserve a good thickness of subcutaneous fat, in order to mantain a good blood
supply to the flap. The results were good, and although this is, certainly not, a frequent situation, is seems
worthed te know about it and of ways to solve the problem.
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THE HAEMORRHAGIC HAEMANGIOMA SYNDROME (KASABACH AND MERRITT)

Gentil Martins A

Aldar Hay Children's Hospital, Liverpoal, England/Dapartment of Surgary

Hospital D, Estetania/Department of paediatrics

Instituta Portugués de Oncologia de Francisco Gentil, Lisbon - Portugal

The Annual International Congrass of the Portuguese Society of Paediatric Surgery. Braga, Novembro 1899

This paper is based on 8 patients of this rare Syndrome, with particular emphases on the 2 more recently
treated and their management. Less than 200 cases have been described in the literature since Kasabach
and Merritt described a Syndrome in which an haemangioma was associated with a consumption
coagulopathy, of which thrombocitopenia was the most prominent feature. All 8 cases were treated
conservatively, either (in the first ones) with transfusions of whole fresh blood or (in the last ones} with
crioprecipitate, fresh plasma, platelets, eritrocyte concentrate, and some times Prednisclene. Interteron
alfa-2 was started once but rapidly discontinued. Biopsy is not only hazardous but unjustified, as diagnoses
is clinical. A particular reference is made to the last 2 patients, one with an haemangioma in the L
supraclavicular area and the other with an haemangicma of the R arm and shoulder, in the first biopsy and
in the second amputation having been suggested, both treated conservatively and showing that “a Surgeon
is a physican who knows how to performed but also knows when to abstain”. This Syndrome seems to be,
basically, a self-limiting disease, appearing predominantly in the commen involuting haemangiomas of
infancy, still of unknown cause, although surgical removal of the haemangioma {(generaly not feasable and
almost never advisable) would cure the patient. Tha fashionable use of Interferon alfa-2 is not recommended
as its action is doubfull and no one knows the late effects of the use of anti-angiogeneses factors in very
young babies.

Conclusion: Being a self-limiting disease, treatment of the Haemorrhagic Haemangioma Syndrame should
be conservative, with substitution of the clotting factors trapped in the haemangioma, what is only required
in the “acute” phase of the disease, defined clinically {(as platelets take several months to recover), and
usually lasting less than one month.
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USHA NOVA TECNICA DE ONFALOPLASTIA NA CORRECGAO CIRURGICA DAS GASTROSQUISIS

Espafia M, Gentil Martins &
Departarmenio de Cirurgia, Hospital D. Estefania, Lisboa
Tha Annual International Congress of tha Portuguase Society of Paediatric Surgery. Braga, Novembra 1999

Sa0 apresentados dois casos clinicos.

O primeirc & um BN de termo, do sexo masculino, AlG. com uma gastrosquisis, havendo também
exterioriza¢ao do cordao espermético e testiculo esquerdo pelo defeito da parede abdominal.

Fez-se a orquiodopexia homolateral e a redugao visceral digestiva, ap6s as usuais manobras de expressao
do conteudo intestinal e estiramento da parede abdominal. Perante um detfeito da parede abdominal com
cerca de 4,5 cm de comprimento e 2,5 cm de largura fez-se a redugéo centripeta do orificio, com pontos
separados radiarios, de forma a torna-lo céneavo para a linha média e progressivamente mais pequeno,
de forma a permitir que a sutura cuténea fosse feita & base da metade direita do cordao umbilical {utilizando
os vasos umbilicals para pontos de maior tensao).

O segundo & um RN de termo, de sexo feminino, LIG, com uma gastrosquisis, a quem foram aplicados os
principios cirdrgicos atras descritos. No entanto, o limite aceitdve! do aumento da pressao intra-abdominal
(que seria excedido), ndc permitiu fazer, como no caso antetior, a integra¢dc da zona plicada no cordao
umbilical, tendo ficado um orficio residual cem cerca de 2 cm de diametro.

Em vez de se usar material heterépago, optou-se por incisar, lateralmente e longitudinalmente, o cordao
umbilical, e com este fazer um retalho para encerramento do defeito da parede, também com pontos de
apoio nos vaso do cordaoc. O uso do cordédo umbilical revelou-se uma boa solugéio, pois progressivamente
houve retracgao e mumificagdo do mesmo, sem hérnia umbilical residual.

Ambos os casos tiveram como denominador a preccupagao esiética que deve sempre haver na
reconstrugéo da parede abdominal (nomeadamente nestas situagdes), procurando preservar uma cicattiz
umbilical “normal”, dado que, se assim nao for feito, as reintervengdes por razdes de ordem estética
atingern uma percentagem significativa.
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GUIDELINES FOR ASSISTANCE OF TERMINALLY ILL CHILDRENWITH CANCER: A REPORT OF THE SIOP WORKING
COMMITTEE ON PSYCHOSOCIAL ISSUES IN PEDIATRIC ONCOLOGY,

Giuseppe Masera, MO, John J. Spinglla, PhD, Momcilo Jankovic, MD, Artur R. Ablin, MD, Giulio J. rAngic, MD, Jeannette van
Dongen-Malman, PhD, Tim Eden MD, Antdnic Gentil Martins, MD, Ray K.Mulhern, PhD, David Oppenheim,MD, Rainhard Topf,
PhD, and Mark A, Chesler,PhD.

Publicada: Medical and Pediatric Oncology 32: 44-45 (1989)

This, the sixth official document of the SIOP Working Committee on psychological issues in pediatric
oncology , develops another imperiant and especially dificult topic: assistence for terminal ill children with
cancer. This is provided for the pediatric oncology community as usefu! set of guidelines. it should be
always possible for a declining child to die without unnecessary physical pain, fear, or anxiety. It is essential
that he or she receive adequate medical, spiritual and psychosocial support, and the child at ne point feels
abandoned. Paliative care, in the terminal phase of cancer should be tailored to the different needs and
desires of the child and family, with the goal of providing the best possible quality of life for the days that
remain.
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GUIDELINES FOR ASSISTANCE TO SIBILINGS OF CHILDREN WITH CANCER: REPORT OF THE SIOP WORKING
COMMITTEE ON PSYCHOSOCIAL ISSUES IN PEDIATRIC ONCOLOGY

John J. Spinetta, PhD, Momcilo Jarkovie, MD, Tim Edan, MD, Daniel Green, MD, Anténio Gentil Martins, MD, Christine
Wandzura, Jordan Wilbur, MD, and Giuseppe Masera, MD.
Publicado: Medical and Pediatric Oncology 33: 395-398 (19489)

This is the seventh official document of the SIOP Working Committee on Psychosocial is$ues in Pediatric
Oncology, institued in 1991. This document develops an additional topic discussed and approved by the
SIOP Committee, “Assistance to sibilings of children with cancer”. Itis adressed to the pediatric oncology
commmunity and outlines general principles for helping siblings throughout phases of treatment: at
diagnosis, during treatment, in the event of relapse, during bone marrow transplantation, after completian
of therapy, during palliative care and the terminal phase.
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HIPERPLASIA CONGENITA DA SUPRA-RENAL POR DEFICIENCIA DA 21-HIDROXILASE - wi caso cLivco

Sobrai D, Grilo |, Dias E, Machado A, Correia J, Tomé T, Soares C, Gaspar G

Servigo de Medicing Materno-Fetal e Unidade de Diagnéstico Pré-Natal da Maternidade Dr. Alfredo da Costa
Castro M, Borges C, 34 Couto H

Servigo de Cirurgia Padistrica do Haspital de Dona Estefania

Fonseca GG

Consulta de FEndocrinologia do Hospital de Dona Estefania

Os autores apresentam em forma de poster um caso clinico tratado de forma interdisciplinar. G poster
descreve o caso de uma mulher de raga negra de 33 anos de idade, portadora do gene para a dificiécia
de 21-hidroxilase; com a menarca aos 16 anos de idade e ciclos irregulares tem duas gestacdes anteriores
a primeira ha 8 anos atras em que o AN apresentava HCSR, forma grave com perda de sal, com
ambiguidade sexual e morte aos 3 anos de idade por desidratagdo grave. Uma segunda gravidez ha 7
anos atras com a mesma patologia, mas submetida a corticoterapia. A gravidez actual nac foi planeada
& manteve a contracepgéo hormonal até &s 17 semanas, de realgar que a gravida recusou diagnostico
pré natal de deficiéncia de 21-hidroxilase, iniciando dexametasona as 17 semanas. As 20 semanas efectua
amniocentese-46 XX,

A nascenca e ac exame fisico é de realgar a hipertrofia do clitoris ja detectada em eco pré-natal as 28
semanas. A correcgao cirdrgica foi efectuada aos 3 meses de idade no H.D.E. - ¢litorgplastia de redugéo
com labioplaslia e vaginoplastia com retalho em M e exteriorizagao da vagina.,

Aproveita-se para fazer uma peguena revisao deste tipo de patologia, diagnostico pré e pds natai. Avalia-
se a conduta terapéutica e revelam-se os efeitos secundarios da corticoterapia na mae e no filho.

Conclusao: Realgar a importéncia da terapéutica precoce (menos de 7 semanas) e dos seus iNSUCEsSos;
Desconhecimento dos cleitos acessdrios a longo prazo da terapéutica com corticosteroides.
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LEQUE DAS MALFORMAGOES CONGENTTAS ASSOCIADAS AS FISSURAS LABIO ALVEOLO PALATINAS

Duarte R, Leal MJ
Departamento de Cirurgia. Hospital de Dona Estafénia, Lisboa.
Publicado na Acta Médica Portuguesa 1999; 12: 147-154

As malformagbes congénitas associadas as fissuras lbio alvéolo palatina abrangem um largo leque de
patologias, com incidéncias e penetrancia muito varidveis consoante os autores. Nos 284 doentes seguidos
c/ou referenciados 4 Consulta de Fissurados do Hospital de Dona Estefania (H.D.E.), estio descritas
maltormagdes associadas em 78 (27,5%). Destes, ha consaguinidade dos pais em trés casos e incidéncia
familiar de fissura e/ou outras malformagfies congénitas em 13 e 10 doentes respectivamente. Trinta
doentes tém sindromes malformativas bem definidas. Nos restantes 48 identificaram-se 127 malformagbes
congénitas associadas (M.C.A.) sendo segundo os critérios de Smith, 81 major & 46 minor. As
malformacgtes associadas rmais fraquentes séo as da face {25,9%) e do sistema cardiovascular (16,5%).
As anomalias muttiplas (de varios sistemas) sao as mais frequentes (47,9%), seguindo-se a anomalia
isolada (29,1%) e a multipla de um sistema (22,9%). Quanto & associagdo de sindromes com o tipo de
fissura, palato primario, secundario ou total, as do secundaric séo as mais frequentes, nomeadamente a
Sequéncia de Pierre Robin (5.P.R.} - 19 em 36 fendas do palato secundario.
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NECROSE INTESTINAL NA CRIANCA

Marting P', Gouldo J 2, Duarte R?

Departamento de Cirurgia do Hospital de Dona Estafania

1 - Interna do Internate Complementar de Pediatria do Hospital Condes de Castro Guimaries - Cascais
2 - Assistants Hospitalar Eventual de Chrurgia Pedidtrica do Hospital de Dona Estefénia

3 - Agsistente Hospitalar Graduada de Cirurgia Padiatrica do Hospltal de Dana Estefinia

RESUMO: O termo necrose intestinal traduz exclusivamente um conceito anatomopatelégico e clinico, &
implica sempre uma isquémia intestinal oclusiva ou nao.

A cnterocolite em sentido lato, implica uma isquamia intestinal ndo oclusiva associada a um mecanismo
infeccioso. O factor desencadeante da necrose &, por vezes dificil, de determinar. A enterocolite necrosante
ocorre, em 90% dos casos em recém-nascidos prematuros, sendo menos freguente no recém-nascido
de termo e rara na crianca mais velha e no adulto.

Apresentam-sc 05 casos clinicos de duas criangas; uma de sete anos, com antecedentes de neutropénia
crénica e outra de 11 anas, com défice cognitivo grave, dismorfia e alterages de comportamento; ambas
internadas por quadro de abdomen agudc e choque. Foi efectuada resseccao de segmenic jejunal num
dos cases e resseccdo subtotal do cdlon no outro, por necrose. Apesar da cirurgia e da terapéutica
medica de suporte, ambas acabaram por merrer em faléncia multiorgénica, respectivamente trés horas,
apds a cirurgia e ao 14 dia de internamento, apds segunda intervengio com ressec¢ac de segmento
necrasado de ileon. A necrdpsia de ambos os casos revelou necrose de todo o restanta intestine.

Os dois casos clinicos comportaram-se como enterocalite necrosante da crianga, sendo a diagnédstico
de exclusdo numa delas, de enterocolite neutropénica.

Etfectua-se uma revisfio dos mecanismos etiopatogenicos da necrose intestinal na crianga, desde os
tromboembadlicos, obstrutivos extrinsecos ou endoluminais, inflamatdrios, isquémicos ndo oclusivos, até
aos infecciosos. Para além das medidas gerais de terapéutica, salienta-se a necessidade de uma
intervengao cirdrgica precoce e de meios de diagnastico/terapéuticos como o doseamento, no sangue e
na urina, da proteina de ligagao aos acidos gordos intestinais e a arieriografia selectiva.

Palavra chave: Necrose intestinal, isquémia n&o oclusiva, crianga, enterocolite necrosante, enterocolite
neutrepénica.
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FIXADORES EXTERNOS EM PEDIATRIA. - LESOES DA PHYSIS

Sant’Anna F; Gouldo J ; Delgado A ; Ribeiro D
I laspital Dona Estefania
Apresentado no Simpdsio sobre o métado da llizarav realizade em Famalicio de 15 a 17 de Quitubro de1899

Resumo: A propdsito de cinco casos de sequelas de lesdes da cartilagem de crescimento tratados com
o recurso a fixadores externcs ( llizarov ou Crthofix ), 05 autores fazem uma revisfo da eticlogia das
lesdes desta estrutura e revéem os resultados obtidoes.

Dos casos apresentados trés sao sequelas de fracturas com um tempo médio de evolugic de dois anos,
outro caso resultou de lesdo tumoral benigna ( encondroma ), e o outro caso € de grigem idiopatica
(Doenga de Blount }.Também estes dois casos apresentavam uma evolugao de dois anos desde o inicio
da sintomatologia.

O uso de fixadores externos permite uma akordagem integrada do problema, corrigindo os desvios e
encurtamentos simuitAneamente. Esta solugho sé néo é definitiva porque enquanto o crescirmento persistir,
existira sempre a tendéncia para a recidiva.

Foi utilizade um fixador monolateral (Orthofix) para os casos do membro superior por uma guestdo de
comadidade, e fixador circular {llizarov ) para a cirurgla dos mambros inferiores. Um dos casos foi submetido
a duas cirurgias tendo sido utilizados os dois tipos de aparelho.

Num dos casos apresentados ( 0 mais jovem ) prevendo-se a necessidade de varios tempos cirtirgicos
até atingir o fim do crescimento, foi feita a ressecgéo da ponte dssea e foi colocado um auto enxerto de
cartilagem de crescimento colhido da crista iliaca e durante 0s ¢inco anos seguintes n&o voltou a refazer
a deformidade inicial,

Os autores propfem a divisdo destes casos em trés grupos consoante a idade de aparecimento da
lesde,a sua extensio e o potencial de crescimento restante.

Em casos seleccionados a desepifisiodese e autoenxerto de cartilagem de crescimento, devera ser
considerada comeo uma alternativa valida em algumas fases do tratamento,

Palavras chave: Lesdes da physis;Fixadores externos;Desepifisiocdese; Autoenxerto de physis
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RASTREIQ ORTOPEDICO DO RECEN-NASCIDO - CASUISTICA 1697.99

Palacios J, Becksrt P

Unidade de Cuidades Intensivos Neonatais e Pediatricos. Hospital Fernando Fonseca. Amadora.

Reuniio de Servigo de Pediatria. Hospital Fernando Fonseca. Amadaora, 28 de Junhao de 1998,

I| Reunifc de Neonatologia dos Hospitais do Minho. Hospital da Senhora da Cliveira. Guimaraes, 19 de Novemnbro de 1999

RESUMO: Revisdo da patologia ortopadica mais frequente no recém-nascido.
Revisdo da casuislica do Hospital Fernando Fonseca.

Material: Processos de recém-nascidos internados no Bergario e na Unidade de Cuidados Intensivos
Neonatais (11780 partos).

Métodos: Revisdo bibliografica, Estudos retrospectivos de 1 de Janeiro de 1997 a 31 de Margo de 1299.

Resultados: O torcicolo congénito (10) cases & a patclogia ortopadica que mais frequentemente afecta
a coluna vertebral neste grupo etéario, por oposicao & escoliose/cifose (1) e a spina bifida (2). A cintura
escapular esté representada pela paresia do plexo branquial (20}, com ou sem fractura da clavicula. No
membro superior as anomalias predeminantes sdo dos dedos: polidactilia (7}, sindactilia (2}, clinodactilia
(1) e aracnodactilia (1). A displasia de desenvolvimento da anca (32) é a entidade que mais afecta esta
regido corporal, sendo a artrite séptica neonatal (1) lembrada pela sua urgéncia de diagnostico ¢
terapéutica, embora rara. No membro inferior encontram-se raramente bridas amnicticas (1), sendo o
relevo dado as anomalias de pés e dedos: pé boto (19}, pé taic (6), metatarso varo (6), dedo supra/infra-
aducto (1}, polidactilia (5}, sindactilia (2), clinodactilia {1). Nas doengas sistémicas sao referidas a
acaondroplasia (1) e a ostecgénese imperfeita (1).

Discussio: As patologias claramente deformantes {pé boto, polidactilia, spina bifida, sindactilia,
acondroplastia, brida amnidtica) ou graves (displasia de desenvolvimento da anca, artrite séptica)
encontram-se em nimera comparavel ao esperado. As anomalias mais discretas (pé talo, metatarso
varo, dedo supra/infra-aducte, clincdactilia) ou tardiamente diagnosticadas (torcicolo congénito, paresia
plexc braguial) sdo muitas vezes ignoradas / néo registadas.

Conclusdes: Os distarbios ortopédicos graves do recém-nascide {artrite séptica e displasia de
desenvolvimento da anca, pé boio) devem ser diagnosticados e referenciados precocemente. As
malformacdes associadas tém de ser sistemicamente pesquisadas. A identificagio de algumas anomalias
minor {torcicolo congénito, paresia plexo branquial, pé talo, metatarso varc) condiciona © seu ulterior
tratamento médico/cirdrgico.
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FRACTURA EXPUESTA GRADO A DE LA PORCION DISTAL DE LOS HUESOS DE LA PIERNA EN NINO DE 13 ANOS
TRATADA CON SISTEMA DE ALARGAMIENTO MONOTUBULAR EXTERNO Y OXIGENOTERAPIA HIPERBARICA - caso cLiuco

Ferreira JC, Pascoal JF, Antunes JA
Servico de Ortopedia Infantil - Hospital de D. Estefénia. Lisbea - Portugal

Nifio de 13 afios victima de accidente, presentava fractura expuesta grado [11A del 1/3 distal de [os huesos
de la pierna derecha cen pérdida de substancia grave. En primer tiempo quirirgico se colocd fijacion
externa de llzarov y se hizo limpieza quirlrgica de las partes blandas. Se cambié para una fijacion
monotubular (Orthofix) con aparato de distraccion para proceder a alargamiento de [os huesos.

inicié programa de oxigenoterapia hiperbdrica para reepitelizacion de la herida, mientras mantenia el
alargamiento. Se conseguic de esta forma una aposidn casi correcta de las extremidades hueseas, con
una antepulsion de la porcion distal radiclégica de la tibia, mediante apoyo fisiclégico del pie en el suelo.



76 ~_ ANUARIO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 1399

INSTABILIDADES FEMURO-PATELARES, - uwa Revisko S8R 0 TetA

Ferreira C

Servigo de Qrtopedia HDE

{Artigo enviado para a “SPORTS EXERCISE AND INJURY", ravista oficial da EFOST - European Federation of Orthopaedic
Sports Traurnatology).

RESUMO: A instabilidade Rotuliana € uma entidade patolégica frequente na pratica clinica do Ortopedista.
Afecta caracteristicamente a populaga jovem, apresentando uma incidéncia superior no sexo feminino,
e com repercussdes na vida pessoal, social e até profissional dos doentes, Deve para tal ser bem definida
clinica, radiclégica e tomodensitometricamente. As alteragdes anatdémicas caracteristicas e responsaveis,
encontram-se praticamente sempre presentes nestes doentes, devendo ser corrigidas cirurgicamente.

Os factores eticidgicos, de instabilidade, a clinica, os exames compiementares de diagnéstico e as
propeostas terapéutica, sao revistas no artigo.
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CASUISTICA DE ANESTESIA LOCO-REGIONAL EM PEDIATRIA EM § MESES NO HOSPITAL DE D2 ESTEFANIA

Rocha T., Cenicante T., Peixer |, Moniz A.
Servico de Anestesiologia do H.D.E.
Sessdo clinica do Servigo - Janeiro de 2000

Resumo: Introdugdo: O aperfeigoamento da monitorizagéo, equipamento, técnicas e farmacos, relativos
&4 Pediatria tornaram a Anestesia Loco-Regicnal { A.L.R.) uma técnica de eleigae nestes grupo etario. 56
nédo & praticavel se existem contra-indicagdes ou se a intervengdo cirtrgica/condigdes do doente nfo o
permitem.

A A_L.R., proporciona melhor qualidade de analgesia pds-operatéria, evidenciada pela aceitagio do doente
e dos pais ( ou familiares ). Também permite uma deambulagéo e alta precoces favorecendo o ambulatério.
Para superar a falta de colaboragio do doente, usa-se sempre a A.L.R. em combinagao com a angslesia
geral/sedagio.

A A.L.R. deve ser executada por Anestesista experiente, alertado para as potenciais complicagoes.

Casuistica: No periodo de Junho a Dezembro de 1899, foram realizadas neste Hospital 360 Anestesias
Loco-Regionais que se discriminam:

Grupos Etdrios: <1 ano-33; 1 -5anos - 155; 6 - 12 anos - 148; > 13 anos — 24
ASA1-27811-78; Il -4

Bloqueios Centrais: Epidural toracica - 2; Epidural lombar — 34; Epidural caudal - 126; Epidural
intersacrovertebral — 2; Raguianestesia — 2.

Blogueios Periféricos

Membro Superior-Plexo Axilar: Via interescalénica - 3; Via paraescalénica - 1; Via axilar- 18

A nivel do cotovelo — 15; A nivel do Punho — 8

Membro Inferior: Blog. n. Femural - 7 ; Blog. n. Cidtico — 14; Blog. 3/1 —4; Pé: - &

Abddmen: Inguinal — 31; Piramidal — 20; Peniano — 24

Qutros Bloqueios: Blog. cervical profundo — 1; Blog. cervical superficial - 9; Blog. infra-orbitario - 10
Blog. n. Palating anterior - 42; Bentdrio Inf.- 2; Bioq. Etmoidal ant.+Esfenopalatine - 1;

Farmacos Utilizados{ Anastésicos locais ):Lidocaina- 77; Bupivacaina-125; Ropivacaina-45; Mepivacaina-
15; Bupivacaina+sufentanil - 1; Claridrate de Marfina sem conservantes+Metilprednisalona - 30 (analgesia
do pos-operatdrio por catéter epidural).

Complicacdes: Dispneia — 1; Pungic da dura-mater - 1; Hipotens&o transitéria - 1

Conclusao: A epidural caudal foi uma das técnicas mais utilizadas, abrangendo um variadissimo leque
de intervengdes cirdrgicas, desde o abdémen acs membros inferiores.

As complicacdes sao raras. A maior vantagem da A.L.R. é também propaorcionar analgesia de pds-
operatorio, integrada num plano global de analgesia, sendo necessério para tal, a existéncia de Unidade
de Cuidados Pds-Anestésicos ( U.PC.A.).

Infelizmente, a U.C.P.A., tem sido ao longo destes anos, o “cavalo de batalha” do Servigo de Anestesiologia,

que esparamos ver superade de modo a podermos Aumentar e Melhorar a Gualidade de Cuidados
Prestados.

Divino é o tfrabalho que combate a dor. — Hipécerates
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REANIMAGAQ DO GRANDE QUEIMADO EM PEDIATRIA

Cenicante T., Candeias M.J., Bocha T., Gongalves A., Castanheira C., Moniz A
Sarvigo de Anestesiologia do HD.E.
2.7 Congresso Nacional de Queimados [ Oairas, 28 - 30 de Maio da 1899)

RESUMO: A Unidade de Queimados admite por ano cerca de 120 doentes. A elaboragéo da estatistica
destes internamentos permitiu referir como principal causa de queimadura, o derramamento de liquidos
guentes, sobretudo no grupo etdrio dos 3 aos 5 anos. Por tal razdo realgou-se a importancia da sua
prevengao.

Efectuou-se uma breve revisdo da fisiopatologia, salientando as alteragfes major da gueimadura
conducentes aoc edema e & hipovolémia e que se ndo controlados levam ao chogque com agravamento da
isquémia e acidose metabdlica. Partindo do conhecimento da fisiopatologia, abordamos as atitudes
terapéuticas mais eficazes na reanimagéo, comegandec logo no local do acidente.

Local do acidente: Controle da causa da queimadura; - Activar Servigo de Emergéncia Médica. Reanimagao
- ABC ; Iniciar terapéutica da ddr; - Remog¢ao do vestuario- Referenciar o doente para um centro,

Transporte: - Ambuldncia medicalizada; - Manutengio de fluidoterapia e cuidados respiraicrios.

No centro especializado:- Pricridade major: - preservar e restaurar perfuséo tecidular.

- Férmula de Carvajal: mais usada para administragao de liquidos em Pediatria: 5000 ml/m” area queimada:
sol. L.R. ¢/Dx + albumina + 2000 mlifm? de Superficie Corporal Total

- Administrar 1/2 nas 1.7 8 h;- Administrar restante nas 16h. sequintes;- Administrar nas 24h. subseguentes:
3750 mifm? &rea queimada + 1500 ml / S.C.T.

De notar gue a administragéo de fluidos deve ser adaptada em cada caso, sendo o mais importante a
vigilancia da PV.C. e do débito urinario { 0,5-1 mli/kg/h.). Considerar a administragao de farmacos inotropicos
se o chogue persiste.

Atribuiu-se grande importancia a terapéutica da dor, gue deve ser instituida sempre e nao apenas quando
necessaric. Preconizamos a administragédo de Sufentanil em bdlus (0,1 2 0,51g/kg ) ou perfusdo e.v. ( G,5-
1 1g/kg/h ) tendo em consideracdo a redugde da dose para 1/2 nas criangas com menos de 2 anas, com
traumatismo craniano, insuf. renal, respiratdria ou hepatica. Mas criangas com menocs de 3 meses, reduz-
se a dose para 1/3 ou 1/4.

Considerou-se prioritdria a monitorizagao invasiva : - Catéter venoso central (dupio/triple limen), tenséo
arterial directa e algaliacao, nac dispensando a néo invasiva.

Estas atitudes terapéuticas tiveram como objectivo a prevencgao da faléncia multiorganica, dado tratar-se
de uma situacao com multiplos factores de risco: - processc inflamatdric desregulado, sepsis, alteragdes
da barreira gastro-intestinal, a superficie queimada e a inadequada perfuséo tecidular.

O sucesso terapéutico implica uma abordagem multidisciplinar, que envolva o Anestesiologista, Cirurgido
Plastico, Farmacé&utico, Nutricionista, Fisiatra e Fisioterapéuta, Pedopsiquiatra/Psicélogo, Enfermeiros,
Educadores de infancia e Auxiliares de Acgédc Medica.

Para finalizar, foi feita uma referéncia a necessidade de apoio familiar e reinsergio social destas criangas,
através de um tratamenio glcbal, eficaz e humanizado.



ANUARIO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 1999 79

ANESTESIA LOCO-REGIONAL EM PEDIATRIA NO HOSPITAL DE D.2 ESTEFANIA

Rocha T., Cenicante T., Peixer |, Moniz A

Servigo de Anestesiologia do H.D.E.

1.2 Curso Tedrico-Pratico de Anestesia Loco-Regicnal no Hospital de D2 Estefania
lisboa, 13-18 de Junho de 1939

Sessao Clinica do Servigo de Anestesia do H.D.E. — Janeiro - 2000

RESUMO: Introdugio: Gragas ao desenvolvimentic tecnoldgico e cientifico, permitinde uma actuacio
mais segura, a A.L.R. em pediatria sofreu um recrudescimento onde os beneficios ultrapassam largamente
as incertezas permitindo uma melheria significativa na Qualidade dos Servigos prestados.

Objectives: O H.D.E. é o Unico Hospital Pediatrico na zona Sul, com cerca de 4000 cirurgias programadas/
ang, oferecendo pois as condigdes ideais para promover a divulgagao das técnicas loco—regionais. kot
com este propdsito, pela dernonstragao da viabilidade, eficacia e beneficios das técnicas loco-regionais,
gue nos propusemos a rcalizagdo deste curso, de modo a permitir a sua utilizagdo mesmo pelos
Anestesistas menos familiarizados.

Metodologia: O curso consistiu numa abordagem tedrica das técnicas loco-regionais onde foram referidas
as indicactes, contra-indicagdes e metodalogias precenizadas e apresentados protocolos para cada
técnica, contendo as referéncias anatdémicas, equipamento, descrigdo da tecnica e suas complicages. A
parte pratica, no Bloco Operatério, permitiu a observagdo e realizagao das técnicas mais indicadas a
intervencao cirdrgica e tipo de doente.

Os doentes seleccionados pertenciam aos grupos de risco AS.A 1/ 1/ 11l da classiticagdo A.S.A. (American
Society of Anesthesiologists ).

Casuistica: Durante o curso realizaram-se 65 Anestesias Loco-Regionais combinadas com Anestesia
Geral / Sedacio, da qual elaboramos a seguinte casuistica:
Grupos Efarios: <1ano-11;1-5anos-21;6-12anos - 30; > 13anos—3 AS.A. {-45; 11 18; il -1
Bloqueios Centrais: Epidural toracica - 2 ; Epidural lombar —1 ; Epidural caudal - 32 ; Epidural
intersacrovertebral — 2; Raquianestesia - 2.
Blogueios Periféricos
Membro Superior-Plexo Axilar: Via interascalénica - 1; Via paraescalénica - 1; Via axilar - 2
A nivel do cotovelo — 4
Membro Inferior: Blog. n. Femural — 2 ; Blog. n. Ciatico — 6; Blog. 3/1 — 4
Abdémen: Inguinal - 1; Firamidal — 2; Peniano - 4
Outros Bloqueios: Blog. cervical profundo— 1; Blog. cervical superficial- 2; Bloq. infra-orbitério- 1
Bloq. n. Palatine anterior- 2

Farmacos Utilizados( Anestésicos locais ):Lidocaina- 3; Bupivacaina-30; Ropivacaina-28; Mepivacaina- 2
Complicacbes: Dispneia — 1 { Blog. cervical profundo bilateral }

Conclusao: Pela sua eficécia, beneficios, facilidade de execugdo, auséncia de alteragdes hemodinamicas
significativas, a A.L.R. em Pediatria complementada com Anestesia Geral / Sedagdo, tornou-se a técnica
de eleigio em Cirurgia Pediatrica,

A AL.R. desempenha um papel preponderante na cirurgia de ambulatdrio ao favorecer a alta hospitalar
precoce, sobretudo em termos humanos e financeiros.

Pensamaos ter alcangado a quase totalidade dos abjectivos a que nos propusemos, considerando que
lodos os parlicipantes neste curso encarem futuramente, na sua planificagéo anestésica, a A.L.R. do
mesmo modo que até entfo se encarava a Anestesia Geral.

Finalmente salientamos a disponibilidade e colaboragéo de todo o “ staff “ envolvide neste empreendimerito.

Divino é o trabalho gue combate a dor. — Hipdcrates



a0 ANUARIC DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 1999

SEDAGAO PARA ANESTESIA LOCO-REGIONAL

Sanles L, Oliveira L, Mafra J
Servico de Anestesiologia do Hospital de D. Estefania
| Curso Tadrico-Pratico de Anestesia Loco-Ragional no Hospital B, Estefania, Lisboa 13 a 18 de Junho de 1999,

O recurso & sedagéo para anestesia loco-regional deve-se ao facto da crianga necessitar de estar imdvel
e ndo colabarar de outra forma para a execugac da mesma.

Com este trabalho pretendemos, de uma farma sucinta, fazer uma reviséo de uma matéria controversa;
para isso focamos 0s seguintes paradmetros:

Critérios de Abordagem: Estes critérios foram definidos previamente e avaliados durante a consulta de
anestesia englobando nomeadamente, a idade, duragéo do acto anestésico, grau A.S.A., existéncia de
contra-indicagbes, consentimento informado, jejum, experiéncia do anestesista/cirurgido, organica do
bloco operatdrio e existéncia de uma U.C.PA..

Contra-Indicagbes: Estas podem ser absolutas (anomalias da via aérea, aumenic da pressao infra-
craneana, alteracdes do nivel de consciéncia, histdria de apneia do sono, insuficiéncia respiratoria,
insuficiéncia cardiaca, refluxo gastro-esofdgico, oclusdo intestinal e alergia a fArmacos) ou relativas
(lactentes e criangas com menos de 5 anos, insuficiéncia renal, insuficiéncia hepética, epilepsia, terapéutica
anti-convuisivante e asma).

Confirmacgao: Feita no bloco eperatdrio (identificacao, idade, peso, jejum, consentimento informado,
conta-indicagoes, histdria de sedaglo anterior, alesgias, indicacdes para a sedagéo, equipamento de
monitorizag8o, ressuscitagio, tarmacos e U.C.PA.).

Monitorizagdo: Foi utilizada a monitoriza¢ao bdsica obrigatéria.

Farmacos Mais Utilizados: Benzodiazepinas (midazolam 0.1 mg/kg bélus ou 0.05-0.15 mg/kg/h/perfuséo),
derivados do Isopropyphenol {propotel 0.5-3 mg/kg bélus ou 0.075-12 ma/kg/h/perfuséo), derivados da
Fenciclidina {Cétamina 1-2 mg/kg bélus ou 0.6-3 mg/kg/h/perfusac ou 2-10 mg/kg intra-muscular) e Agentes
Inalatorios {(Sevoflurano 1-2% e Protéxidc de Azoto 50%).

Recobro e Critérios de Alta: Os parametros avaliados foram pré-estabelecidos e avaliados criteriocsamente
antes do doente ter alta (via aérea mantida e permeavel, acordar tacil, saturacao de 02-96% com ar
ambiente, hemadinAmicamente estavel, hidratagio adequada, orienta¢éo no espago e no tempo, fala ou
chora sem dificuldade & senta-se sem ajuda.

Cancluséo: A elaboragio de um protocola permite uma uniformizagéo de cuidados e contribui para uma
actuacao segura e eficaz.
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DIRECTRIZES PARA ANESTESIA LOCQ-REGIONAL EM PEDIATRIA
BLOGUEIO MEMERO INFERICR

Moniz, A.

Servico de Anestasiolagia do H. D. E.

| Curso Tecrico-Pratico de Anestesia Loco-Regional no Hospita! U.* Esteféania
Lisboa 13-18 de Junho 1899

RESUMO: Devido a facilidade de execugdo & beneficio resultante destas técnicas anestésicas em cirurgia
“mincr’, 0 autor elaborou directrizes abrangende os blogueios periféricos do membro superior e inferior.

Idealmente, estes s&o efectuados pela administragio do anestésico local na bainha nervosa .
So séo exequiveis sob sedagdo ou anestesia geral, utilizande agulha subcutdnea G24/G25; recorrer
sempre a técnica asséptica. De salientar que as complicagdes mais frequentes prendem—se com a

administragao intravascular ou intraneural dos farmacacs.

A abordagem do tema respeitou 0 sequinte esquema: indica¢des, contra-indicagdes, referéncias
anatdmicas/execugae técnica, farmacos e doses.



82 ANUARIQ DQ HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 1999

DIRECTRIZES PARA ANESTESIA LOCO-REGIONAL EM PEDIATRIA
BLOQUEIO MEMBRO SUPERIOR

Moniz, A.

Servigo de Anestasiologla do H. D. E.

I Curso Tedrico-Pratice de Aneslesia Loce-Regional no Hospital D.2 Estefania
Lisboa 13-18 de Junho 1998

RESUMO: Devido a facilidade de execugao e beneficio resultante destas técnicas anestesicas em cirurgia
“minor’, o autor elaborou directrizes abrangendo os blogueios periféricos do membro superior e inferior.

ldealmente, estes sao0 efectuados pela administragéo do anssiésice local na bainha nervosa .

S6 sé&o exequiveis sob sedagéo ou anestesia geral, com recurso a neuroestimulador {(N.E.) acoplado a
agulha “stimuplex” 25/50mm (pesquisando contracgdo muscular) ou agulha subcutanea G24/G25; recorrer
sempre a técnica asséptica. De salientar que as complicagdes mais frequentes prendem-se com a
administragéo intravascular ou intraneural dos farmacos.

A abordagem do tema respeitou o seguinte esquema: indicagdes, contra-indicagdes, referéncias
anatomicas/execuGao técnica, farmacos e doses.
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ANALGESIA POS - OPERATORIAEM CIRURGIA GINECOLOGICA

Silva F, Duarte R, César A
Servigo de Anestesiclogia do Hospital de Dona Estefania
Reunido Clinica do Servigo de Ancstesiologia 1899

RESUMO: Objectivo: Avaliagio dos resultados obtidos com a utilizagdo de farmacos analgésicos por via
endovenosa e em associagao, no controlo da dor pés-operatdria.

Material e Metodologia: Casuistica do Servigo de Ginecologia da Maternidade Magaihdes Coutinho no
periodn de Janeiro de 1998 a Janeiro de 1999, constituida por 180 doentes com idades compreendidas
entre 22 e 71 anos, classificadas de ASA | a ASA lli, e submetidas a anestesia geral balanceada ou
endovenosa.

Formaram-se dois grupos de acardo com o tipa de intervengao cirargica:

- Grupo | — 102 doentes submetidas a cirurgia laparoscopica, transvaginal e cirurgia “minor” da mama;
- Grupo Il — 78 doentes submetidas a cirurgia por via abdominal e cirurgia “major” da mama.
Utilizou-se um farmaco anli-inflamatorio ndo esteroide (Tenoxicam) no inicio da intervengao, e um farmaco
analgésico nao opioide (Propacetamel) em perfuséo, no final da intervencic em todas as doentes.

No Grupo | manteve-se a associagao inicial em “bolus” (Tenoxicam de 12/12 horas e Propacetamol de 6/
6 horas).

No Grupo 1l associou-se a metodologia inicial um farmaco analgésico opicide (Tramadol ou Morfina),
administrados em perfusao continua — “Drug Infusion Baloon™ durante 24 ou 48 horas, conjuntamente
com um anti-cmeético {Metoclopramida ou Croperidol).

A escala de avaliagio do grau de analgesia escolhida foi a “Categorical Rating Scale”.

Resultados: No Grupo | observou-se auséncia de dor em 80,4% das doentes, dor ligeira em 14,7% e dor
moderada em 4,9%.

Mo Grupe Il observou-se auséncia de dor em 71,8%, dor ligeira em 20,5%, dor maderada em 5,1% e dor
intensa em 2,6%.

Comintuito de obviar os efeitos secundarios dos farmacos opicides, associaram-se anti-eméticos — Metoclopramida
ou Droperidol - verificando-se predominantemente as seguintes complicagdes:

- ligeira sedacdo nas primeiras horas {16,4% no Grupo | 2 20,8% no Grupe 1), nduseas & vomitos (2% no
Grupe | e 15,2% no Grupo I1).

Conclusdes: Ambos os grupos obtiveram boa analgesia e baixa incidéncia de efeitos secundarios, o que
possibilitou s doentes um pos-operatério com bons nivels de qualidade quer fisica quer psicologica,
permitindo um menor tempo de internamento.
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TC DOS SEI0S PERINASAIS

Nuno Miguel Henriques; Jorgs [Furtada
Servigo de Imagiclogia do H,O.Eslefania
VIl Curgo de Radiologia Pediatrica, Hospital Pediatrico de Coimbra, Abril 1989

Este trabalho tem como objectivo fazer uma revisdo da metodologia actualmente aceite, para uma correcta
avaliagho da doenga naso-sinusal inflamatéria através dos métodos de imagem.

Enumeram-sc as técnicas de imagem utilizadas (radiclegia dos S.PN., T.C. e R.M.} suas vantagens,
limitagBes, desvantagens e indicagoes.

Compara-se sensibilidade e especifidade da radiclegia cenvencional com a T.C..

Com base casuistica do H.D.E. mostramos algumas altera¢es condicionadas pela doenga naso-sinusal
inflamatéria, assim como variantes anatdmicas relevantes neste tipo de patologia.

Enuncia-se o Protocole de Estudo sequido no Servigo de Imagiolegia do H.D.E..
Conclui-se pela demonstragio da T.C. como exame “Gold Standard” no estudo da patologia naso-sinusal
inflamatdria, ndoc s6 na sua confirmagao, mas principalmente, para avaliag&o e mapeamento pré-cirirgico.

Actualmente, aceita-sc a utilizagao da Radiologia para confirmagio da patologia aguda.

A R.M. tem particular interesse na avaliagéo da existéncia extenséo das complicagdes, nomeadamente
intra-orbitarias e intracraneanas.
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MALFORMAGOES BRONCOPULMONARES NA CRIANGA

Rita Cabrita Carneire; Joana Paiva

Servigo de Imagiologia do H.D.Estefania

Serviga de Imaginlogia do H.5.Francisco Xavier

Jornadas de Imagiclogia Pediatrica do H.D.Estefania (JIPE’'99), Outubro 1399

As malformagdes broncopulmonares constituem um grupo de anomalias que ocorrem durante o periodo
embriondrio, cujas fronteiras ndo estédo ainda definidas.

Cecerrem de insultos vasculares, bronquicos ou parenquimatosos, de forma isclada ou em assaciagao.
Tendo em conta a evolugao embrionaria, as ancmalias do desenvolvimento pulmonar podem ser encaradas
como fazendo parte de um espectro continua de malformagdes, podende envolver o parenguima pulmonar,
a vascularizagg&o pulmonar ou ambos, de forma isclada ou em associagao.

Os autores fazem uma revisdo das malformacgdes broncopulmenares mais frequentes, apresentando as
mesmas com iconografia dos casos estudados no Servigo de Radiologia do H.D.Estefania. E dada particular
enfase aos aspectos imagiologicos e & marcha diagnéstica a realizar, partindo dos achados da imagiologia
convencional, ate aos aspectos tomodensitométricos e da ressonancia magnética.

Salienta-se ainda os casos frequentes de sobreposig@o de patelogia malformativa broncopulmonar, o
que torna por vezes dificil a sua classifiagao.



B ANUARIO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 1595

TOMOGRAFIA COMPUTORIZADA DO CORPO EM PEDIATRIA: ESPECIFICIDADES, PROBLEMAS E APLICACOES CLINICAS.

Francisco Abecassis; Eugénia Trindade Soares

Servigo de Imagiologia de H.D.Estefania

T.C. Espiral, H.C., Coimbra ; Novembro 1999

Acta Radioldgica Portuguesa, Vol. X1, n%43, p.93-94, Jul-Sat.99

E ponto assente a importancia assumida pela T.C. desde gue em meados dos ancs 70 se iniciou a sua
aplicagho na pratica clinica.

A dtilizacdo da T.C. em radiopediatria e, sabretudo na area do corpo, se bem gue com a evolugdo mais
lenta que a verificada no adulto, tornou-se determinante em muitas situagdes, de que a avaliagdo tumoral
ou a crianga politraumatizada sado exemplos paradigmaticos. Essa evolugdo mais lenta teve a ver entre
outros factores, ndo s6 com a capacidade de resposta proporcicnada por métodos que ndo empregam
radiagédo, nomeadamente ultrassonografia, importante aspecio face ao grupo etario em estudo, como
fambém pela necessidade de se evitarem sedagdes ou anestesias repetidas, frequentemente
indispensaveis para a realizagéo de T.C..

A recente inovagao técnica proporcionada pela T.C. Helicoidal e o emprego de noves sistemas de detectores
teve um impacto acrescido em radiopediatria com redugéo do tempo de exame, alterando de forma
significativa, qualitativa e quantitativamente as sedac¢des e anestesias a realizat, e melhorando os resultados
nas imagens obtidas. Permitiu por outro lado estudos CT Angio & reconstrucgdes tridimensionais de
indiscutivel interesse em patologia vascular, das vias agreas e musculo-esquelética.

Durante a exposigao serao focados aspectos especiiicos de TC em pediatria, quer no que diz respeito
aos parametros técnicos e de utilizagaoe de contrastes, quer com problemas relacionados com interpretagac
de exames face a estruturas normais de apresentagio diversa com a idade.

Serfo referidos de forma sumaria as indicagdes clinicas para a realizagdo de TC em diferentes orgaos ou
sistemas, exemplificando-se com alguns casos estudados no Servigo de Imagiologia do Hospital de D.
Estefania.
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TOXOPLASMOSE: NOVA ABORDAGEM LABORATORIAL

Matos V, Loureiro V, Daniel 1
Servigo de Patologia Clinica do Hospital de Dena Estafania
Sessado Clinica do Servigo de Patologia Clinica, Secgéo de lmunologia. Fevereiro de 1999,

Introducao: Baseando-se no principio, que a avidez dos anticorpos classe IgG & maior & medida que
aumenta o tempo de infecgao, foi intreduzido um navo teste, que avalia a avidez dos anticorpos classe
IgG anti-toxoplasma e a relaciona com a data da infecgac.

Objectivo: Avaliar a utilidade da determinagéio da avidaz dos anticorpaes 19G anti-toxeplasma.

Material:

= Grupo 1: 10 soros com infecgao antiga por Toxoplasma gondii (1gG positiva e IgM negativa).

= Grupo 2: 9 soros ¢com suspeita de infecgio aguda (IgG e IgM positivas).

+» Grupo 3: 3 soros da mesma gravida com intervalos de 3 semanas (5;8 e 11 semanas de gestacao): IgM
positivas e 1gG de 126/ 146/ 191 Ul/m|,

Métodos: “VIDAS TOXO IgG Avidity” de Biomerieux® em que os resultados sio dados como Indices de
Avidez:

+ Avidez Baixa: indice =0.2

* Avidez Intermédia: >0.2 & <0.3

* Avidez Alta: indice 0.3 {infecgdo ha mais de 4 meses)

Resultados: S s
Avidez Alta Avidez Intermédia Avidez Baixa
SAUPG 1 (n=10j 3 1 e
GRUPC 2 (n=9) 7 1 1
GRUPO 3 (n=3) 3%soro 2%oro 12s0r0 .

Discussao: No 12 grupo, s6 1 soro obteve Avidez Intermédia, confirmando assim o facto de uma Avidez
Alta significar infeccao antiga.

No 22 grupo, a Avidez indica em 7 casos, o facto de a infecgao ter ocorrido ha mais de 4 meses, sendo as
lgM provavelmente 1gM “residuais”. Este facto foi confirmado ao efectuar-se em paralelo a titulagio dos
anticorpos classe IgG em 2= colheitas efectuadas cerca de 3 semanas depois.

No 3 grupo, verifica-se o aumento de Avidez ao lengo do tempo e neste caso pdde-se datar a infecgao
pelo Toxoplasma gondii para antes da concepgio.

Conclusao: A avidez dos anticorpes classe IgG € importante na datagéo da infecgéo, sende Util sobretudo
nas gravidas, em que nac se sabem serologias anteriores a fecundagdo. Esta técnica permite evitar
tempos de espera, prejudiciais quer para a gravida pela ansiedade provocada, quer pelo atraso do inicio
de terapéutica, quando necessaria.
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DETECTION OF AN ARCHAIC CLONE OF STAPHYLOGOCCUS AUREUSWITH LOWALEVEL RESISTENCETO METHICILLIN INA
PEDIATRIC HOSPITAL IN PORTUGAL AND ININTERNATIONAL SAMPLES: RELICS OF A FORMERLYWDELY DISSEMINATED STRAIN?

Raguel Sa-l edo, llda Santos Sanchas, Dora Dias, [sahel Pares, Rosa M. Barros, Herminia de Lencastre.
Molecular Genetics Unit, Institute de Tecnologia Quimica e Biclogica,, Universidade Nova de Lisboa,
Faculdade de Ciéncias e Tecnologia, Universidade Nova de Lisboa

| aboratory of Microhiology, Hospital Dona Estefania, Lisbon

Laboratory of Microbiology, The Rockefeller University, New York

Publicado: Journal of Clinical Microbiclogy, June 1999, P 1813-1920.

Close ta half of the 878 methicillin-resistant Staphilococeus Aureus (MRSA) strains recovered between
1992 and 1997 from the pediatric hospital in Lisbon were bacteria in which antibiotic resistance was
limited to beta-lactam antibiotics. The other halt were multidrug resistant. The coexistence of MRSA with
such unequal antibiotic resistance profiles prompted us to use molecular typing technics for the
characterizations of the MRSA strains. Fifty-three strains chosen randomly were typed for a combination
of genotypic method. Over 90% of the MRSA strains belonged to two clones: the mast frequent one,
designated the “pediatric clone”, was reminiscent of historically “early” MBSA: the most isclates of this
clone were only resistant to beta-lactam antimicrobials and remained susceptible to macrolides, quinolones,
clindamycin, spectinomycin and tetracycline. They showed heterogenecus and low level resistance to
methicillin (MIC,1.5 to 6ug/ml), carried the Clal-mecA polimorph b, were free of the transpaosition Tn 554,
and showed macrorestriction pattern D (clonal type 1E::NH::D}). The secend major clone was internationally
spread and multiresistant “Iberian” MRSA with homogencus and high level resistance tc methicillin
{MIC,>200ug/ml} and clonal type I::E::A. Surprisingly, the multidrug resistant and highly epidemic iberian
MRSA did not replace the much less resistant “pediatric clone” during the six years of surveillance. The
pediatric clone was alse identilied among contemporary MRASA isolates from Poland, Argenting, The
United States and Colombia, and the overwhelming majority of these were also associated with pediatric seftings.
We propose that the pediatric MRSA strain represents a formely widely spread archaic clone with survived
in some epidemiological settings with relatively limited antimicrobial pressure.
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HAEMOSTASIS AND ATHEROSCLEROSIS. EFFECTS OF HORMONE REPLACEMENT THERAPY AND MENOPAUSE.
(PreLINARY Resurs)

I.8erra; F Sousa; C. Fonseca; H.A. Santos

Department of Thrombosis and Haemostasis and Magalhdes Coutinho Maternity;

Dona Estefania Hospital, Lisbon-Portugal

5" international Symposium: “Multiple risk factors in cardiovascular disease: Global assassment and intarvention”
Veneza — |tdlia, Outubro 1999,

INTRODUCTICN: Cardiovascular disease is the major cause of death in women over 60 years old in
western countries. Haemostatic factors that may contribute to atherogenesis and cardiovascular disease
includes fibrinogen and coagulation factor VII, having been described association between plasminogen
activator inhibitor — 1 {PAl-1) levels and atheroscloroesis complications. We present partial resuits of a
study including a large number of women from menopause consultation of MagalhAes Coutinho Maternity,
to evaluate the effects of hormone replacement therapy (HRT) on established haemostatic risk factors.

STUDY DESIGN: We compare a group of healthy postmencpausal women submitted to HRT treatmeant
during at least one year with a second group of women with basic characteristics and not taking HRT.

EXCLUSION FACTORS: Uncentrolled arterial pressure, dyslipidemia, endocringpaty (diabetes), ponderal
index>30.

PARAMETERS ESTIMATED: Fibrinogen method von Clauss, reagent Baxter, MLA-1800; Factor Vlla-
-rTF clofting assay, Stage; Factor Viic deficient plasma method, reagent Baxter, MLA-1600; PAI-1 synthetic
chromogenic subatrate method,Stago.

CONCLUSION: One year treatment with hormone replacement therapy influenced favourably a number
of prognostic cardiovascular risk factors in healthy women lowering significantly the fribrinogen factor
Vllg, factor Vita and PAI-1 levels.



80 ANUARIO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 1999

ESTUDO DE INFECGOES DE CANDIDA SPP NO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA

'Mendes MR}, 'Canige SC, 'Vieira JA, 'Fortunato MJ, 'Barros R, 'Peres |, ?Lopes MM, *Freitas G
'Servigo de Patologia Clinica, Secgdo de microbiologia, Hospital do Dona Estefania, Lisboa, Portugal
42 Congresso Cientifico dos Hospitais Civis de Lishoa

Introdugdo: Perante o aumente de infecgdes graves provocadas por Candida spp nos Gltimos anos no
nosso Hospital decidimos fazer a caracterizagéo genética das leveduras isoladas de produtos normalmente
estéreis.

Material e Métodos: As leveduras foram enviadas para o estudo genético no Departamento de
Microbiologia da Faculdade de Farmacia de Lishoa.

Foram feitas impressdes genémicas em 97 isclados de Candida spp, obtidos de noventa e sete doentes
internados no nosso Hospital.

A extracgéo de DNA foi realizada em acordo com o “Current Protecols” {(1989). Os iniciadores usados
foram A2 e {GACA), com sequéncias 5'-TGGTCGCGGC-3" e 5’GACAGACAGACAGACA-3',
respectivamente. A reac¢#o de amplificago foi executada em termociclador (Hybais) com a enzima Taqg
polimerase (Perkin-Elmer) consistindo erm 45 ciclos de 1 min a 94°C, 1 min a 36°C e 1 mina 72°C para o
iniciador A2 e 35 ciclos de 20 seq. a 95°C, 1 min a 43°C e 20 seg. a 72°C para 0 (GACA)}. As semelhangas
entre as estripes foram estimadas por meio do coeficiente de Dice, e o agrupamento das estripes baseado
no método UPGMA. Todos os estudos computorizados foram efectuados com “Gel Compar program?”,

Resultados: Foram esludados 81 isolados de Candida albicans, 24 isolades de Candida parapsilosis, 10
isolados de Candida tropicalis e 2 isolados de Candida glabrata. A caracterizagéo genetica revelou uma
repeticido de estripes com caracteristicas semelhantes em diversos Servigos.

Conclusdes: O RAPD mostrou ser um método de tipagem molecular reprodutive! com alte grau de
discriminacio, que pade ser usado como alternativa ao puised-fieid gel electrophoresis (FEGE).

Perante estes resultados foi pedido ao Conseiho de Administrag@o para ser efectuado um estudo de
portadares incluindc todos os funciondrios dessas Unidades, assim como tedos os doentes internados
aquando do isolamento de Candida spp na respectiva Unidade.
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TROMBOSE VENOSA EM CRIANCA PORTADORA DAS MUTAGOES
~ PROTRONBINA G202104 E 5, 10-HETILENGTETRAHIDROFOLATO REDUTASE CSTTT EN HETEROZIGOTIA {APRESENTAGAO DE UM CASO CLINICO)

Serra |, Fonseca C,, Santos H,, Vieira JP 4

Servigos de Patologia Clinica ¢ de Neurologla do Haspital da Dena Estefania.
Secgdo de Trombose e Hamostase e Consulta de Neurologia.

Director do Servigo de Patologia Clinica: Dr. Edmar de Oliveira.

4.2 Congresso dos Hospitais Civis de Lisboa, Novembro de 1999

{1) internas do Intarnato Complementar de Patolegia Clinica.

{2) Chefe de Servigo de Patologia Clinica.

{3) Assistente Hospitalar de Neurologia.

RESUMO: Os auiores relatam o caso clinico de um doente, sexo masculino, 4 anos de idade, com
trombose dos seios venosos lateral e sigmoide direitos, na sequéncia de mastoidite, internado no Hospital
de Dona Estefania, no qual se identificaram duas mutagdes em heterczigotia (protrombina G20210A e
5, 10-MTHFR).

Apesar de a relagdo entre as duas mutagdss descritas e a trombose estar documentada, os autores nao
encentraram na literatura referéncia a casos de trombose em individuos de idade tao jovem coexistindc
com as duas mutagies referidas.
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VIRUS SINCICIAL RESPIRATORIO - VRS
ESTUDO COMPARATIVO IF) VS ELFA

Loureiro V, daniet i, Matos V
Servigo de Patologia Clinica - H.D. Estefénia
4% Congressa Cientifico dos Hospitais Civis de Lisboa, Novembro 1999

Introdugéo: A infecgdo respiratdria a virus é uma das patologias rmais frequentes em pediatria. O VRS é
0 agente patogénico mais prevalente na crianga, ocorrendo principalmente nos primeiros meses de vida.
Ainfeccao nosocomial por este virus pode ser fatal em criangas hospitalizadas e em unidade de cuidados
intensivos. A morhilidade e a mortalidade s&o elevadas, nomeadamente em criangas com disfungéo
cardiaca / pulmonar e imuncdeficiéncia.

O diagnéstico laboratorial & feito pelo isclamento do virus em cultura celular {método de referéncia) e
pela serologia, técnicas sensiveis e especificas, mas demoradas. Os métodos rapidos de identificagio
antigénica mostram boa concordancia com as técnicas de cultura celular, sendo optimos para a
implementagéo precoce de medidas de controlo de infecgao.

Objectiva: Estudo comparativo entre dois metodos rapidos (enzimatico e por imunofiuorescéncia) para
identificagdo do VSR.

Material: Desde Novembro de 98 a Abril de 99 foram processadas amostras de lavados broncoalveolares,
aspirados nasofaringeos e secregdes brénquicas, provenientes de criangas com idades compreendidas
entre 6 dias e 14 anos (média 14.3 meses); sexo masculino/feminino 3/2; diagnéstico prevalents bronquiclite
(57%) o infeccdo respiratéria baixa (21%).

Métodos: Deteccac do antigénio VSR

- método ELFA {Enzyme Linked Fluorescent Inmunoassay).
- métoda IFIl {imunoflurescéncia Indirecta).

Método de tratamento estatistico - Tabelas de Fisher.

Resultados: Um total de 244 amostras foram analisadas por dois metodos, ELFA e IFI. Qitenta e quatro
de 244 amostras (34,4%) foram positivas por ambos os métodos e 152 de 244 amostras (62,3%) foram
negativas pelos deis métodos. Um total de oito amostras deram resultados discordantes (ELFA posiivo e
IFI negative (n=5), ELFA negativo e [F| positivo {n=3)), conforme se cbserva na tabela.

A sensibilidade e especificidade relativas da [Fl comparando com o métode ELFA {método utilizado por
rotina), foram respectivamente de 94,4% e 88,1%.

n=244 IFI
. Positivo Negativo
ELFA | Positivo 84 5
| Negativo 3 152

Concordéncia; 96,7%; Sensibilidade relativa: 94,4%; Especificidade relativa: 98,1%
Notratamento estatistico aplicou-se o método de Fisher, tendo-se obtido um y*=211 e p<0,001.

Conclusao: Atendendo & boa concordéncia entre os dois métodos, a sscolha devera ser haseada nos
custos, praticabilidade laboratorial e resposta em tempo util.
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ESTUDO COMPARATIVO DOIS KITS DE WESTERN BLOT PARA DETECGAQ DE INFECGAQ E DE FACTORES
DE VIRULENCIA DE HELICOBACTER PYLORI

Matcs R', Oleastro M', Cabral J*, Lopas Al°, Barros RZ, Cabrita J'#
1-Instituta Nagional de Saude . Ricardo Jorge; 2-Hospital de D. Estefénia;
3-Hospital de Sta. Maria; 4-Faculdade da Farméacia da LiL

Reunido da Scciedade Pertuguesa de Microbiologia Curia, Dezembro 1999

Helicobacter pyiori {Hp) é um importante agente etioldgico da gastrite e dlcera péptica, e um factor de
risco para o desenvelvimento do cancro gastrice e do Linfoma de MALT. Diversos estudos sugerem gue
a infancia é o pericdo mais provavel de infec¢do. De entre as estirpes infectantes, as produtoras das
prateinas CagA e VacA s&o mais fortemente associadas a Ulcera péptica e ao cancre gastrico. Existem
técnicas ndo invasivas para detectar a presenga destes factores de viruléncia por Western-blot. Este
tfrabalho teve coma objectivo avaliar a sensibilidade, especificidade e valores predictivos destes dois kits
Virotech (Genzyme Virotech GmbH) e Heliceblot 2.0 (Genelabs Diagnostics), comparando os resultados
com a pesquisa cultural em bidpsias géstricas e o PCR dos genes de viruléncia. O estudo foi realizado
em 57 criangas. O teste Virotech revelou-se mais sensfnvel para deteccao de infecgac (100%) e produgéo
de CagA (100%}, que o teste Helicoblot 2.0 (70% e 85% respectivamente). Em contrapartida, este foi
mais especifico (79% e 85%) que o Virotech {75% e 79%) para aqusles pardmatros. Quando a detecgéo
da produglo de proteinas VacA, o teste Helicoblot 2.0 revelou-se mais sensivel e especifico (100% e
86%) que o teste Virotech (80% e 85%). Considerando que a infecgdo por Hp pode evoluir para doenga
grave, que a existéncia de portadares de Hp contribui para a disseminagao da infecgdo e que existe uma
terapéutica de erradicagdo conhecida e eficaz, a escolha de um teste de diagndstico mais sensivel,
como o Virotech, parece-nos a mais apropriada.
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BLOODSTREAN INFECTIONS IN EUROPE. REPORT OF ESGNI-001 AND ESGNI-002 STUDIES.

F. Bouza, J. Peres-Matina, P. Mundz

Servicio de Microbiclogia Clinica y Entermidades Infecciosas-VIH, Macdrid, Spain
R. Barros, |. Peres

Sarvigo de Patologia Clinica, H.{). Estafania

Clin Microbict infect 1899; 5; 2500-2500

Data regarding the incidence, etiology and outcome of bloodstream infections taken on a broad European
basis is scarce. We collectted such information (ESGNI-001 and ESGNI-002 studies} and compared the
situation in EU and non-EU Eurcpean countries.

A total of 122 hospitals from 28 countries participated in one of both studies. The global rate of blood
cultures per 1.000 admissions was 242.2 being significantly higher among EU countries (255.9) then in
non-EU countries {192.8). Globally, 14.4% of all blood extractions grew one or mere arganisms. The rate
of positivity was significantly greater in non-EU countries (19.1%) than in EU countries{13.4%) (p<0.0001}.
The calculated incidence of significante episodes of bacteriemia per 1.000 admissions was 27.2.

The five most commonly isolated microorganisms were: S.aureus, E. coli, S. epidermidis and ather
coagulase-negative Staphilococcei, 8. pneumoeniae and P aeruginosa. Overall, 11% of the episodes were
polymicrobial {12.7% in EU countries versus 6% in non-EU countries; p=0.13). Gram-positive bacteria
represented 52.9% of all isolates, whereas Gram-negative bacteria were 41.%. Fungi and anaercbes
were 4.6% and 1.3% respectively.

The acquisition of bloodstream infections was nosocomial in 72.8% of cases (68.3% in EU countries
versus 86.5% in non-EU countries, p=0.003).

According to the severity of underlying disease, 10.5% of the patients with significant bacteriemia had
rapidly fatal diseases, 38% had ultimately fatal diseases and 51% had diseases considered as non-fatal
according to the McCabe classitication.

Regarding the severity score of sepsis, 76% were classified as plain sepsis, 14% as severe sepsis, 5.3%
developed septic shock and 4.9% went on to have multierganic faillure. When EU and non-EU countries
were compared there were no significant differences in the clinical data, reported between both groups.

Overall, 22.6% of patients did not received treatment or treatment was considered inadequate. The mortality
rate was 19.0% with a mortality attributable to bacteriemia of 7.1%. Again there were no differences
between EU and nen-EU countries.

The multivariable analysis showed that the factors rmaining independent predictors of mortality were:
age{OR 1.02-1.08; p=0.0002), severity of underlying diseases and severity sepsis score.
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STREPTOCOCCUS PYOGENES ISOLATED IN PORTUGAL: MACROLIDE RESISTANCE PHENOTYPES AND
CORRELATION WITHTTYPES

J. Mala-Crlstino, M.L.Fernandes, and the Portuguese Surveillance Group for the study of Respiratory Pathogens {R. Barros; 1.
Peres — H.D.Estetania)
Microbial Drug Resistance, Vol. 5, Number 3, 1299

From January 1998 to June 1999, 302 clinical isolates of Streptococeus pyogenes were collected from 10
microbiclogy laboratories in Portugal. All strains were highly sensitive to penicillin (MIC90=0.012 mg/l).

The prevelence of arythromicycin resistance was 35.8% and tetracycline resistance 41.4%. The majority
of (79.6%) of erythromycin-resistant strains were of the MLSB constitutive resistance (CR) phenotype
with high-level resistance to erythromycin (MIC90=256mg/l} and to clindamycin {MIC80=256mg/l}, 16.7%
showed the M phenotype with low-level erythromycin-resistance {(MIC90>24 mg/l) and susceptibility to
clindamycin, and four isolates showed a phenaotype characterized by low-level erythromycin resistance
{(MIC90=8 mg/l} and high-level clindamycin resistance (MIC>256 mg/l), not previously described.

Erythromycin resistance was not associated with invasive strains. Only minor discrepancies between disk
diffusion and E- test methods were observed. T serotyping was very useful for the epidemiciogical
characterizarion of the strains. The most prevalent T types were T1,T4,T9,T12,T13 and T28. A statistically
significant association with resistance patterns was found: T12 with erythromycin  resistance MLSB CR
phenotype (p<0.001), T4 with erythromicyn resistance M phenotype (p<0.001), and T13 with tetracycline
resistance (p<0.01). Because of the high prevalence of resistance, carefu! surveillance of S. pyogenes
isclates in Portugal is essential, routine antimicrobial susceptibility testing in clinical microbiclogy laboratories
should be strongly encouraged, antibiotic prescriptions should be reviewed, and macrolides should no
longer be used in the empirical therapy of acute pharyngitis.
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SINCOPE NEUROCARDIOGENICA - caso cubuco

Ribeiro E, Estrada J, Marques A, Ventura L, Barata D
UCIP Hospital Dona Estefania. dCurso de Arritmologia Pediatrica Margo 1995,

RESUMO: TM.O., 11 A, sexo masculinoe, ra¢a branca.

Antecedentes familiares irrelevantes, pais nao consaguineos, saudaveis. Irmédo de 12A saudavel. Sem
antecedentes de doengas herodofamiliares.

Gravidez vigiada, 39 S, sem intercarréncias, parto de terme, eutocico, hospitalar.

PN 2900 ¢. Apgar 9/10. Desenvolvimento estaturo-ponderal e cognitivo normal. Desde os 2 A de idade
“lipotimias” frequentes, desencadeadas por dor, fraumatismos ou ansiedade.

Ao0s 8 A, na sequéncia de terapéutica injectavel {infiltracao de queloide), desencadeia convulsao tanico-clonica
com perda de controle de esfincteres com cerca de 2' de duragéo. E internado, faz EEG que revela “foco
parietal esq....", com TAC normal.

Oito dias depois, apods queda, tern nova convulsio tnico-clénica que cede em menos de & com diazepan
rectal. Faz um periodo de 6 meses de terapéutica com carbamazepina, repete EEG que se revela nermal,
suspendendo a medicagao.

Em Maio de 1998, queixa-se de dor abdominal, seguindo-se convulsac caracterizada por espasmos dos
membros superiores. Deu entrada na UCIP do HDE, onde apds passagem & posi¢io ortostatica se
observou bradicardia com dor abdominal e lipotimia; 0os exames complementares revelaram-se todos
normais.

Foi transferido para o Servigo de Cardiologia Pediatrica do Hospital de Sta. Marta com a hipotese
diagndstica de Sincope Neurocardiogénica.

No Hospitat de Sta. Marta, faz ecocardiograma e Holter considerados normais. Fot confirmado o diagndstico
apas prova de Tilt positiva, com reprodugao de sintomas aos 30", Tem alta medicado com atenolol, 25 mg/dia.

Em Dezembro de 1998, repete nova convuis@io com as mesmas caracteristicas, mas na posigao de
decubio dorsal, na sequéncia de administragao de terapéutica por via rectal.

Foi rechservado, tendo EEG, ECG e Holter normais.
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COMA FEBRIL

Leite M, Estrada J, Ramos J, Marques A, Ventura |, Vieira JR, Trigo C, Barata D

Servigo de Urgéncia / Hospital de Dona Estafénia - Diractor: Dr. ©. Vasconcelos

Unidade de Neurclogia - Director: Cra. Karin Dias

Servigo Cardiologia Paditrica / Hospital St2 Marta - Director: Dr. Sashikanta Kalu

Reunido de Casos Clinicos da Secgdio de Cuidados Intansivos Pediatricos. Hospital Garcia de Qrta - 28 Maio 1999,

RESUMO: Crianga de 5 anos de idade, raga negra, natural de S. Tomé e Principe, residente em portugal,
internada na Unidade de Cuidados Intensivos Pedidtricos {UCIP) do Hospital de Dona Estefania por
Coma Febril.

Antecedentes Famifiares: irrefevantes. Antecedentes pessoais: Maldria.

Histéria Actual: Nove dias antes do internamento inicia sindrome febril com febre elevada num contexto
de amigdalite eritemato-pultdcea, medicada com penicilina ao 82 dia de doenga.

Internada a 07/04/1999 por persisténcia de febre elevada cedendo dificiimente aos antipiréticos, calafrios,
cefaleias frontais e tosse produtiva. Dos exames complementares realizados salienta-se leucocitose e
neutrofilia, PCR positiva, anemia normocitica normocrémica, pesquisa de Plasmodium (gota espessa)
negativa e radiografia de Torax sem alteragdes.

Por meningismo (rigidez da nuca) e agravamento do estado de consciéncia efectua, as 20h de internamento,
pungado lombar que apenas revela proteinorraquia de 60 mg/dl. As 40h de internamento por coma {S.G.9)
e sinais focais, efectua uma TAC crénioencefalica sendo transferida para UCIP.
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MASSA MEDIASTINICA - us ¢Aso cLiNico PoUCO VULGAR

Langa IB*, Martins AG**, Silvestre P*, Santos M*, Vale MC", Fernandes I Valente R*, Barala D", Vasconcelos CA*

* {inidade de Cuidados Intensivos Padiatricos - Hospital Dona Estefania - Lisboa

** Departamento de Cirurgia Pedidtrica - Hospital Dona Estefinia - Lisboa

Reuniac de Casos Clinicos de Secgdn da Cuidados Intensivos Pediatricos - Hospital Garcia de Orta - Almada - 28 Maio 1999

RESUMO: Crianga de 2 anos de idade, sexo feminino, sauddvel, comn antecedentas famitiares de atopia
e epilepsia. Quatro semanas antes do internamento, tem episddio inaugural de dificuldade respiratoria,
sem febre e com boa resposta aos broncedilactadores inalados e corticoides orais.

Por manutengao da sintomatologia, é realizada teleradiografia de térax que revela opacidade difusa do
hemitdrax direite com desvio de mediastine.

A broncoscopia revela compressao extrinseca da parte posterior do 1/3 distal da traqueia.

Por necessidade de suporte ventilatério, é transferida para a Unidade de Cuidados Intensivos Pediatricos
do Hospital Dona Estefania onde faz Tomografia Axial computorizada de torax sugestiva de tumor do
mediastino anterior e médio, muite provavelmente linfagioma guistico. Durante o internamentc foram

excluidas outras hipdteses de diagndstico, como guisto pericardio, guisto broncogénico e neuroblastoma.

Por agravamento clinico & feita pungdo-aspiragdo da massa tumoral, e séo drenados 750cc de liquido
amarelo espesso, cuje exame citoquimico revela tratar-se de linfa.

Duas semanas apds, & feita excis3o cirdrgica. Tratava-se de volumoso tumor quistico, com excisao muito
laboriosa dada a sua aderéncia as estruturas vizinhas (nomeadamente nervo frénico, veia cava superior
e tronco branguiocefdlico) com aspecto compativel com a hipdtese diagndstica previamente formulada.

Posteriormente, contudo, o exame anatomopatolégico revelou tratar-se de um Quisto do Timo.

Palavra chave: tumores do mediastino, linfangioma, quisto do timo, congénito, embriologia.
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GRANDE QUEIMADO EM CUIDADOS INTENSIVOS

Vale MC

Unidade de Cuidades Intensivos Padiatricos - Chefe da Servigo: Dr, Carlos Vasconcelos
Departamento de Cirurgia pediatrica - Director: Prof, Dr. A. Gentil Martins

Il Reunido da Cuidados Intensivos Pediatricos - Hospiatl de Dona Estefania - 5 e 6 Novembro 1899

RESUMO: O grande queimado é um doente de grande labilidade hidroelectrolitica, que justifica
intfernamento numa unidade de cuidados intensivos até a sua estabilizagéo.

Efectuou-se estudo retraspectivo dos doentes internados na Unidade de Cuidados Intensivos Pediatricos
do Hospital de Dona Estefania, no periodo compreendido entre Abril de 1891 e Setembro de 1999 (8,54).

Foram internados um total de 33 criangas, 8 das quais sofreram mais do que um internamento.

Os agentes causais foram o fogo em 12 criangas, electricidade em 12 criangas e o liquido em 9.

Os doentes gqueimados por foge apresentaram drea mais extensa de queimadura (46.9+-22.6%), ¢
consequentamente maior duragao de internamente (46.1+-884.1H9, maior grau de insiabilidade fisiclogica

(PRISM 11.3+4.9) e de interveng&o terapéutica (TISS 31.2+-9.0).

Nao se observaram reinternamentos no grupo das gueimaduras eléctricas, que globalmente apresentou
menor gravidade nas variaveis estudadas.

Dos 8 reinternamentos, 6 ocorreram no grupo des queimados pele fogo.

Cinco dos seis dbilos ebservados ocorreram no grupo dos reinternamentos e foram causados por sepsis
e choque séptico,

Palavra chave: Grande Queimado, Cuidados Intensivos Pedidtricos (UCIP), Equilibrio Hidroelectrolitico.
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HIPOXEMIA, A PONTA DO ICEBERG

Afonso S, Santos F, Estrada J, Santes M, Santos O, Vasconcelos C

Servigo 1 Sala 2 - Hesposavel: Dr. Luis Espinosa; Unidade de Broncoloygia - Responsével: Dr. Oliveira Santos;
Departamento de Pediatria - Responsavel: Prof. Doutora M2 Gertudes Gomes da Costa;

Servico de Urgéncias - Directora: Dra. Lurdes do &

Il Reuni&o de Cuidados Pediatricos do Hospital de Dona Estefénia. Lisboa - 5 e 6 de Novembro de 1989

RESUMO: Os autores apresentam o caso clinico de dois lactentes internados na Unidade de Cuidados
Intensivos do Hospital de Dona Estefania, com taquipneia e hipoxémia por pneumenia a Prieumocystis
carinii. Em ambos os casos isolou-se o agente no lavado bronco-alveolar.

A hipstese de existir uma infecgao pelo virus da imunedeficiéncia humana foi admitida e confirmada
durante ¢ presente internamento, tendo-se posteriormente chegado ao mesmo diagnostico nos pais.

Salienta-se que o diagnéstico e a correcta terapéutica da infecgfio a HIV durante a gravidez, diminui
substancialmente o risco de transmissac vertical. Por outro lado, a prevengae da infecgao a Pneumaocystis
carinii, no lactente, com co-trimoxazal tem sido eficaz no sentido de evitar a pneumonia a este agente,
situacao clinica que é sempre grave e por vezes fatal.
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ICTERICIA COLESTATICA E INSUFICIENCIA RENAL AGUDA

Pereira A, Ramos J, Ventura L, Neto A, Borges C, Vasconcelos ©

Servigo 2 - Diractor: Dr. A. Roque; Unidade da Nefrolagia - Responsavel: Dr. Ferra da Sousa;

Departamento Medicina - Directora; Prof® Doutora Gertudes G. Costa; Departamento Cirurgia - Girector: Prof, Or. Gentil Martins;
Unidade de Cuidados intensivos Pediatricos - Responsavel: Dr. Carlos Vasconcelos; Servigo Urgéncias - Dirsctora: Dra. Lurdes do O
Il Reunide de Culdadas Intensivos Pedidtricos. Hospital de Dona Esteféinla, & e 6 Novembro de 1898

RESUMO: Adolescente de raga branca, sexa masculino, com 12 anos de idade que uma semana antes
do internamento sofreu traumatismo abdominal e dos joelhos, a que se seguiu dor abdominal de
agravamento progressivo, vomitos e diarreia. Posteriormente prostragdo, febre, ictericia e distensao
abdominal. Observadae no Hospital de Faro, apresentava leucocitose com neutrofilia, trombogcitopénica,
PCR+, hiperbilirrubinémia com colestase e insuficiéncia renal pelo que foi transferido para este Hospital.

Na admissaoc: bom estado geral, lacide, bem crientade e com discurso adequado. Apirético, Hipotensae,
com mialgias e ictericia generalizadas, crofaringe hipermiada, Abdémen doloroso com defesa e reacgao
peritonial. Acidose metabdlica e hiponatrémia.

Sujeito a laparotomia, nao se evidenciaram alteragdes para além da drenagem de 1200 ml de liquido
amarelo citrico.

Admitida a hipdtese de Leptaspirose ou Ricketsiose iniciou antibioticoterapia adequada.

A evolugdo caracterizou-se por febre persistente, descamacéo das mios e pés e insuficiéncia renal
oligoanurica com anasarca e insuficiéncia respiratéria que levaram & instituigéo de ventilagéo mecanica
e terapia de substituigdo renal {CVYVHDF) durante 13 e 12 dias respectivamente.

Os resultados bactericlégicos conhecidos ao 42 dia de internamento, revelaram Staphylococcus aureus
no liguido ascitico e na hemocultura do dia de admisséo pelo que se institiiu tratamente com Vancomicina.

Ac 152 dia de internamento surgiu com artrite séptica do joelho, de onde foi também isolado Staphylococcus
aureus sensivel a Oxaciling, tal como o anterior. A terapéutica com Vancomicina foi substituida por
Flucloxacilina associada a Amicacina. Posteriormente surge com abcesso intraesplénico e foi submetido
a drenagem cirdrgica.

As serologias para Leptospirose e para Ricketsioses foram negativas.

A cenjungao dos varios elementos clinicos e laboratoriais permitem-nos admitir como mais provavel o
diagndstico de Cheogue téxico estafilocéeico.
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INDICES DE GRAVIDADE/ DIAS DE INTERNAMENTO/ GASTOS EM CUIDADOS INTENSIVOS PEDIATRICOS

Vasconcelos C, Farnandss |

Unidade de Cudados Intensivos - Responsdvel; Or Carlos Vasconcelos;

Servigo de Urgéncia - Directora: Dra. Lurdes do ©

Il Reuni&o de Cuidados [ntensivos Pediatricos. Hospital de Dona Estafania - Lisboa, 5 & 6 Novembro de 1999

A avaliagdo da duragao do internamento em cuidados intensivos constitui urm método simples ainda que
indirecto de analisar a qualidade de utilizagéo & a rentabilidade das Unidades.

Os autores fazem o estudo de 4 anos (Agosto de 1996 a Agosto de 1999) em que analisam a demaora do
internamento, sua relagéo com o Indice de Gravidade PRISM e com o risco de Mortalidade.

A demara meédia mais elevada verificou-se nos deentes com médio e elevado risco de mortalidade e
também naqueles cujo resultado previsto foi oposto do observado independentemente de serem de
baixo ou elevado risce.

Os doentes com estadias prolongadas superiores a 7 dias representaram 14,3% e utilizam mais de 50%
do nimero total dos dias de internamento.

O custo dia da UCIP é quatro vezes o da enfermaria; cerca de 2/3 dos gastos totais dos cuidados
intensivos séo utilizados no pessoal. Estes sdo constantes e independentes da gravidade clinica do
doente.

Ha que os rentabilizar aplicando-os nos doentes graves para os gquais 0s cuidados intensivos estao
vacacionadaos e dimensionados.
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INTOXICAGAO ACIDENTAL COM METADONA - » PRoPciTo DE DOIs GASOS cLicos

Amador A, Leite M, Valente R, Fernandes |, Barata D, Vascongelos C

Unidads da Cuidados Intensivos Peditricos - Respansédvel: Dr. Carlos Vasconcelos;

Servigo de Urgéncia - Directora: Dra. Lurdes do O

Il Reunifo de Cuidados Intensivos Pediatricos. Hospital de Dona Estefania - Lisboa, 5§ ¢ 6 Novemnbro de 1999

RESUMO: A Metadona & um cpidide de ac¢ae prolongada considerada equipotente 8 morfina & com a
grande vantagem de ter uma hoa bicdisponibilidade por via oral.

Em Portugal, a Metadona é utilizada desde ha mais de duas décadas em programas de substituicao
opidcea para toxicodependentes mas foi 56 nos UItimos trds anos que se verificou uma expansdo da sua
utilizagao.

Os efeitos secundarios mais frequentes e graves da Metadona relacionam-se com as situagdes de
intoxicaglo aguda (overdose) em individucs que recairam e voltaram a consumir a sua dose anterior.
Existem, tambem, situagdes de intoxicag@o em criangas provocadas pela ingestdo acidental com este
tipo de opiacec potente.

Os auteres apresentam dos cases ¢linicos de intoxicagio acidental com Metadona, internados na Unidade
de Cuidados Intensivos pediatricos do Hespital de Dona Estefania com um quadre de alteragbes do
estado de consciénecia e apneia. Em ambos os casos verificou-se melhoria apds a administragao de
naloxone {doses repctidas), tendo ambas tido alta sem sequeias.

A proposito deste tema os autores alertam para os cuidados a ter na utilizagao desta substancia e para
as medidas de seguranga com o seu armazenamento e distribuigéo.
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UM CASO CLINICO DE MIELOPATIA TRANSVERSA

Vieira JF, Barata D, Ortet O, Abranches M, Gomes JM

Servigo - Director: Dr. A. Roque; Unidade de Mefrologia - Responsdval: Dr. Farra de Sousa,;

Unidade da Neurslogia Pediatrica - Chefe de Servigo: Dra. Karin Dias;

Departemento Medicina - Directora: Prof? Doutora Gertudes G. Costa;

Unidade de Cuidados Intensivos Pediatricos - Respongdvel: Dr. Carlos Vasconcalos; Instituto Portugués de Reurnalologia,
Servige Lirgancia - Diractora: Dra. Lurdes do O

Il Heunido de Cuidados Intensivos Pedidtricos. Hospital de Dana Estefania - Lisboa 5 @ & Novembro de 1999

RESUMO: Apresentamos o caso clinico de uma crianga de sexo feminine, de 5 anos de idade, com
histéria de doenga tebril de 7 meses de evolugéo, com artralgias e exantema transitorio difuso que, de
forma aguda, apresentou paraplegia com retengdo urinaria.

Esta situago evoluiu, em cerca de dois dias para tetraplegia, com necessidade de ventilagio mecanica.
A recuperagao foi lenta e parcial.

Os estudos de imagem, por Ressondncia Magnética, demonstraram uma extensa anomalia de sinal
intramedular, compative! com miglite. A avaliagfo laboratorial levou ao diagndstico de Lupus Eritemaloso
Disseminado.

Discutimos brevemente os aspectos de diagndstico e de diagndstico diferencial desta situagao.
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UM CASO DE PANCREATITE AGUDA DESENCADEADA POR ANTIRETROVIRAIS

Amador A, Pereira A, Bessa A, Almeida T, Marques A, Vasconcelos C

Unidada da Imuno-hematologia - Responsdvel: Dr. Lino Rosado;

Departamento Medicina - Directora: Prof? Doutora Gertudes . Costa; .
Unidade de Cuidados Intensivos Pedialricos - Respensavel: Dr. Carlos Vasconcalos; Servigo Urgéncia - Directora: Dra. Lurdes do O
Il Heuniao de Cuidados Intansivos Pediatricos. Hospital de Dona Estefénia - Lisboa 5 e § Novembro da 1999

RESUMO: A pancreatite, embora seja considerada uma entidade rara na ctianga, cada vez mais tem de
entrar no diagnostico diferencial da der abdominal aguda.

Apresenta-se 0 ¢aso clinico de uma crianga de 8 anos, sexo masculine, raga negra, seguida na Unidade
de Imuno-hematologia de Hospital de Dona Estefania por SIDA por VIH2. Estava medicad ha cerca de 10
meses com terapéutica antiretroviral (DDi e D4T) assim como com profilaxia para o Pneumaocystis carinii
com co-trimoxazol,

Iniciou subitamente um quadro clinico de dores abdominais e vamitos. Apds ter sido observado no Servico
de Urgéncia do Hospital de Dona Estefania e ter efactuiado exames auxiliares, foi colocado o diagnostico
de pancreatite aguda.

Foi internado na Unidade de Cuidados Intensivos Pediatricos, em pausa alimentar, aspiragao gastrica,
anagesicos e soros endovenosos, a que se seguiu a introdugio de alimentagao parentérica.

Foi decidido manter o co-trimoxasol, mas suspendeu a terap@utica anti-retroviral dada a incidéncia da
pancreatite como complicagao da sua adrinistracio.

Os outros estudos eticlégicos efectuados, nomeadamente virulégicos, foram negativas.
A evolugéo foi favoravel.

Concluséo: O caso ilusira a relagdo causa-efeito entre os antiretrovirais e a ocorréncia de pancreatite
aguda, traduzida pela melhoria ocorrida apds a suspenséo do factor desencadeante.

O ditema reside na necessidade de manter a terapéutica antiretroviral e a sua repercussio na vida do
doente.
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BAIXA ESTATURA - caso cLitico

Ribeiro E, Lopes L, Blanco C
Consulta Externa de Pediatria Médica do I'IDE, Reunidce do Servigo 1, Novembro de 1999

RESUMO: Os autores apresentam um caso clinico de uma crianga de sexo feminino de 4* '/, enviada do
médico assistente por baixa estatura.

Antecedentes familiares irrelevantes. Pais jovens e saudaveis, Irma de 2 A saudavel.
IGIIP vigiada e sem Intercorréncias. Parto de termo, forceps, hogpitalar. LIG.

Ictericia fisioldgica. Alta Hospitalar ao 5° dia.

Varicela aos 4*, negando outras patalogias.

Desenvolvimento psico-motor adequado, curvas de peso € crescimento indisponiveis!

Ao exame objectivo deteclava-se: baixa estatura (Alt < P5 2DP), orelhas de implantagéo baixa, térax
largo, cubitus valgus, unhas hiperconvexas e triangulares, palato ogival.

Colocou-se a hipétese diagnostica de S. Turner que o cariotipo veio confirmar, tratando-se de um caso de
mosaicisme - MOS 45, X [57) 46, X, del (X) (P11.22)[28].

Discutem-se de seguida as modalidades e indicagbes terapéuticas.

Resumem-se as causas de baixa estatura mais frequentes, os seus diagndsticos diferenciais € um modelo
linear de raciccinio nestas circunstancias.
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CRESCIMENTO E DESENVOLVIMENTO NA DISPLASIA BRONCOPULMONAR
-CASUISTICA DA CPI-NUCLEQ DE DBP (1994-1999)

Coelho M*, Velha +**

Hospital de Dona FEstefinia, Departamenta de Madicina, Consulta de Pneumolagia Infantil (CPI), Micleo de Displasia
broncopulmonar(DBIP)-Responsavel: Dr Jo&o Carapau; *"Servico de enfermagem-Cons.externa

In: Mesa redonda “Crescimento e desenvolvimento na doenca cronica” - 42 Congresso Cientifico dos Hospitais Civis de
Lisboa, Lishoa, 22-24 de Novembro de 1999

Palavras chave: Displasia broncopulmonar; Crescimento; Desenvelvimento; Crianga

RESUMO: C grande prematuro € mais susceptivel a uma variedade de problemas, entre os quais
alteragdes do crescimente e desenvolvimento. A existéncia concomitante de insuficiéncia respiratéria
persistente propria da Displasia broncopulmonar(DBR), adiciona & potencia muites deles. Nos prematuros
com DBP em geral espera-se: |-atraso na recuperagao do Peso ac Nascer (PN} e no atingimento do peso
adequado 4s 40 S idade pds-concepcional, atenuagdo/auséncia da “pulo” normal do crescimento de 1°
ano de vida e peso e estalura na idade escolar abaixo da média das criangas saudaveis; [[-multiplas e
frequentes perturbag@es do desenvolvimento psicemotor, estando indicado o rastreio sistematico, pelo
menos, das mais importantes e comuns. Na Consulta de DBP(1294-1999), estao inscritas 28 criangas
(Masc 12/Fern 18; 2 6bitos; zerc abandonos}. O apoio ao crescimento e desenvolvimento é um objectivo
da CPI-DBP. G programa “Um dia no hospital” é fundamental no seguimento. A “Equipa Pneumolégica de
Apoio Domiciliaric” aguarda aprovacéo. Nestas 28 criangas observdmos: A) CRESCIMENTO: 1)PESO:
aumento rapido apds as 1%s consultas com cnirada nos percentis (PCts} normais e passando
frequentemente =1 canais de Pct com aceleragdo normal do 1? ano; padrio adequado de progresséo
continuado na idade pré-escolar e escolar. 2) ESTATURA: aceleracio apds alguns meses de seguimento,
maioria crescendeo nos Pets normais ou paralelamente acs Pets normais e na idade pré-escolar e escolar
atingimento ou passagem da estatura média das criangas sauddveis. 3)PERIMETRO CRANIANO: maioria
nos Pcts normais, mas 4 rapazes e 2 raparigas com alteragdes(2 macrocetalia/hidrocefalia estavel; 4
microcefalia/atrofia cortical} estando a evolugdo do PC pricritariamente dependente de eventos pré e
perinatais e secundariamente da existéncia ou nao de displasia. B)DESENVOLVIMENTO: 24 das 26
criangas (>85%) tem =1 problemas: 1)NEUROMOTORES:ligeiros-66%, P.Cerebral-33%; 2)VISAO (21
avaliadas):38% com problemas e Gculos em 50%; 3)AUDICAO(24 avaliadas): surdez transmisséo
33%,aparelhadas 50%; 4)COMPORTAMENTO:2 rapazes S.hiperactividade. 5)QUTROS:pelo menos 3
criangas com deficiéncia cognitiva importante

CONCLUSOES: Grupo muito seleccionado de ex-prematuros com DBP, a que se aplicou um “Programa”
de seguimento (intervengdes multidisciplinares/coordenagao do nicleo da CPI-DBP} em que se conseguiu
padrao de crescimento semelhante aos prematuros sem doenga respiratéria e alteracéo das limitagdes
habitualmente atribuidas. O rastreio sistematico permitiv a detecgao de multiplos problemas do DPM e a
introducéo de medidas de apoio e carrectivas, quanda possivel. Apds a recuperagao cardiorespiratoria e
nutricional, a DBP tornou-se rdpida e definitivamente uma doenga com grandes implicagdes sociais, com
grande transferéncia de responsabilidades para as estruturas de assisténcia socia! e de recuperagio/
integragéo na comunidade.
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A PROPOSITO DUMA AMBIGUIDADE SEXUAL

Limbert C*, Santos H™, Coute HS™*, Mota A*

* Servico 1, Unidade de Endocrinologia Pediatrica, Hospital de Dona Estafania, Lisboa
** Unidada de Ganética, Hospital da Santa Maria, Lisboa.

“** Departamento de Cirurgia Pediatrica, Hospital de Dona Estefania, Lisboa

Inés, DN: 17/05/83, raga caucasiana, aperentemente saudavel.

Antecedentes familiares irrelevantes. Antecedentes pessoais: hipertrofia do clitoris detectada acs 3 anos
de idadse, tendo nessa altura realizado cariotipo que revelou 46XY, nde tendo sido este achado devidamente
valorizado pela familia.

Recorre & Consulta de Endocrinclogia Pedidtrica do Hospital de Dona Estefania aos 14 anos por hirsutismo,
aumento do volume do clitoris e tumefacgao dos grandes labios.

Ao exame objectivo apresentava: - 178 ¢m {>P90), voz grave, pélos escures, enrolados na regiao pubica
{PP4) com extensdo A linha branca, testiculos palpaveis (8 e 6cm) nas bolsas, pénis (8,5cm).

Realizou ecografia pélvica que ndao demonstrou estruturas mulierianas ou gonadas intrapélvicas. Os
exames laboratoriais revelaram; LH - 3,7mU/ml; FSH- 8,0 mU/mi; Testosterona - 548 ng/dl; DHT - 11,9 ng/
dl; relagio T/DHT - 48,1; 170H- pragesterona - 1,0 ng/ml; A4-androstenediona - 2,4 ng/mi; apds estimulagao
com hCG a iestosterona, a DHT, relagéo T/DHT passaram a 1277ng/dl, 18,4ng/dl e 63,4, respectivamente.
Para adopgao definitiva da sexo de criagdo, foi sujeita a gonadectomia e piastia dos genitais externos e
iniciou terapéutica substituitiva com associagdo estroprogestativa. Apds 2 anos de terap@utica atingiu
180 cm de altura, apresentando morfotipo feminino. Plastia definitiva dos genitais em curso.
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DIABETES INSIPIDA - A PROPOSITO DE DOIS CASOS CLINICOS

Coelho i, Casimiro A, Santos F, Pina R, Fonsaca G, Mota A
Unidade de Endocrinologia Pediatrica do Hospital de Dona Estsfania

A suspeita clinica de Diabetes Insipida é pouco frequente na idade pediétrica. O seu diagnostico
“aparentemente facil”, requer sempre a investigagdo de patologia subjacente.

Apresentam-se dois casos clinicos de diabetes insipida comfirmados com provas de restricdo hidrica e
de resposta &4 D-desaminovasopressina {DDAVP). Encontraram-se como causas uma Histiocitose X e
um Astrocitoma, que nac eram evidentes aquande do aparecimento da diabetes insipida (TAC e RMN
normais); s o seguiments atento da situagéo, com realizag@o de imagiologia e bidpsia cirurgica, tornou
possivel os diagndsticos e uma orientagdo terapéutica adequada (radioterapia e quimioterapia).

Conclusao: A entidade diabstes insipida idiopética afigura-se-nos cada vez mais dificil de provar.
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DIABETES INSULINO-DEPENDENTE (DMID) E DOENGA AUTC-IMUNE DA TIROIDE

Neto B, Fonseca G, Mota A
Unidads de Endocrinclogia Pedidtrica - Hospital de Dona Estefania

Havendo antecedentes familiares de DMID, a doenga da tiroide é a forma mais frequente de doenga
enddcerina que se lhe encontra associada.

A classificagio das sindromes auto-imuners poliglandulares foi revista em 1980 (Neufeld e colaboradores)
e de acordo com esta, a DMID entra nos tipos |, Il e [A.

Dois em cada trés doentes com sindrome poliglandular auto-imune Il e IllA desenvolvern quer Doenga de
Graves, quer Tircidite de Hashimoto.

Apresentam-se dois casos de doenga peliglandular auteimune tipo [I1A com guadro clinico distinto.

No primeiro, a Tiroidite de Hashimoto precede de cerca de 20 meses a manifestagao inicial de DMID e a
sua evolugdo faz-se no sentido de Hipotiroidismo.

No segundo ha uma coexisténcia de hocio com o aparecimento de poliliria e polidipsia. A avaliagao
laboratorial trés meses apds ¢ inicio dos sintomas, é compativel cem hipertiroidisme e observam-se
Anticorpos antimicrosema {AAM) e Anticorpos anti-receptores (TRAB).
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MACROGLOSSIA OPERAVEL?

Paulino E, Almeida P, Alves R, Almeida T, Lopes L, Mota A
Servigo 1: Unidade de Endocrinologia; Unidade de Imunc-hematologia; Servigo 3
Haspital de Dona Estefania, Lishoa

Apresentamos o caso clinico da Marcflia, uma crianga de 27 meses vinda & Consulta de Cirurgia Pediatrica
par iniciativa da mae para esclarecimento de macroglossia.

Tratava-se de uma crianga natural e residente em Cabo Verde. Antecedentes familiares irrelevantes.
Antecedentes pessoais irrelevantes & excepgao de atraso global de desenvolvimento psicometor: pbe-se
de pé agarrada, compreende algumas palavras ditas pela mae mas ndo fala. C exame objectivo revelou:
peso - 11.84 kg {P 50-75), comprimento - 84 cm («P5, P50 de 18 meses); fontanela antarior ndo encerrada
com 4-5 cm de diametro, facies grosseira com macraglossia exuberante acompanhada de ingurgitamento
venoso da base da lingua, conjuntivas descoradas, pele de tonalidade amarelada; cifose lombo-torécica;
restante observagdo sem alteragbes. Face a este quadro clinico exuberante foi posta como hipodtese
diagndstica mais provavel o hipotiroidismo congénito eventualmente associado a um hemangioma /
hemolinfangioma da lingua. Os exames auxiliares de diagnéstico revelaram: anemia normocitica
normocrdmica; alteragdes da coagulagdo; T4-«<0,4ug/d! (V.N: 4,5 - 12,6 pg/dly, FT4 - <0,1ng/dl (V.N: 0,3 -
2ng/dl), TSH - 397 pUImI (V.N: 0,3-5 pUl/ml); idade dssea de 6 meses e displasia acetabular das cabegas
dos fémures. Comfirmou-se, assim, o hipotircidismo congénilo iniciando terapéutica com HHiroxina,
assistindo-se a reversao completa do guadro clinico e laboratorial,

Os casos de hipotircidisme congénito de causa hipotalame-hipofisaria e algum caso de hipotircidismo
primaric que possa ter passado as “malhas” do diagndstico precoce, podem sé ser diagnosticados
tardiamente por as manifestagdes iniciais terem passado desapercebidas, pelo que nos pareceu oportuno
a apresentag¢io deste caso. De notar, ainda, que as alteragbes da coagulacao detectadas neste doente,
tém sido apenas descritas em adultos.
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UM CASO DE BAIXA ESTATURA COM “CAUSA OCULTA”

Garrdo A*, Pina A**, Mota A**
* Servigo de Endocrinologia do instituto Portugués ds Oncologia de Lisboa
*"Unidade de Endocrinologia do Hospital Dona Estefania (HDE)

Apresenta-se o caso clinico de uma crianga do sexo feminine, com histéria de atraso de crescimento
intra-uterino, enviada a consulta de endocrinologia pedidirica do HDE aos 26 meses por “haixa estatura”.
Aquando da primeira cbservagio apresentava uma estatura de 81,5 cm {p 1C) e o peso de 8,750 kg
{p<3). Aidade dssea era sobreponivel & real. Foi excluida a existéncia de disfungao tiroideia, alteragéo do
metabolismo fosto-célcico e sindreme dismérfico. Nac se identificaram alteragdes morfotipicas sugestivas
de sindrome de Turner. Entre a inscrigdo na consulta e os 4 anes de idade verificou-se uma desaceleragao
do crescimento com estabilizagao das estaturas num p<3. Descrevem-se as intercorréncias clinicas, a
investigagéo realizada e o diagnastico final.
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DER P 1 AND DER F 1 ANTIGEN CONCENTRATIONS: SPECIES COMPETITION?

Mario Morais Almeida*, Enrique Fernandez-Caldas™, Rita Camara™", Angala Gaspar*, Ana Marques***, Pauta Ornelas™",
Graca Pires®, Conceigo Ornelas™*, Jorge Romeira**, Fernando Crummond Borges***, José Raosado Pinto*
*Immunoallergy Department, Dona Estefania Haspital, Lisbon, Partugal; **CBF-Leti, Madrid, Spain; “**Immuncallergy Unit,
Funchal Hospital Centre, Madeira, Portugal.

Apresentacao: 55" Annual Meeting of American Academy of Allergy and Asthma Immunclogy, Orlande, 26 de Fevereiro a 3
de Margo de 1998,

The atm of this work, included in a epidemiological study of childhood aliergic diseases in Madeira
Archipelago, was to characterise the fevels of Dermatophagoides allergens Der p1 and Der {1 and the
correlation between those exposition in this sub-tropical region. Dust sarnples were collected with a standard
procedure (Nilfisk® - 2 minutes / square meter), from the mattresses of 87 asthmatic children, residents
from alt over Madeira Island. The allergen concentrations (ug/g dust) were analysed using a two-site
monoclanal antibody assay (Indoor Biotechnologies). Results: Mite dust allergens, Der p1 and Der f1,
were not identified in five samples, Geometric mean was 3.0 ug/g to Der p1 and 0.3 pg/g to Der f1. Der p1
levels were greater than Der f1 in 70 houses (81%): 9 samples had between 1.1 and 10 times more; 11
samples had between 10 and 100 times more; 10 had between 100 and 1000 times more; 40 mattresses
had levels greater than 1000 times. In 59 of this 70 houses (84%) we found Der p1 levels greater than 2ug/
g, related in 97% of cases with Der f1 Isvels lower than 2ug/g. Der {1 fevels were greater than Der p1 only
in 14% (12) of the mattresses: 4 had levels between 1.1 and 10 times more; 5 had 10 to 50 times more; 3
had between 50 to 73. The statistical analysis showed a negative correlation coefficient between Der p1
and Der 11 levels (r=-0.07). Conclusions: In this region, we identified a clear predominance of
Dermatophagoides pteronyssinus specie. Our results suggest that when one mite population reach
significant extent, quantifiad by allergen levels, the other specie had a poar expression.
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CHILDHOOD RECURRENT WHEEZING - PROSPECTIVE STUDY

Angela Gaspar, M.Morais de Almaeida, Graga Pires, Sara Prates, Rita Camara, J.M.Abreu Nogueira, .J.F.Rosado Pinto
tmmuncallergy Deparlment, Dona Estefania Hospital, Lisben, Portugal
Apresentagaan: VI Encontro Internacional de Imunoalargologia Pediatrica em Porlugal, Ponta Delgada, 3 a 7 de Junho da 1999

A 3 years prospective cohort study was performed, in order to correlate clinical outcome of recurrent
wheezing in the first years of life, with prognostic factars for the persistence of symptoms. A group of 308
children with bronchial asthma, aged <6 years, was enrolled (guesticnnaire, skin prick tests - SPT - and
serum total IgE levels); three years later, 93% of the initial sample (n=287) were clinically revaluated and
it was performed SPT to those who had previously shown negative results. It was observed a direct
relation between allergen sensitisation and persistence of symptomns {p<0.0001}; 897% of the atopic patients
remained with symptoms vs less then 40% of the non atopics. It was alsc found a relation between
persistence of symptoms and personal history of rhinitis and/or atopic dermatitis {p<0.0001), beginning of
symptoms =3 years {p=0.0009) and raised levels of total IgE {p<0.0001). A relationship between new
sensitisation and clinical outcome was found (p<0.0001); 58% of non-atopic children with persistence of
symptoms become sensitised. Family history of allergy (p=-0.49) or bronchial asthma (p»0.41) were not
identified as risk factors. As conclusion, worse prognosis factors, characterising different phenotypes,
were identified: personal hislory of allergic disease, beginning of symptoms 23 years, allergen sensitisation,
namely house dust mites and raised levels of total IgE. In a significant number of patients clinical symptoms
can precede alopic sensitisation.
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FOOD ALLERGY IN CHILDREN - DATA FROM AN ALLERGY QUTPATIENT CLINIC

Mario Morais de Alrmeida, Sara Prates, Cristina Aréds, Nila Godinho, Céu Tavares, Paula Martins, Edna Rosa, Graga Pires,
Angela Gaspar, Elsa Pargana, José Rosado Pinto

Immuncallergy Dapartment, Dona Estefania Hospital, Lisbon, Portugal

Apresentagao: VI Encontro Internacional da Imuncalergologia Peditrica em Portugal, Ponta Delgada, 3 a 7 de Junho de 1999.

Background: In Western countries the prevalence of food allergy is estimated to be about 2% in the
general population and up to 10% in children. However data are limited, namely in what concerns Portugal.
Purpose: To evaluate the prevalence of food allergy in children at our outpatient clinic. Methods: We
reviewed the clinical charts of 4879 patients, aged 18 years old or less, seen during 1998. The diagnosis
was based in clinical history, skin prick tests and food oral challenge. Results: We found 414 children with
food allergy (8.5%) — 257 male and 157 female (ratio M/F — 1.6/1), corresponding to 477 food allergy
disorders, present or past. The most common food-altergen source was milk {219 cases, 45.9%), foliowed
by egg (136 cases, 28.5%); fish (31 cases, 6.5%), cereals (27 cases, 5.7%); peanut (18 cases, 3.8%);
fresh fruits (14 cases, 2.9%); crustaceous (13 cases, 2.7%); tree nuts {7 cases, 1.5%); vegetables (5
cases, 1.1%); moliuscs (3 cases, 0.6%); cocoa (2 cases, 0.4%); meat (1 case, 0.2%) and spice (1 case,
0.2%). The number of sensitisations with clinical relevance during life was one in 354 cases; two in 51
cases; three in 8 cases; four in 1 case. There were no patients with more than four sensitisations.
Conclusions: The diagnosis of food allergy should always be based upon an accurate and comprehensive
history, backed up by valid and appropriate diagnostic tests. Considering the expected prevalence of food
allergy in children, the prevalence that we found in our study, involving patients refered to an allergy
outpatient clinic, was low. The food most frequently implicated was milk, followed by egg and fish, closely
related to the feeding habits of our population. Sensitisation to only one food was the most usual situation.
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PARENTAL RISK FACTORS IN CHILDHOOD ASTHMA

Ange[a Gaspar, Mario Morais de Almeida, Graga Pires, Sara Prates, José Rosado Pinto

Immungallergy Department, Dona Estefania Hospital, Lisbon, Portugad

Apresentagoes:

55" Annual Meeting of American Academy of Allergy and Asthma Immunology, Orlando, 26 de Fevereire a 3 de Margoe de 1998,
XX Reunifio Anual da Sociedade Portuguesa de Alergologia e Imunalogia Clinica, Porto, 30 de Setembre a 2 de Outubro de 1989

The presence of an inherited predisposition in asthma and other allergic diseases is long-time known,
although mechanisms underlying the inheritance are poorly understood, as is the relative contribution of
maternal and paternal conditions to disease severity. The authors present two studies, with the purpose of
evaluate the importance of family history of asthma, namely parental asthma, as severity risk factor,
related to hospitalization and as prognostic factor related to the persistence of symptoms in childhood
asthma. Methods: Study 1 - We studied 128 children, mean age of 4.3 years, admitted for asthma, during
a period of two years, correlating the obtained data with a control group {matched sample of asthmatic
outpatients). Study 2 - We performed a 3 years prospective study, to correlate clinical outcome of 287
outpatients with childhood asthma, aged < 6 years. Results: Study 1 - Family history of allergy (p=0.008)
and asthma {p<0.0001) were identified as significant risk factors for hospital admission. Parental asthma
oceurs in 56% of the inpatients vs 33% of the outpatients (p=0.0004)}; familial history of asthma in others
relatives, than parents, was similar in both samples (p=0.32). For parental asthma in particular, the risk for
hospitalization was significantly higher in children with maternal asthma {p<0.0001), than in those with
paternal asthma (p=0.26); a child with an asthmatic mother has 2 times greater risk for hospital admission.
Study 2 - Family history of allergy and asthma occurs in the majority (84% and 74%) of the studied
children. The persistence of symptoms was not related either with family history of allergy (p=0.49} or
asthma {p=0.41). Conclusions: Parental asthma, mainly maternal asthma, was identified as an independent
significant risk factor for the severity of childhood asthma, but it was not identitied as a prognostic risk
factor related to the persistence of symptoms.
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REACTIVIDADE CUTANEA INESPECIFICA EM ESTUDOS POPULACIONAIS

Maric Morais de Almeida*, Angala Gaspar*, Ana Romeira®, Graga Sampaio*, Céu Teixeira**, Rita Camara**, Ana Marques™*,
Dulce Lopes™ ™, Kim Mut leong™ """, Isabel Andrade™™*, Nuno Andrade™*"**, Cristina Santa Marta*, Graga Piras*, Jorgs
Romaira*™* Nune Neuparth?*, Fernande Drummend Borges***, Jorge Humberto™*™*, José Rosado Pinto*

“Servigo de Imuncalergologia, Hospital de Dona Estafania, Lisboa; **Hospital Dr Agostinho Neto, Praia, Repuhblica de Cabo
Verde; ***Unidade de Imunnalergologia, Centro Hospitalar do Funchal, Madeira; **"*Hospital Dr Baptista de Sousa, Mindelo,
Rapliblica de Caho Varde; *****Servigo de Pediatria, Gentro Hospitalar Conde Séo Januario, Macau.

Apresentagéio: XX Reuni&o Anual da Sociedads Portugussa de Alergologia e imunologta Cliniea, Parto, 30 de Sstembro a 2
de Qutubro de 1999.

Os testes cutdneocs por prick (TC) constituem o método diagnéstico de eleigo no estudo da sensibilizagao
alergénica, sendo no entanto influenciados por diversos factores. N&o se encontram disponiveis dados
sobre a quantificagao da reactividade cutanea inespecifica em estudos populacionais pediatricos, incluindo
amostras de ragas diversas.

Objectivo: Avaliar e correlacionar a reactividade cutanea a histamina em criangas de diferentes ragas,
bem como a possivel influéncia de factores como o sexo e a atopia.

Material e Métodos: Englobado em estudos epidemiclégicos populacionais, foram estudadas 1542
criangas (6 a 12 anos), 244 de raga Negra na Repiiblica de Cabo Verde, 588 Caucasianas na llha da
Madeira e 710 de raga Mongolica em Macau. A todas as criangas foram efectuados TC com aeroalergencs,
utilizande como referéncia positiva um extracto de histamina a 10mg/mt (Merck Allergopharma). Foi
efectuada analise comparativa do didmetro médio da papula induzida pela histamina.

Resultados: Encontraram-se diferengas estatisticamente significativas nos diametros médios das papulas
induzidas pela histamina nas varias populagées estudadas (p<0.014), correspondendo a um valor médio
{++DP} de: Macau - 3.58 (x£1.01) mm; Cabo Verde - 3.91 (x+1.08) mm; Madeira - .59 (++1.45) mm. Q
didmetro das papulas variou de 2 a 13.5mm. As criangas atopicas apresentaram uma maior reactividade
cuténea a histamina, com significado estatistico (p<0.008), Comparando a reactividade cutanea entre as
criangas atopicas das vdrias populagdes, verificou-se que as diferengas encontradas mantinham-se
significativas (p<0.006). A reactividade cut&nea por sexcs nédo revelou diferengas em todas as populagdes
{p>0.14).

Conclusoes: Demonsircu-se que a reactividade cutanea inespecifica & influenciada pela atopia e por
factores raciais, independentemente da sensibilizagao alergénica. A reactividade cuténea é independente
da variavel sexo, sendo superior nas criangas atopicas e na populagéo caucasiana.



118 ANUARIO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 1939

DOENGAS ALERGICAS NA CRIANGA: DA EPIDEMIOLOGIA A PREVENGAO. ESTUDO EM TRES CONTINENTES,

Mario Morais de Almeida*, Angela Gaspar*, Céu Teixeira**, Cristina Santa Marta*, Graga Pires*, Rita CAmara***, Ana Mar-
ques™™*, Dulca Lopas****, Kim Mui leong*****, [sabel Andrade™"*, Nunc Andrade™™ ™", Jorge Romeira”™”, Nuno Neuparth®,
Fernande Drummond Borges*™™, Jorge Humberto™***, José Rosado Pinto*

*Servigo de Imunoalergologia, Hospital de Dona Estefania, Lisboa; **Hospital Dr.Agostinho Nete, Praia, Cabo Verde; ™ *Unida-
de da Imunoalargologia, Centro Hospitalar do Funchal, Madeira; ****Hospital Dr.Baptista de Sousa, Mindelo, Cabo Verde;
***Servigo de Pedialria, Centro Hospitalar Conde Sao Januario, Macau.

Apresentagio: 42 Congresso Cientifico dos Hospitais Civls de Lishoa, 22 a 24 de Novembro de 1999, tendo sido atribuide o
Prémin para a melhor Comunicacio Livre.

Nas dltimas décadas tem-se verificado urm aumento na prevaléncia das doengas alérgicas, particularmente
em idade pediatrica. A expresséao destas doengas depende de um balango entre factores de risco genéticos
e do ambiente.

Objectivo: Pretendeu-se com este trabalho estudar a prevaléncia e factores de risco das doengas alergicas
na crianga, correlacionando os dados obtidos em regides de lingua oficial portuguesa, com diferentes
influéncias genéticas, culturais e ambienciais.

Material e Métodos: Faram incluidas amostras randomizadas de criangas em idade escolar (6-16 anos),
estudadas com a mesma metodologia: questionario normalizado, testes cutdneos por prick e prova de
provecagio brénguica com metacolina. Em 1993, na {lha do Sal, foram estudadas 235 criangas de raca
Negra (populagéo total neste grupe etério: 2.300); em 1994, na llha de S.Vicente, foram incluidas 588
criangas de raga Negra (total de 8,000); em 1995, na |lha da Madeira, foram estudadas 1.061 criangas de
raga Gaucasiana (total de 18.000); em 1997, em Macau, foram incluidas 1.385 criangas de raga Mongdlica
(total de 35.000).

Resultados: Na llha da Madeira encontramos a maior prevaléncia de asma activa, ou seja sintomas no
Gitimo ano (14.6%) e de atopia (54.1%). Na Republica de Cabo Verde identificou-se uma prevaléncia de
asma activa semelhante, embora inferior (Sal:10.6%; S.Vicente:7%), mas com uma prevaléncia de
sensibilizagio alergénica extremamente baixa {Sal:6%; S.Vicente:11.9%}). Em Macau encontramos a
mais baixa prevaléncia de asma em actividade {1.3%)}, associada a uma significativa prevaléncia de
atopia (48.6%). Q teste de hiperreactividade brénquica foi positivo, respectivamente, em 25, 88, 70 e 88%
dos asmaiicos do Sal, S.Vicente, Madeira e Macau.

Conclusdes: As diferencas estatisticamente significativas nas prevaléncias de asma e de atopia em
criangas do mesmo grupo etdrio, evidenciam a importancia da genética, ligada & raga, na patogénese
das doengas alérgicas, modulada pelas varidveis ambientais e pelo estilo de vida das populagbes. Como
consequéncia deste projecto multicéntrico, foi possivel planificar cuidados de Saude na patologia alérgica,
nomeadamente em termos de prevengéo e de educagao, cujos custos directos e indirectos certamente
irdo aumentar no proximo Miiénio,
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ADOLESCENTS AND SCHOOL ASTHMA KNOWLEDGE AND ATTITUDES

P Leiria Pinto, M.Cordeiro, R. Pinlo

Allargy Dapartment, Hospital de D. Estefania.

Maternal and Child Health Departmant.

Universidade Nova de Lisbea, Lisbon-Porlugal

Publicada: Allergol et immunopathol 1999; 27(5): 245-253

SUMMARY

INTRODUCTION: bronchial asthma is a chronic disease that affects a high percentage of adolescents,
with a significant restriction of daily activities, and is a cause of schoal absenteeism. The relationship
between adelescents and asthma disease in schocl were assessed with a view to improving knowledge
about the asthmatic adolescent.

METHODS: a survey was conducted in the Lisbon metropolitan area , covering urban {Lisbon) and rural
{Lourinha) zones and including 1879 students and 81 teachers from the 7" to @ high schoot years.The
study groups were asthmatic studants, their peers and teachers. A self- administered questionnaire was
applied to collect information. The results were compared with a reference group of 91 asthmatis students
attending our Department of Immunoallergy . Cotinine urinary measurements were made in a sample of
asthmatics and a control group.

RESULTS: the prevelence of current asthma among students was 10%. Estimates of asthma annual
burden among 7' to 9" year students from Lisbon and Lourinha high schools inclued 4.307 days missed
from school, 4.148 medical consultations and a minimum of 351 haspital emergency care and 80 hospital
admissions. Exposure to passive smaoking was not significantly different between asthmatic students and
theirs peers. Cotinine urinary measurements did not discriminate between exposed and non exposed
individuals. Cigarrette smoking was almost as commam among adolescents asthmatics (5.4%) as it was
in non-asthmatic subjects (8.7%). However, 55% of asthmatics mentioned active and passive smoking as
an asthrna exacerbating factor. Asthmatic students, their peers and teachers showed a deficient knowledge
about asthma (mean group scores: 17.6; 14.2 and 17.7 of a possible 30}, particulary in the areas related
to asthma recognition and its management. Asthmatics attending our Allergy Department had the highest
scores. All groups showed tolerance in the sense of a positive and understanding attitude toward a parson
with asthma. However, traditional beliefs about asthma disease (dependence, inferiority. ..} were confirmed.
A positive correlationn between knowledge levels and tolerance attitudes were found.

CONCLUSION: in view of the dimension of the asthma problem in adolescence and its social and economic
impact, it is justitiable to acess the need for the implementation of asthma education programs in schools
in order to improve asthma management by adolescents and their schoolss.,

KEY-WORDS: Adolescent asthma; Asthma knowledge; Impact of asthma.
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CURSO DE FEHIIES DAS CRIANCAS ASMATICAS PROMOVIDO PELO SERVICO DE IMUNOALERGOLOGIA DO HOSPITAL
DE DONA ESTEFANIA - EXPERIENCIA E COLABORAGAO DO SERVICO DE MEDICINA FISICA E DE REABILITACAO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA,

Taixaira A*, Pedreira A*, Saixo 1", Nogueira JA™, Godinho N**, Arede C", Pinto JB™, Porlela M2H*
“Servigo de M. F. R. do H. D. Estefénia
**Servico de Imunoalergologia do H. D. Estefanla

Anualmente o Servigo de Imunoalergologia organiza um cursa de férias, com uma semana de duragdo,
para criangcas asmaticas, em Gouveia - Serra da Estrela (altitude 1300m).

O Servigo de Medicina Fisica e de Reabilitagdo desde o inicio que tem colaborado com o envio de um
fisioterapeuta.

Este ano pensamos dar uma nova dinamica ao nosso trabalho, promovendo o ensino as criangas asmaticas
sobre a sua doenga e o tratamento adequado, nomeadamente na area da Reeducagdo Respiratéria.

As criangas foram acompanhadas por uma equipa mullidisciplinar: Imunoalergologistas, Fisiatra,
Psicdlogos, Enfermeiras, Fisioterapeuta e Professeras.

O ensino efectuado versou sobre os seguintes temas: higiene de vida, conceitos basicos sobre a respiragao
normal, técnicas de relaxamento durante as crises, correc¢do postural e pratica de desporto.

Para avaliar o conhecimento que as criangas tinham sobre a sua doenga e qual o seu comportamento
perante uma crise asmatica, realizou-se um questionaric no inicio e no fim do curso.

Integraram o curso 35 criangas provenientes das consultas de Imunoalergologia dos Hospitais de Dona
Estefania, Pediatrico de Coimbra, de Sac Jodo do Porto e Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia, com
idade compreendida entre os 8 e 10 anos, sendc 19 rapazes e 16 raparigas.

Desta amostragem, 51,4% ja tinham efectuado Reeducagdo Respiratoria. Em relagéio ao desporto, 62,8%
praticam-no com regularidade. Durante as crises asmaticas o absentismo escolar & inferior a uma semana,
em 74,2% das criangas estudadas.

Palavra chave: Aeeducacac respiratoria e asma,
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INTERNAMENTO POR BRONQUIOLITE- ANALISE DE UMA POPULAGAO

Sara Prates, Méario Almeida, Virginla | oureiro, Vitdria Matos, J.E. Rosade Pinto
Servigo de Imunoalergologia

Servi¢o de Patologia Clinica-Secgéo de Imunologia

Haspital D. Estefénia

Publicado : Cadarnos de Imuno-Alergologia Pedigtrica ,vol.14 n?1-1999

RESUMO: A bronquiclite, esté entre as mais frequentes causas de internamento hospitalar na primeira
infancia, sendo o virus sincial respiratério (VSR), um dos agentes com maior importancia. Fol objectivo
deste trabalho caracterizar um grupo de criangas internadas por bronguiolite, pretendendo-se identificar
a existéncia ou ndo de diferengas na duragao do internamento, em fungéo da presenca de infeccéo por
VSR e do tipo de abordagem terapéutica utifizada. Foi estudada uma amastra de de 124 criangas com
idades < 24meses, internadas por infecgéo respiratéria baixa compativel com etiologia viral, e pesquisa
de virus nas secregbes respiratorias realizada até 8 dias apés a data do internamento.

Resultados: Média etaria: 4.5 meses. Relagdo M/F=0.9. Duragdo média de internamento: 11.8 dias.
Pesquisa de virus: VSR amente positivo(+)70(56.4%). A duragéo de internamento nao foi significativamente
diferente entre 0s grupos com & sem infecgdo por VSR. No sub grupo de criangas que necessitou de
cuidados intensivos (n=30) a identificag&o do VSR foi significativamente mais frequente (80%, p=0.004}
associando-se a uma maior duragio de internamento. A terapéutica efectuada, a excepg¢ao da antibioterapia
(associada a uma duragéo de internamento superior), nao se relacionou con diferencas significativas na
duragéo do internamento.

Conclusdes: O VSR foi identificado em mais de metade do total de internamentos estudados e na maior
parte das criangas internadas em UCI, condicionando nestas uma duragdo de internamento
significativamente superior. A elevada duragio de internamento e o facto de ndo parecer ter sido
influenciada pelas medidas lerapéuticas utilizadas, vem pdr em causa a abordagem terapéutica efectuada.

Palavras- chave: Bronquiolite; VSR; [nternamento; Terapéutica.
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TRABALHO DE UMA EQUIPA DE LIGAGAQ - casuisrich b 2 avos

Santos F, Pires P, Farinha S, Fombo J, Trigueiros A, Brito |
11th International Gengress 15th - 19th September 1989-02-11. Hamburg, Germany.

Objectivos: O trabalho de uma Equipa de Pedopsiquiatria de Ligagdo consiste numa intervengéo
organizada, em conjunto com a Pediatria, numa viséo global da crianga, tendo em atengao os aspecios
prganicos, psiquicos & sdcio-familiares, para um diagnostico e terapéuticas articuladas.

Os autores analisam o trabalhe clinico nos dois dliimos anos da Equipa de Ligagdo de Psiquiatria da
Infancia e Adolescéncia no Hospital Pediatrico D. Estefania.

Metodologia: Elaboragdo e andlise da ficha clinica aplicada a todos os primeiros casos (n=425)
referenciados pela pediatria & Equipa de Ligagao nos anos de 1997 ¢ 1998,

Resultados: Sdo analisados os resultados relativos ac motivo de pedido, diagnastico, intervengao
terapéutica e evolugao.

Constatou-se gue na maioria dos pedidos o diagndstico é por alteragdes do comportamento. © diagndstico
nosoldgico (DSM IV) mais frequente é: Perturbagdes do comportamento. A Intervengao Terapéutica
maioritariamente efectuada foi a Intervengao em crise. A orientagdo des casos tem sido feita em articulagao
com outras Instituigdes.

Discusso: Salienta-se a importancia da elaboragBo de uma ficha clinica como factor de avaliagao da
qualidade dos servigos prestados, na drea de Saude Mental. A partir deles definimos prioridades de
intervengdo, privilegiando alguns servigos, estabelecendo protocolos e mantendo uma permanente
comunicagao com todos os técnicos envolvidos.

Consideramos imprescindivel, neste trabatho de Ligagdo, a multidisciplinaridade e articulagao entre
diferentes profissionais.
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ESTUDO RETROSPECTIVO DE 50 CRIANCAS E ADOLESCENTES COM PROBLEMAS DE COMPORTAMENTO

Lago B, Martins E
Departamentc de Pedopsiguiatria do Hospital de Dona Estefania
X Encontra Nacional de Psiguiatria da Infancia e da Adolescencia. Viseu, dazembro 1889

Resumo
Objectivos: Caracterizagéo socio-demografica e clinica dos casos clinicos da consulta de Pedopsiquiatria
cujo motivo de consulta foi prablemas de comportamento.

Material e Métodos: Foi efectuada uma revisao de 89 processos clinicos da cansulta de Pedopsiquiatria
cujas primeiras consultas foram realizadas pelas autoras durante os anos de 1997 e 1998. As idades das
criangas estao compreendidas entre os 3 e 18 anos.

Dos 89 casos clinices, em 56,2% o motivo do pedido de consuita constou de alterages do comportamento,
agrupados neste trabalhe em Comportamentos Agressivos (CA), Comportamentos Delinquentes (CD) e
Tentativas de Suicidio (TS). Foi utilizado ¢ Programa SPSS para andlise estatistica dos dados clinicos.

Resultados: 80% dos casos eram individuos do sexo masculino, dos quais 62,5% tinham idade superior
a 10 anos. Em 76% o motivo do pedido foi CA e em todos os cases de CD as criangas em causa eram
rapazes com idade superiar a 9 anos. O diagnostico feito pelo Manual de Diagnisticos e Estatistica das
Perturbagbes Mentais, 4* Edigo (DSM-IV), Eixo |, recaiu fundamentalmente nas perturbacdes de
comportamento, enquanto o diagndstico estrutural (segundo ¢ Dr. Coimbra de Matos) mais frequente foi
a organizagdo depressiva {40%), logo seguida da organizacéo estado-limite (36%}. 44% das criangas
provinham de familias nucleares, sendo 53,3% das classificadas como disfuncionais. Todas as criangas
da amostra com Defici@ncia Mental tinham idade superior a 10 anos & foram referenciadas & consulta de
Pedopsiquiatria maicritariamente por Servigos de Sadde devido a CA.

Conclusdes: As alteragbes do compertamente registaram-se como motivo principal de consulta
predominantemente no sexo masculine, sobretudo com idade superior a 10 anos.

sNas raparigas com problemas de comportamento observou-se uma tend@ncia para apresentarem uma
organizagao depressiva, estando frequentemente em causa um segundo diagnostico no Eixo 1do DSM-
IV de problemas relacionados, enquanto nos rapazes predominou a organizagao estado-limite, recaindo
0 segundo diagnostico no Eixo |, quando existia, em perturbagdes da eliminagde e da comunicagéo. As
criangas cujo motivo do pedido foi CD, evoluiram pior que 0 esperado na nossa amostra. O tipo de familia
nuclear foi a mais frequentemente registada. Estando muitas vezes relacionada com um elevado grau de
disfuncionalidade nesta amostra, leva a pensar que mais importante que o tipe de familia, é a sua eficacia
como ambiente estruturante para a crianga. Quanto as criangas com Deficiéncia Mental parece-nos
fundamental questionar o que se passa com elas antes dos 10 anos de idads.
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0 OUTRO LADO DAS BIRRAS - ALTERAGGES DE COMPORTAMENTO NA 1£ INFANCIA

Queirgs 0., Goldschmidt T., Almeida 3.
Unidade da 19 Infdncia — Departamento da Pedopsiquiatria do HDE

RESUMO: As alteragGes de comportamento s80 um sintoma que pela disrupgao que provocam na dinamica
familiar constituem um dos principais motivos de consulta pedopsiquiatrica na 12 infancia. Trata-se contudo
de um sintoma gue & comum a diversos quadros clinicos e que corresponde a diferentes situagdes da
ponto de vista psicopatolégico, cuja compreensdc é fundamental para uma adequada intervengao
terapéutica e prognéstico.

Na 1¢inf&ncia a defimita¢ao clara de quadros ciinicos coloca algumas dificuldades devido as modificages
rdpidas do desenvaolvimento, a falta de especificidade dos factores causais e ao contributo das perturbagoes
relacionais para a patologia da crianga. Mais importante do que as manifestagdes clinicas, € o nivel de
funcicnamento das estruturas psiquicas, nomeadamente a organizagao do Self e do desenvolvimento do
Eu, que é importante avaiiar nestas situagdes.

Neste trabalho os autores fazem uma revisfo da casuistica da UPI relativamente &s criangas
referenciadas por alteracées de compartamento durante um periodo de 3 anos (Outubro 1996/99),
sendo apresentados 05 seus diagnésticos segundo a classificagio DC: 0-3 (Diagnostic Classification
of Mental Health and Developmental Disorders of Infancy and Early Childhood}, nos eixos | - diagnostico
primario e || - perturbagdo da refagde. Os autores apresentam também vinhetas clinicas ilustrativas da
psicopatologia que pode estar subjacente a este sintoma.
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1991- 1998: 8 ANOS DE CIRURGIA O.R L. PEDIATRICA

Luis Acosta; Vitor Rebalo, Luisa Monteiro; Adriana Melo, Vital Calado
Poster apresentado na Reuniao Anual da Sociedade Portuguesa de Otorrinolaringelogia e Cirurgia Cervico-Facial
Cascais, 27 a 29 de Maic de 1939

O Hospital de Dona Estefania é um dos hospitais de maior refer&ncia na drea das diferantes especialidades
pediatricas.

O Servigo de Otorrinolaringologia deste Hospital que inicialmente prestava cuidados do foro
oterrinolaringolégico a adultos e criangas, a partir de 1991 dedica toda a sua actividade a
Otorrinolaringologia Pedidtrica, recebendo na sua consulta doentes referenciados de toda a regiac centro
e sul do Pais.

Neste trabalho os autores pretendem demonstrar a actividade cirlirgica desenvolvida no campo da
Otorrinclaringclogia Pediatrica, de Janeiro de 1991 a Dezembro de 1998,

Numero totat de operag¢des: 6 444
Patologia otoldgica: 2 887 (45%)

Otopatia seromucosa: 1 970

Otite meédia crénica simples: 397

Otite média crénica colesteatomatosa; 167
Qutras patologias otaldgicas: 163

Patologia do tecido linfoide: 2 794 (43%)

Adenoidectomia : 1 720
Adenoamigdalectomia: 1 024
Amigdalectomia: 50

Patologia naso-sinusal: 513 (8%)

Septoplastias: 265 {Total): 52%

Cirurgia endonasal Microscépica ou Endoscépica: 13%
Ressec¢ao sub-mucosa dos cornetos: 5%

Atrésia choanal: 5%

Redug&o de fractura de ossos prdprios: 9%
Rinoseptoplastia: 2%

Outras cirurgias : 222 ( Microcirurgias laringeas, esofagoscopias, cirurgias cervicais)
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AUDIOLOGIA CLINICA NA CRIANCA

Luis Acosta,Luisa Monteiro, Henrique Marvao, Vital Calado

Hospital Dona Estefania

Servigo de Otorrinolaringologia

Poster apresenlado na Reunido Anual da Sociadade Portuguesa de Otorrinolaringologia e Cirurgia Carvico-Facial
Cascais, 27 a 29 de Maio da 1889

Os primeiros anos de vida s&o muito importantes para o desenvolvimento da linguagem na crianca,
sendo condi¢io necessaria a existéncia de uma audigho normal. A avaliagéo da audicac neste pericdo
crucial da vida & no entanto muito dificil necessitando de técnicas especificas, equipamento adequado e
técnicos especialmente treinados. As técnicas comportamentais utilizadas para determinagéo de limiares
auditivos terdo de ser adequadas 4 idade da crianga a testar. Podem ser complementadas pela execucio
de técnicas fisiolégicas tais como a Impedancimetria, os Potenciais Evocados Auditivos e as Otoemissoes
Aclisticas.

Os autores fazem uma revisao dos métodos de Audiometria Infantil utilizades na Unidade de Audiologia
do Servico de Otorrinolaringologia do Hospital de Dona Estefania .

Provas comporiamentais: os testes utilizados dependem da idade da crianga a testar:
Primeiros seis meses de vida: Reflexos Incondicionados - Apciam-se na observagac de
mavimentos reflexos (cociec-palpebral, sobressalto, mavimento da cabega, reflexo de Moro ou
cessagao da actividade motora}, desencadeados por ruido branco filtrade ou jogos sonoros
calibrados em intensidade e frequéncia.

Entre o ano de vida e os trés anos de vida: R.O.C. - Reflexo de Orientagao Condicionada, &
necessario que a crianga esteja sentada, E ent&o condicionada a olhar numa direc¢fio onde existe
urn brinquedo animado ou iluminado sempre gue ouve um som, sendo reforgada positivamente
pelo técnico que aplica o teste. Esta prova permite obtengao de limiares em campo livre.

A partir dos trés anos de vida: Audiometria por jogos — a ctianga ao ouvir um som acrescenta
uma pega de um joge { podem ser testados ouvidos separados quando a crianga permite a colocagao
de auscultadores).

Audiometria convencional: A partir dos 5 anocs de vida, a crianga pode levantar a mac ou carregar
num botdo quandsc cuve o som.

Testes fisioldgicos: executados com o dognte em repouso, NAo & necesséria a sua colabora¢ao na
obtencdo da resposta.

Impedancimetria: Da indicagdes acerca da impedancia do ouvido médio,

Timpano e cadeia ossicular, bem coma os reflexos estapedicos, ipsi e contra-laterais.
Potenciais evocados auditivos: Saa usados sobretudo os de curta laténcia,

Permitem a obtengZo de limiares auditivos e o topadiagnostico da leséo da via Auditiva.
Otoemissodes acusticas: padem ser utilizadas as otoemisstes evocadas transitérias ou os produtos de
distorcéo. Aplicagbes clinicas vérias, permitem fazer o rastreio da audicao em racém-nascidos ou individuos
néo colaborantes.

E também apresentada a casuistica referente aos diversos exames realizados durante o ano de 1998 na
Unidade de Audiologia do Hospital de Dana Estefania:

Exames realizados: N =9 043 ; Audiometria tonal: 3 596; Timpanograma: 2 484, Reflexos estapedicos:
2 462, Audiometria vocal: 51,Audiometria protésica: 223, Potenciais Evocados Auditivos: 227.
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RINO-SINUSITES NAS CRIANGAS: INDICAGOES E TECNICAS CIRURGICAS

Luisa Monteiro

Servigo de Otorrinclaringologia de Hospital de Dona Estefania, Lisboa

Uirector: Dr. Vital Calado

Comunicagdo apresentada na Reunidio Anual da Sociedade Portuguasa da Alargologia @ Imunologia Clinica, Porte, 1 de
Cutubra de 1999

A patologia naso-sinusal, aguda e crénica, em idade pediatrica € cada vez mais reconhecida. A terapéutica
das rino-sinusites da crianca € essencialmente médica, numa abordagem mulftidisciplinar, sende de vital
imporiancia a abordagem imunoalérgolégica e oterrinolaringoldgica. No entanto, em alguns casos, a terapéutica
medica bem conduzida € insuficiente para controlar a doenga, estando indicada a terapéutica cirirgica. As
indicagbes operatdrias das rino-sinusites da crianga podem ser sistematizadas da seguinte forma:

A- Complicagges purulentas das rino-sinusites agudas ndo controladas medicamente: Orbitarias (celulite
periorbitéria avoluinde para empiema, com praptose, queilose e compromisse do nervo Gptico, obrigando
a descompressio rapida do conteldo orbitdrio) e endocranianas (abcesso cerebral, empiema sub-dural
e extra-dural, obrigando a uma abordagem combinada neurocirdrgica e otorrinclaringolégica).

B- Ring-sinusites arrastadas, refractarias a terapéutica médica, com repercussdes sobre o estade geral
da crianga, sabretudo se é factor de agravamento de doenga pulmonar ou: otolégica.

C- Polipose nasal nao controlada medicamente, com repercussao na gualidade de vida do doente. Nesta
alinea incluem-se os casos de fibrose quistica com polipose nasal. No caso particular do pélipo antro-
choanal, a terapéutica é sempre cirdrgica.

D- Sempre que surjam duvidas quanto ao diagnéstico diterencial das lesfies ring-sinusais e haja necessidade
de proceder a sua excisdo para exame anatoma-patologico e exclusio de patolagia tumoral.

As tecnicas operatorias actuais das rino-sinusites sao funcionais, baseadas no conceito do “complexo
osteomeatal”. As vias de abordagem sdo endonasais, recarrendo-se raramente a vias de abordagem externas.

Desde a década de setenta vém sendo difundidas técnicas cirtrgicas apoiadas na utilizaggo de microscopio
cirargico ou de endoscopios e respectivo armamentario cirdrgico, gue permitem resseg¢des limitadas de
mucosa e de paredes osseas das cavidades, alargando os ostiae, permitindo a drenagem & o arejamento
dos seios, com posterior regenerag&o da mucosa. Fara o correcto planeamente cirlirgico, muito contribuem
as imagens obtidas por Tomografia Gomputarizada, identificando as zonas de obsirugio sobre as quais &
necessario actuar. A cirurgia nasosinusal mais praticada na crianga, consiste essencialmente numa
etrnoidectomia (anterior e posterior) e meatotomia média. Mais raramente estardo indicadas a esfencidectomia
¢ a drenagem do seio frontal {dependendo da idade e grau de desenvalvimento e atingimento dos seios).

Muitas vezes estao indicados outros gestos cirdrgicos, quer isolados, quer associados a cirurgia
naso-sinusal, tendo por finalidade a melhoria da drenagem e arejamento dos seios perinasais: septoplastia
e turbinoplastia. A adencidectomia ou a adenoamigdalectomia quer prévias, quer congcomitantes a cirurgia
sinusal tém também uma indicagdo nos casos em que a patelogia infecciosa ou obstrutiva do tecido
linfdide da rino e orofaringe agrava ou precipita a infecgéo rino-sinusal.

No Servigo de Otorrinolaringologia Pediatrica do hospital de Dona Estefania, ac longo de 8§ anos, de
Janeiro de 1991 at¢ Dezembro de 1998, foram efectuadas 513 cirurgias rino-sinusais ( 52% foram
septoplastias, 13% cirurgias endonasais, microscopicas ou endoscopicas,5% de ressecgdes sub-mucosas
dos cornetos), por vezes associadas.

Conclusio: as indica¢des operatdrias rinc-sinusals em idade pediatrica serio ponderadas caso a caso
tendo em conta: a gravidade da doenga naso-sinusal e suas repercussoes sob a doenga puimonar e
estado geral da crianga bem como o desenvolvimento e atingimento das respectivas cavidades sinusais,
dificultande ou néo o acesso cirdrgico. Deverao ser utilizadas técnicas funcionais, restabelecendo a
drenager & arejamento das cavidades sinusais, permitindo a regeneragdc da mucosa de revestimento e
normal funcicnamento rinosinusal.
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CONTRIBUICAO PARA O ESTUDO DA PREVALENCIA BACTERIANA
DA OTITE MEDIA AGUDA DA CRIANGA EM PORTUGAL

Revista Portuguesa de Otorrinalaringclogia e Cirurgia Cervico-Facial
Volume 36, Outubro de 1989, Pag.
Montsiro L*., Acosta L™, Calado V."™

Resumo : O aumento da percentagem de estirpes bacterianas resistentes aos antibioticos implicadas na
etiopatogenia da Otite Média Aguda da crianga em todo o mundo, com a crescente dificuldade encontrada
para tratar adequadamente esta doenga, levou os autores a procurar conhecer atraves deste estudo a
prevaléncia bacteriana responsdvel pelas formas mais complicadas desta doenga, em Portugal.

Ao longo de quinze meses foram obtides, apds miringotomia, 60 aspirados de ouvidos com ofite média
aguda resistente a terapéutica médica instituida (N= 46 doenles, em 14 casos miringotornia bilaterai) .O
pus colhido directamente do ouvido médio, foi entdo enviado a dois laboratdrios bacterioldgicos ( H. de
Dona Estefdnia para os doentes desta instituicdo e Dr. Fernando Teixeira para os doentes provenientes
da ciinica privada). Isofaram-se 17 estirpes de Haemophilus Influenzae (H.L} sendo 3 produtores de
Beta-lactamases (17%),19 Streptococcus Pneumoniae (S.P) com 42% de resisténcia a penicilina,4
Staphifococeus auraus (S.A.} e 1 Moraxella catarrhalis (M.C). Em 7 casos a cultura foi esteni (£).

Palavras-Chave: Otite média aguda, resisténcia bacteriana.
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POLIPOSE NASAL

Luisa Monteiro
MANUAL DE OTORRINOLARINGOLOGIA, VOL. IV , Samuel Ruah, Carlos Ruah,
Capitulo VIIl, Pag. 116,120

Introducéo histérica: A polipose nasal é uma doenga descrita desde a Antiguidade, com referéncias a
esta patologia e seu tratamento ao longo da histéria. O primeiro registo conhecido deve-se a um médico
egipcio, Ni-Ankh Sekmet e data de ha 4000 anos. Hipocrates também se debrugou sobre a natureza
desta patologia, atribuindo-a a um desequilibrio entre os quatro humores. Desenvolveu uma técnica para
a extracgao dos polipos por arrancamento, que utilizava uma esponja e fios . Woakes, em 1885 sugeriu
que a polipose nasal era uma consequéncia de uma etmoidite necrotizante, sendo necessario, para a
tratar, a realizagéo de uma stmoidectomia. A doenga de Widal foi descrita em 1992.

Epidemiologia: A incidéncia desta doenga nido é conhecida com exactiddo. Sabe-se que o sexo masculino é
atingido com uma incidéncia superior ao sexo feminino. £ uma doenga tipica da idade adulta, com um pico de
incidéncia na quinta década de vida. Quande surge na infancia (0,1% dos casos) esta geralmente associada
a doengas sistemicas lais como a mucoviscidose e as disquinésias ciliares. No caso da mucoviscidose, 20%
dos doentes t&m polipose nasal. Neste grupo etdric é necessario tazer o diagndstico diferencial com as
malformagoes congénitas intranasais. A polipose nasal é mais frequente nos doentes asmaticos do Gque no
reste da popuiagée ( 7%), sendo mais frequente nos nao alérgicos(13%;) do que nos alérgicos(5%). A intoleransia
ao &cido acetil-salicilico pode estar associada a 36% dos casaes de polipose nasal.

Apresentacao clinica: A polipose nasal manifesta-se de uma forma insidiosa, com o aparecimento ou
agravamento de obstrugao nasal, geralmente bilateral e progressiva, rinorreia anterior e posterior
seromucosa ou purulenta, rinolalia fechada, hipdsmia ou anésmia ¢ cefaleias. As forma mais graves e
arrastadas podem levar & deformagao nasal, com hipertelorismo .Quando a polipose nasal € unilateral
deve suspeitar-se de autras patologias: polipo antrochoanal (ou de Killian ), angiofibroma juvenil (tratando-
se de um jovem do sexo masculine) ou patologia tumoral .

Exame clinico e exames complementares: Apds anamnese cuidada, devera proceder-se a observagao
otorrinolaringoidgica e geral. As fossas nasais deverao ser observadas por rinoscopia anterior e episcopia,
observando-se massas gelatinosas e translicidas, de superticie lisa e requiar, com otigem na regido do
meato medio e preenchendo de formas diversas as varias zonas das fossas nasais { dependendo do
grau : 1, Il ou Il ).O exame clinico devera ser complementado pela execucio de endoscopia nasal e
exames imagiologicos: estudos radiograficos nas incidéncias classicas e estudo por tomografia
computorizada ( obrigatéria para planeamento pré-operatério ). O estudo imunoalergolégico devera ser
sempre efectuado.

Tratamento: a polipose nasal, sendo uma doenga inflamaldria, responde a terapéutica com
corticosterdides, topicos e sistémicos. Por vezes ha necessidade de associar antibioterapia sistémica
para tratamento da sinusite associada a polipose nasal . G tratamento cirldrgico esta reservado as situagdes
em quc falha a terapéutica medica bem instituida, com sintomas intensos cu guando haja necessidade
de proceder ao exame histoldgico das massas polipddes. As técnicas utilizadas actuaimente sao técnicas
funcicnais (endosedpicas ou microscopicas ) e visam a exérese dos pdlipos e a drenagem das cavidades
perinasais e alargamento dos orificios meatais, preservando ac maximo a mucosa de revestimento. Apos
a cirurgia o doente devera manter a terapéutica com corticosterdides, com meio de controle desta doenga
tipicamente recidivante. Estao descritas complicagdes hemorragicas, intracranianas e orbitarias das
diferentes técnicas operatérias, pelo gue € necessario um treine adequado do cirurgidc e um planeamenta
cuidado pré-operataorie.
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FACTOR MASCULINO NA INFERTILIDADE

Leitao C, Quaresma A, Cristévéa B, Suzette G
Reunifo de Ginecologia do Servigo de Ginecologia do Hospital de Dona Estaféania, Margo de 1999.

RESUMO: Dada a alta prevaléncia do factor masculino na consulta de Medicina da Reprodugéc ¢ a
existéncia de novas técnicas de Reprodugao Medicamente Assistida, os autores realizaram um trabalho
de revisao sobre este tema. Apds uma breve introdugad sobre a anatomia e fisiclogia do aparelho reprodutor
masculino, fol salientada a importancia da realizagao de uma histéria clinica completa e orientada,
englobando um exame objective cuidadoso. O espermograma, com os seus limites de adequabilidade e
variagao a0 longo do tempo, & ainda um dos exames mais importantes, atraves da informagao
complementada com o espermocitograma, a bioquimica do esperma e a espermocultura. Foi referido o
papel das analises hormonais e o valor diagnéstico e prognostico da biGpsia testicular e do estudo genético
na abordagem do factor masculine. Apresentaram as diferentes terapéuticas -Cirurgica, Medica, Técnicas
de Reprodugdo Assistida - e 0s seus critérios de escolha. Concluiram o trabalho com a referéncia aos
resultados da FIVNAT.
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POLIPO ENDOMETRIAL COM ADENOCARCINOMA PAPILAR: 4 PROPOSITO DE UM CASO CLiNICO

Leitao C, Gangalves M, Resende H

Servigo de Ginecologia-Obstatricia do Hospital de Dona Estefania

Servigo de Anatomia Patoldgica do Hospital de Sao José

Comunicag&o poster no VIl Congresso Portugués de Ginecologia, Espinho, Junho de 1999.

Os pélipos endometriais sdo tumores benignos da mucosa endometrial. Sao constituidos por estroma e
pediculo vascularizado, sendo revestidos por gidndulas endometriais.

Ocorrem entre os 30 e os B0 anos em 75% dos casos, tendo a sua maior incidéncia por volta dos 50
anos,

Manifestam-se clinicamente por mena-metrarragias, ocorrendo em cerca de 25% das metrarragias pds-
menopausa. Por vezes sao achadas ecograficos em mulheres assintomaticas.

Estd descrita e coexisténcia de pélipos com o carcinoma endometrial, em 10 a 30% destas neoplasias.
Contudo & raro o aparecimento de carcinoma do endométrio num polipe Gnico, constituindo esta entidade
clinica somente 0,5% dos carcinomas do endométrio.

Os autores apresentam um caso clinico de uma mulher de 68 anos que recorreu & Consulta de Ginecologia
do Hospital de Dona Estefania, por metrorragias pds-menopausa. A ecografia com sonda vaginal revelou
espessamento endometrial de 14 mm. Realizou Bidpsia Uterina Fraccionada cujo resultado anatomo-
patolagico foi pdiipo endometriat simples.

Por persisténcia das metrorragias realiza nova biépsia-curatagem cujo resultado foi material insuficiente
para diagngstico.

A doente foi submetida a histerectomia total com anexectomia bilateral. O exame anatomo-patoldgico da
pega revelou Adenocarcinoma papilar sobre um polipo.

Os autores realizaram uma revisdo desta rara entidade clinica e, reforgam a importancia da realizagao da
histeroscopia e biopsia no estudo das meno-metrorragias, protocolo presentemente ern vigor no Servico.
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0 PAPEL DA HISTEROSSONOSALPINGOGRAFIA NA MEDICINA DA REPRODUGAO

Leitéic C, Bernardo MJ, Guaresma A, Cristévao B, Dias |, Bugalho J, Gongalves S

Comunicacao oral 8 Prémio da melhor comunicagio oral no Congresso de la Sociedad Latina de Biolegia y Medicina de la
[Reproduccion. Barceluna, Outubro de 1995,

Comunicagdo oral nas XvIIl Jornadas internacionais de Esludoes da Reprodugo. Curia, Qutubro da 1989.

RESUMO: A histerossonosalpingografia ¢ uma técnica de ambulatério que permite o estudo da cavidade
endometrial e a avaliacdo da permeabilidade tubdria através da utilizagao de meios liquidos (sora fisiclogico
efou microparticulas de galactose).

Os autores pretenderam avaliar o valor da histerossonossalpingografia como exame de primeira linha
nas situagées de infertilidade.

Realizaram um estudo retrospectivo de 75 casos de doentes da Consuita de Medicina da Reprodugao.
Avaliaram os dadas epidemiolégicos, antecedentes ginecoléyicos e obstétricos, os achados da ecografia
transvaginal e histerossonossalpingografia, bem como os dados existentes da histerosalpingografia e da
laparoscopia.

A histerossonossalpingografia completou os dados da ecografis transvaginal na avaliagéo da cavidade
uterina. Revelou ser uma técnica de grande sensibilidade no estudo da permeabilidade tubdria, tendo
uma alla taxa de concordancia relativamente aos achados da histerosalpingografia e da laparoscopia.

E uma tecnica de ambulatéria simples, segura, facilmente exequivel, bem tolerada pelas doentes. Pode
ser um exame de primeira linha na avaliagdo da permeabilidade tubaria ¢ da cavidade endometrial,
poupando aos érgéos reprodutores o efeito da radiagdo. As alteragdes detectadas devem ser esclarecidas
com outros métodos complementares de dignodstico, nomeadamente a histerosalpingogratia, a
histeroscopia ou a laparoscopia.
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HISTERQSSONOGRAFIA. NOVO METODO IMAGIOLGGICO DE AVALIACAQ E CAVIDADE ENDOMETRIAL.

Bernardo MJ, Dias |, Bugalha J, Neto |
Unidade de Ecuyrafia ginecolégica - Hospital D. Estefania
4 Congresso Cientifico dos Hospitais Civis da Lishoa - Novembro 1999,

INTODUCAOQ: A histerossonagrafia & uma técnica ecogrdfica que permite o estudo da cavidade endometrial
¢ da permeabilidade tubaria, mediante a utiliza¢do de meios fiquidos.

OBJECTIVO: Aportar a utilidade desta nova técnica correlacionando-a com os métodos classicos de
avaliagao (Histeroscopia, celioscopia, histerossalpingografia e histologia).

MATERIAL E METODOS: Experiéncia de dois anos em que no servigo, foram efectuados cerca de
trezentos exames. As doentes foram enviadas das consultas de senologia, ginecologia geral, medicina
da reproducac e climatéric. Preferencialmente a cavidade endometrial foi avaliada com instilagéo de soro
fisiologice e a permeabilidade tubdria com soluto de microparticulas de galactose.

RESULTADOS: As indicagdes foram alteragbes da cavidade uterina e endométrica mal visualizagio
com ecografia transvaginal e estudo de infertilidade. Os achados mais frequentes foram polipos embora
também em menor percentagem miomas sub-mucosos, septos, sinéquias cavidades normais e um
adenocarcinoma. Nas situagdes de infertilidade detectou-se permeabilidade tubAria em cerca de 90%
das pacientes. Encontramos uma alta taxa de concordancia com histeroscopia, histerossalpingografia,
celioscopia e histologia. Nao foram detectadas complicacées.

CONCLUSOES: A histerossonografia é um bomn complemento da ecografia transvaginal, quando esta
nac & conciusiva no estudo da cavidade uterina e endométrio. E sensivel, simples, bern tolerada e sem
exposicao a radiagtes. Pode ser um exame de primeira linha em medicina da reproducgéo na avaliagéo da
permeabilidade tubgria.
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ROLE OF HYSTEROSONOGRAFY AS A COMPLEMENT OF TRANSVAGYNAL SONOGRAFY INTHE EVALUATION
OF POS-MENOPAUSAL WOMEN'S CAVITY,

Bernardo M.J., Leitdo C., Salgueire 1., Pinguicha E., Dias |., Bugalho J., Neto I,
Dona Estefdnia Hospital, Lisbon , Portugal.
9" World Congress of Ultrasound in Obstetrics & Gynaecology, Buenos Aires, Novembro 1999

AIM: To establish the rale of hysterosonografy as a complement of transvagynal sonografy in the evaluation
of posmenopausal women's endometrial diserders, when transvagynal sonografy is not conclusive.

MATERIAL AND METHODS: We have studied 120 pos-menopausal cases. We analysed epidemiological
data, time of beginning and type of posmenopausal hormone replacement, hysterosonografy, hysteroscopy
and histological evaluation.

RESULTS: Our indications for hysterasonografy were: endometrial disorders not well visualized with
transvagynal sanografy or endometrium not correctely seen.

Our findings were: endometrial polyps, myomas, thin endometrium and two uterine septum. We have
seen a highly concordance between hysterosonografy and hysteroscopy, as well as hysterosonograty
and histology.

CONCLUSION: The hysterosonografy is a good complement for transvagynal sonografy in the study of
endometrial cavity, when this examination is not conclusive.

Is a simple and reliable well suported method. On the other hand, in assyntomatic women we don’'t need
another invasive procedure, when we see a normal endometrium.
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HEMANGIOMATQSE MIOMETRIAL DIFUSA. & propdsiro oe uk cAS0 CLNIO.

Salgueiro L, Bernardo MJ, Fradique L, Cunha F, Omar F, Bugalho J, Assungéo N
Servigo de Ginacologia / Obstetricia - Hospital D, Estefania.

RESUMO: Apresenta-se © caso de uma doente de 46 anos de idade, com histéria de dismenorreia
progressiva, iniciada pés-parto. A ecografia com color-Doppler foi compativel com tumor vascular uterino
e histolégicamente detectou-se hemangiomatose miometrial difusa.

A propdsito deste caso 0s autores fazem breve discusséo e revisdo dos artigos encontrados na literatura
referentes a esta entidade.

INTRODUGAO: A hemangiomatose miometrial difusa & uma entidade muito rara, que pertence aa grupo
dos tumores vasculares do utero, O diagnéstica é anatomo-patoldgico, embora possa ser suspeito
ecograficamente.

CASO CLINICO: Doente do sexo feminine, 46 anos, caucasiana, doméstica, natural e residente em
Lisboa.

Fai enviada a consuita por dismonorreia progressiva com oito anos de evolugéo, iniciada pés-parto.
Nos antecedentes gionecoldgicos e obstétricos havia a registar: menarca aos 14 ang; ciclos regulares
28/5 dias; .O. 3-0-4-3 (trés partos de termo, sendo dois eutdcicos e o Ultimo distécico-cesariana, ha oito
anes, na sequéncia do qual foi efectuada laqueag&o tubdria bitateral, a pedido).

Os antecedentes patolégicos pessoais e famifiares eram irrelevantes.

No exame objectivo detectou-se apenas Utero ligeiramente aumentado, doloroso & mobilizagéo.

Para esclarecimento do quadro clinico, efectuou-se ecografia com color-Doppler que revelou: Gtero globoso,
com ecoestrutura heterdgenea e face anterior preenchida por miltiplas formag@es vasculares, algumas
com fluxo de baixa resisténcia; areas anexiais com varicocelos exuberantes. A 7.0, realizada na sequéncia
da ecografia confirmou as imagens anteriores.

O perfil analitico, nomeadamente os marcadores tumorais, nao revelou alteracdes.

Colocaram-se as fipdteses diagndsticas de tumor vascular uterino, benigno ou maligno {angiossarcoma?).
Foi efectuada laparotormia, detectando-se um Utere muito vascularizado e varicocelos pélvicos. Procedeu-se

a histerectomia total com anexectomia bilateral, apés exame extempordneo que revelou tumor vascular
uterino sem sinais de malignidade.
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KRUKENBERG TUMOR: A CASE REPORT

Leitdo C., Bernardo M., Fradigue L., Gongaives MM, Assungaao N.

Servigo de Ginecologia e Obstetricia do H.D.Estefania.

Servigo de Anatomia Patolégica do Hospital de S&o Jose.

Camunicagio-Postar no Eurcpean Congress of Gynecologists and Obstetricians e publicado no European Journal of
Obstetrics & Gynecology and Reproductive Biclogy 1989; 86 (Supplement). 41.

RESUMO: The designation of Krukenberg tumor is only used to describe the metastatic disease of the
ovary that fits the origynal Krukenberg's designation. The Krukenberg tumor is a big, solid tumor, usually
bilateral with regular contour and gelatinous consistency. Microscopically, there is a hiperplasia of the
ovarian stroma that tends to abscure the mucus-screting signet-ring celis. Unlike primary epithelial ovarian
carcinoma, advanced Krukenberg tumor have poor prognasis and are less likely to respond to
chemotherapy.

The authors present a case of a fifty-years oid womnan with postmenopausal metrorrhagia. The vaginal
ecography suggested the presence of a giant subserous mioma. During surgery a giant ovarian tumor
was found. A total hystereclomy with bilateral anexectomy was performad. The histopathological diagnosis
showed bilateral Krukenberg metastasis. Further investigations showed a gastric adenocarcinoma as the
primitive tumor.
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COMISSAO TRANSFUSIONAL DO H.D.E. - 3 ANOS DE ACTIVIDADE

Espirito Santo D*, Santos M**, Barrocas F***, Quinta L+, Mahomed F*, Trindade L.**, Delgado G*, Serafim Z***

* Sarvico de Imuno-hemoterapia; ™ Unidade de Cuidados Intenslvos Pediatricos; *** Unidade de Cuidados Intensivos Necnatais;
* Servige da Anestasiclogia; +* Servige de Obstetricia/Ginecologie; ++ Unidade de Hematolngia Pedidtrica; *+= Servigo de Quoimados
4¢ Congresso Cientitico dos Hospitais Civis de Lishaa - Novembro de 1993

Em Maio de 1996, sob 0s auspicios do Conselho de Administragio, formou-se no Hospital de Dana
Estefania um grupo de trabatho, constituido por sete médicos representantes dos Servigos que apresentam
maiores indices transtusionais.

O Objectivo fundamental deste grupo de trablho & contribuir para a melhoria e uniformizagao da pratica
transfusional neste Hospital.

Para dar cumprimente ao objectivo decidiu-se promover reunies regulares, onde sdo elaboradas
Recemendagbes Transfusionais para os varios componentes sanguineos, que sio divulgadas,
implementadas e colocadas pelos representantas nos seus Servigos, em dossiers de trabalho, acessiveis
a todos os médicos, para que delas se possam servir sempre que tenham necessidade.

Com a abertura do Servico em Outubro de 1997, pediu-se ac C. A. que homologasse a Comissac e gue
passasse a divulgar as Recomendagbes em Boletim Informativo. A partir desta altura o Servigo de
Imuno-hemoterapia compromete-se a implementar tudo o que havia sido decidido.

Desde o inicio da actividade foram emanadas Recomendagdes Transfusionais sobre os seguinles Temas:
Plasma Fresco Congelado, Sangue Total, Goncentrados de Eritrocitos, Componentes Desleucocitados,
Irradiados, Auto-transfus&o na Crianga, Utilizagao do Sangue em Cirurgia e mais recentemente Ficha de
Incidente Transfusional.

Para concluir refere-se que este tipo de actividade tem-se revelado do maior interesse por permitir uma
troca de experiéncias entre Servicos € a implementagdo conjunta de objectivos comuns, o que tem
permitido a evalugio e melhoria da pratica transfusional neste Hospital.
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NUCLEQ ICONOGRAFICO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 1098/1999

PATOLOGIA PASTA FOLHA GUADR CD IMAGEM
CALCUL O BILIAR - ICTERICIA - CCO 21 13 1112 35 63
HIPERTRQFIA MM - LOBO DT 21 18 1316 35 95
TIRO NO TOHAX ( RX E TAC) 21 1 1320 35 43 -47
LIPOMA FRONTO-NASAL 21 9 07-16 35 16 - 21
MIASE 21 ) 17-04 35 2224
QUISTO DERMFIDE {DORSO NARIZ) 21 10 05-08 35 25-27
ANGINA DE LUDWIG 2 10 09-12 35 26-30
ANGINA DF LUDWIG 21 10 1317 35 3-36
ANGINA DE | UIWIS - RX CERVICAL 21 10 18-02 35 34-36
QUILOTORAX TRAUMATICO (RX) 21 1 0312 35 ar-42
CPIDERMOLISE BOLH{OSA 21 16 05-12 35 88-94
D. WILSON (1) - HEMOTORAX 3| 12 01-10 35 48 - 52
D. WILSON (2} - REACGAD PENICILAMINA 21 12 11-02 35 53-58
ICTERICIA COLESTATICA - LITIASE BILIAR 21 13 0510 35 5%-62
ARTRITE CRONICA JUVENIL - EXANTEMA {2%) 21 14 0912 35 72-73
S. RUBINSTEIN-TABY (1) 21 14 0314 35 79-86
S. RUBINSTEIN-TABY 21 15 15-02 35 87
CALCULD BILIAR - COLANGIQOGRAFIA 21 13 1218 35 64-66
ARTRIIE CRONICA JUVENIL - FORMA SISTEMICA 1] 14 ol-08 35 67 - 71
ARTRI1E GRONICA JUVENIL - PERICARDITE {3) 2 14 13-01 35 74-78
SIDA - WASTING SYNDROME oz 2 16 36 29
GRIP10COCUS NEOFORMANS 22 a 04-11 36 31-32
YIDA - ENCEFALOPATIA 22 2 06-10 36 26 - 78
CRIPTOCQCUS NEOFORMANS - BHONGCCOSCOPIA 22 3 0910 36 q3-1385
CMV - INFPRENATAL - FCO TF 21 19 02-04 36 04
EXANTEMA SLURITO 29 19 0710 438 05-08
LINFADENOPATIA - EBV 21 19 1316 36 09-12
5. DUNGAN - EBV 21 20 05-20 38 13-22
CMV - INF PRENATAL 21 1R 0819 35 98 - 04
5. Al AGILLE - DEFICIT ALFA 1 - ATRESIA VIAS BILIARES 22 7 0711 38 45-50
ANOREXIA NERVOSA -DESNUTRICAO 22 7 15 36 51
ALERGIA PROTEINAS LEITE VACA - D.CELIACA a2 65 19-04 36 40 - 44
POLIDACTILIA PRE-AXIAL - RX 22 1 05-08 36 89-90
POLIDAC TILIA POS-AXIAL 22 17 04 36 98
MAGRUNIAC T ILIA 4°DEDO 22 17 o1 38 97
POLEGAR HIPOPLASICO/FLUTUANTE 2z 11 1720 36 95- 96
POLEGAR RIFING 2z 11 1316 36 93-94
POLIDACTILIA - DUPLICAGAD POLEGARES 28 11 09-12 36 91-92
POLIDACTILIA DOS PES 2z 12 05-08 36 99 - 100
PF ROTO BILATERAL 22 10 1904 36 85- 88
OS1EQCONDROMA OMOPLATA - TAC 22 10 13-18 36 B2 - A4
USTEOCONDROMA OMOPLATA 22 10 0712 36 79 - &1
NEURCFIBROMATOSE - NFURINOMA PELEXIFORME - TAG 28 10 0106 36 76 - 78
NEUROFIBROMATOSE - NEURINOMA PLEXIFORME 22 g 15-20 36 71-78
S. PROTCUS (2) 22 9 01-08 36 84 - 69
PSEUDCFLEIMAG POS-VALINAL 22 12 1114 47 a1 -02
5. PROTEUS (1) 22 8 09-¥0 38 57 - 63
5. LIEYLL {CARRAMAZERINA) 22 13 nspz 37 24-31
HEMANGIOMA NASAL 22 8 09-14 38 70-72
TOXIDERMIA {PROZAC) 2 113 13-04 37 15-22
ERITEMA MULI IF2RME (BRUFEN) 52 12 15-20 37 03-08
ARTEFACTOS (VAHIOS) 22 14 068-14 37 2-37
HEMATOMA BACO - TOXIDERMIA 22 13 0506 37 23
ERITFMA MULTIFORME {CARBAMAZ) 22 13 0512 37 09- 14
EX-PRETERMC - DEPENDENTE 02-8M - RESI JENCIA 22 23 03-08 37 76-80
CATETFRES - IATROGENIA - AN 22 22 1112 37 71-72
CATETER INTRA-HEPATICO 2z o2 1216 37 73-75
DISPLASIA BRONCO-PULMONAR 1V 2z 21 04-0B 37 £2-¢64
EX-PRETCRMO - ATRFSIA ESOFAGO - RESILIENCIA 22 23 12-00 37 85 - 88
EX-PRETEAMO - DESNUTRICAD - RESILIENGIA 22 23 13-14 57 83 - 84
CIRCULAR CCRVICAL 22 20 02-04 37 54 - 56
EX-PRETERMO - SURDEZ -MIOPIA - RESILIENCIA 22 23 0/-10 37 e1-8z2

EX-PRETERM{ - MULT IDIFICIENC|A - RESILIENCIA 22 23 1] 0
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PATOLOGIA PASTA FOLHA QUADR CD IMAGEM
ESCARA(S) - IATROGENIA(S) - CALCIO SUBCUTANEC - AN 29 22 05-08 37 86 - 70
PROIEINGSE ATVEQLAR 22 17 15-18 krd 48 - 50
PNEUMONIA COM DEHHAMF - FSTREPTOCOCCUS - RXY, 23 3 0518 48 11-15
IMPETIGO NAC BOLHOSO 23 1 0508 37 91-92
ESCARL ATIMA - LINGUA BRANCA, - FRAMBOESA 23 1 13-20 37 03 - 98
ESCARLATINA - LINGUA VERMELI 1A - FRAMBOESA 23 2 M-06 37 95 - 100
ESCARLATINA ESTAFILOCOCICA 23 2 07 14 38 a1 -05
ERISIFELA 23 3 01-04 3B 08 - 10
FNEUMONIA MYCOPLASMA - S.STEVENS-JUHNSON - RX 23 5 17-02 38 34 -4/
OSTIOMIELII £ ESTFRNAL - ESTRCPTOCOCCUS 23 3 17-20 38 16 -17
FASCLITE NECROSANTE - ESTRFPTOCOCCUS 23 4 0110 38 18- 29
IMPETIGC BOLHOSO 73 1 09-12 0
HIPOTIRGIDISMO (EVOLUGAD) 23 8 1712 38 45 - 54
SINDROME STEVENS-JOHNSDN [MAJCOR) - MYCOPLASMA 23 5 1116 38 30 - 44
ESCARI ATINA ESTAMLOCOCICA 23 2 1520 38 U6 - 18
DESIDRAIAGAD 22 i 0104 38 59 - B1
SOLIDARIEDADE ... - FRAGTURA BRAGOKS) 23 8 11-14 38 65
DOENCA ARRANIIADELA GATO 23 7 1320 38 55- 58
SINAIS EXTRAFIRAMIDAIS - INTOXICAGAD 23 8 05-10 38 67 - 54
HERPES ZOSTER - TRIGEMIO {MAX. SUP E SUB-CHBITARIO) 23 11 19-04 38 87 - 04
HCRPES ZOSTER - 84 23 13 14-16 39 16- 17
HFRPES ZOSTCR - PLEXO CERVICAL - L4 23 13 03-12 34 10-15
HIPERTROHA TIMO ESQUERDA 22 13 17 -02 39 18-149
AUISTO DO TIMO - BX - 1AC - CIRURGIA 23 14 03-18 39 20-30
CELLUI ITE PERI-ORBITARIA 73 15 05-12 28 35 - 36
CELULITE PEHI ORBITARIA - TAC 23 14 15-18 39 37 28
HFRPFS ZOSTLR - TRIGEMIO {MAX. INF E MENTONIANC) 23 12 05-08 38 02 - 04
VARICELA INFECTADA - {2 CASOS) 23 11 11-18 38 93 98
VARICLCLA - ICTERICIA - VESICULA XANTOCROMICA 23 10 07-10 38 91-92
VARICFLA - LESAD PALMAR PREVIA 23 10 1506 38 85 -90
VARICELA - BOLHAS - HIPERSENSIBILIDADE CUTANEA 23 9 11-08 38 74 - 81
WYARICCLA - FOTODISTRIBUICAO 23 10 1414 38 82 - 84
LUXACAQ G4 - COMPRLSSAC MEDULAR  5.DOWM 23 15 19-12 38 39 - 47
HERPES ZOS1EH - NFRVO ARNOLD - PLEXC CERVICAI -(?CASOS) 23 12 09-02 30 05 - 09
MONILIASC OnAL 23 17 09 - 12

LUPLIS ERITEMATOSO [TROMBOCIHICIPENIA) - ASAS BORBOLETA 23 22 01 - 04

QUEIMADURA ELECTRICA LINGUA i) 17 13-18

LUPUS CRITEMATOSO (BIOPSIA CUTANEA) 23 | 07 - 20

ABCESSO DFNTARIO 3 17 17 - o0

DISTROFIA MUSCULAR TIPO BCCKER 23 2 1 -4

PAROTIOITE CPIDEMICA - SUBLINGLIAL 23 14 05 - 08

ABCESS0 AMIGDALING 23 i8 01-04

HIDNOPSIS FETALIS - S.TURMNER 73 21 05- 18
ENEUMOPCRITONEL - AR ESCROTAL - NCC A - X 23 ! 14 - 04

ASCIH E URINARIA - MCGA-URETERD DBSTR -REFLUX 23 19 14-13

SINAL DE CULLEN - PERITONITC 23 19 1

DOENCA ARRANHADELA (GAID 2a 19 01 -10

LINFOMA HODGKIN 23 18 09 - 15

LUPUS ERITEMATOSE - 5. NEFROTICO 23 22 05-14

5. BRIDAS ANCLAMNES CONGENITAS - 5. STREETER 23 7 17 - 10

ADENITE - BCG 23 18 16 - 20

ENFISEMA SUB-CUTANEQ { ESPONTANED) 24 11 07 16

SEPSIS MENINGOCOCICA CRONIGA 24 16 03 - 08
HEMAMNGIOENDOTLOLIGMA 24 14 13-09

PNEUMONLA INTERSTICIAL DESCAMATIVA - 24 13 17-12

PREUMONIA HIFFRSENSISILIDADE {POMBOS) - RX E TAG 24 13 18- 16
HIPERCALCIURA IDIOPATICA - PAI C AVO 24 13 on 15

HEMOTORAX - PNEUMCITQRAX - ENFISEMA SUB-CUTANED 24 9 05-20

OUISTC DO OVAHIO - BN - CIHRGIA 24 11 17 - 02

ACHANTOSIS NIGRICANS - DBESIDADE 24 11 17 - 06

PARAPLEGIA - SEC(;AO MEDULAR FM C10 24 1} 01-16

HIRERCAI CIURIA IDIOPATICA - FILHO 24 17 03 - 08

ARTEFAC IS - RX 24 18 09 -14
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PATOLOGIA PASTA FOLHA QUADR CD IMAGEM
XANTOMATOSIS - 5. ALLAGILE - CARDIOPATIA 74 15 11-02
EXANTEMA SUBITO - ENTEROVIRUS 24 8 17 -04
ASPIRACAO CORPO FSTHANHO - AMENDGIM 24 2 15-14
EMPIEMA - FSTROP [DCOCCUS - NX 24 2 04-14
ACROCIANDSE 2| A 15 18
DESIDRATAGAO »4 3 19-02
SEQUESTRACAO PULMONAR - HX  TAG 24 2 19-10
5. HAND-FOOT-MOUTH 24 & 07 - 16
5. DUANE 24 4 09-13
ESCARLATINA - FLRIDA PALPEBRAL 24 7 05- 14
DIAGNCOSTICO DIFFRENCIAL - ESCARLATINA / VIRUS 24 7 15- 14
S ALAGH | F 24 4 14-20
ANEMIA CRONICA GRAVE - COLITE Ul CEROSA 24 5 05 - 14
FENDA CSTCRNAL COMPI ETA - GONGENITA - RX - TAC 24 3 11-08
VACINA TRIPLA - REACCAD HIPERSENSIGILIDADE 24 6 03 - 08
MASCARA EQUIMOTICA 24 1 05 14
MAUS TRATOS (HEMOPFRITONEL) 24 1 16-02
GLICOGENOSE TIPD | A 24 5 M-04
EXANIEMA MACULOPAPULAR - LAMOTRIGINA - TOXIDERMIA 24 21 o -04
NEURQCISTICERCOSE - RMN 24 17 16-02
TOXIDERMIA - ALBENDAZOL - NEUROCISTICERGOSF 24 18 03-12
S LYELL - CARBAMAZLPINA - TOXIDERMIA 24 12 10-03
HEPATITC TGXICA - CARBAMAZEPINA - TOXIDERMIA 24 19 05 - 04
EXANTFMA MACULOPAPULAR - CARBAMAZEPINA - TOXIDFRMIA 24 20 U5-10
EXANTEMA MACULOPAPULAR - LAMOTRIGINA - TOXIDERMIA 24 =1 15 20
EXANTEMA MACULOPAPULAR - CEFTRIAXONE - TOXIDEBMIA 24 21 1104
TOXIDERMIA - PENICILINA IM 24 21 05 - 10
EXANIEMA - TOXIDERMIA - DIPIRONA 24 22 Uy - 18
PNEUMONEDIASTING - PNFUMGRHALUIS - PNEUMOTORAX - TAG-RX 24 22 18- 16
ERITEMA MULTIFORME - CARBAMAZEPINA - TOXIDERMIA, 24 20 11-14
ANGINA LUDWIG - MEDIASTINITE - TAC - RX 25 3 11-02
HIPERGLICINEMIA NAC CFTOTICA 25 1 19 - 05
MLCGAURETERG ORSTRUCTIVO-REFLUXIVO - AX - PIV 25 2 07-13
PNEUMONIA NECROTIZANTE - RX - TAG 25 2 149-04
DOENGA WILSONM - POS-TRANSPLAN I £ 25 4 0g-12
HERPES 708 TER G637 25 12 11-04
CORPO ESTRANHO CERVICAL {MOLA ROUPA - # CASOS) 25 9 13-20
CONPO ESTRANHO ESOFAGICO a5 10 o1-08
CORPO ESTRANHD GASTRICO 25 10 0g-12
CORPO ESTRANHOS GASTRICO (2) 25 10 13- 08
QUISTO TIREOGLOSSO 25 10 07 - 10
CORPO ESTRANHO PULMONAR 25 9 0g-12
VARICELA 25 11 16 - 10
KERION 25 13 05 - 08
KERION 25 13 09-12
SIFIL IS CONGENITA 25 13 13-20
OBESIDADE o5 14 0 - 10
BEDL MICHELIN - DRFSIDADE 25 14 t1-14
OBESIDADE - 8. DOWN 25 14 15.18
GAQUEXIA - PARALISIA CCREBRAL 25 1 14 - 08
CELULITE NECROTIZANTF 25 15 07 - 02
GANGRENA GASOSA 25 16 03-15
SIAMESES VENTRAIS 25 18 08
ALERGIA PROTEINAS LFITE VAGA a5 11 t1-14
HEMOFILTRAAD VENG VENOSA - SEPSIS 28 24 0%-11
RN - ALIMENTAGAO PARENTERICA 25 24 U1-04

VENTILAGAD NOCTURNA - TRAQUEDS 1 OMIA - INES 25 24 19-04
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- Trabalhos premiados em 1998 -

¢desHonrosas

e

"DEMEDICINA

Mediéﬁo das dreas do brag¢e em Recém-

MEDICINA F{SICA
E REABILITAGAQ

-Adolescenfes ex-pretermo de
-SERVICO 1 nascidos de termo sauddvels: Muito Baixe Peso (Micaela
R .| comparagdo dos métodos antropométiice | Serelha,Duarte L, Tavares MN, Neto
' | e ultrassonogrético. (Luis Pereira da Silva, MT. Alves A, Portela MH, Videira-
1 veiga-Gomes J. Clington A,Videira-Amaral | Amaral J)
J, Bustamante A}
DEFMEDICINA A propésito de um caso de -Mallormag¢ des Traqueo-Brénquicas
-SERVICO 2 Nesidioblastose (Silvia Sequeirg, Casimiro Adquirldas (Ana Casimiro, Oliveira-
A. Soares E, Barroco G) Santos J)
DI*CIRURGIA Sindroma do hemangioma hemorrdgico -Acldentes com logo de adificio -
{Kasabach-Merrii) Lesdes da mdo da crianga
. [Antonio Gentil Martins) {Rui Alves, Costa MJ, Leal MJ)
SERVIGO Qualldade em anestesia -Sindrome de Moebius - a propésito
ANESTESJA {Maria Teresa Rocha, Ceniconte MT) de ym caso clinice
(lvanetie Peixer, Goncalves A)
SERVICO Grupe sanguineo ABO e Sistema PFA-100 -Déficit congénito do Factor VIl -
PATOLOGIA {lsabel Serrq, Santos T, Femreira |, Santos HA) | alguns casos da casuistica da
“CLINICA Seccgdo de Trombose-Hemostase —
apresentagdo preliminar
{Corlos Fonseca, Santos HA)
-Infec¢oes respiratdrias em
pediatria - Estudo viruldgico no
Lavado Broncoalveolar [Virginia
Loureire, Daniel 1)
SERVICO Artrogripose mitipla congénita -

casuistica do Servico de MedIcina Fisica e
Reabilitagdo {Sandra Claro, Rebelo M,
Soudo A)

SERVIGCO DE Morfalidade numa UCIP Pedidtrica -Estade de Mal eplliéptico

URGENCIA {Jodo Estrada, Vale MC, Ventura L. Santos | [Rosalina Valente, Marques
M.Margues A Vasconcelos C) A.Fernandes |)

CONSULTA O Adolescente com Enurese na Consulta -GQuando ev for grande, quero ser ...

EXTERNA de Nefrologia do Hospital de Dona iLuisa Teles, Afonso S, Carvaiho A,
Estet&nla {Judite Batista) Estrada J, Vale MC, Gama L)

SERVICO Bronchial asthma in the first years of life -

IMUNOQALERGO- prospective study {Angela Gaspar,

LOGIA Almeida M, Pires G, Prates S, Cdmara R,

' Abreu-Noguelra J, Rosado-Pinto J)

SERVICO Mastoldlte aguda na crianca - “A nossa -Cenfrlbulgdo para o estudo

OTORRINO- experiéncia™ (Paulo Verg-Cruz, Farinhga R, bacteric l6gico da Otite Médla

LARINGOLOGIA Calado v} Aguda em Portugal (Luisa Monteiro,

Calado V]

Di* PEDO Isolamento inesperado ou culminar de -Somatizacdo: o mev corpo

PSIQUIATRIA uma shtvagdo arrastada? comunica... {Fernando Santos,Pires
{Elsa Martins, Lago B) B, Brito 1)

MATERNIDADE Sindrome de insensibilldade completa aos | -Diabetes e gravidez-experiéncia

MAGALHAES androgénios: a proposito de um caso dda Consulta de Medi cina Materno-

COUTINHO clinico [Carla Leitd&io, Mahomed F. tetal do Servico de Obstetricia e

Caetano M, Dias |, Assungdo N

Ginecolo gla do Hospital de Dona
Estefania (M Eduarda Fernandes,
Leitco C, Herviques O, Cortéz L,
Campos O}

Prémlo Especial
~de-Anudrlo - 98

Ndlcleo Editorial do Anudrle do Hospltal de
Dona Estefania
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- Tabalhos premiados em 1999 -

£

Ll

Osmolaridade de substancias

A utilizagdo do actlvador

PEDIATRICA

NA
~SERVICO 1 utilizadas por via intravenosa em recombinante do plasminogénlo
' cuidados intensivos neonatais. (Luis tecidular na trombose venosa do
Persira da Silva, Graga Henriques, Daniel | recém-nascido.(M.Serelha, Neto
Viralla, Joaoe Videira Amaral). MT, Barrocas F., Pereira G.,Margal J.,
. Videira-Amaral J. ).
Di=MEDICINA Dlagnéstico Pré-natal: A histéria de
-SERVICO 2 dois irmaos. (Ana Paula Serréo, Gisela
Neto, Judite Batista, J. Ferra de Sousa).
SERVIGO DE Leque das malformagdes associadas Esophagocoloplasty-An
CIRURGIA as fissuras lablo-alvéclo-palatinas improved technique.
| PEDIATRICA {Regina Duarte, M.José Leal). {A. Gentil-Martins).
SERVICQ DE Fixadores externos em
ORTOPEDIA pediatrla.LesGes da phisis. (F.

Sant'anna, J. Gouldo, A. Delgado, D.
Ribeiro).

12 Curso tedrico-pratico de

SERVICO Analgesia pés-operatdrla em Cirurgia
ANESTESIA Ginecolégica. anestesia loco-reglonal em
(F. Silva, R. Duarte,A_ Cesar). padiatria do H.D.E.
{T.Rocha, T. Cenicante |.Peixer,
A.Moniz),
SERVICO Detection of an archaic clone of Trombose venosa em crianga
PATOLOGIA staphylococcus aursus with low-lavel portadora das mutagdes
CLINICA resistance to methicillin in a pediatric protrombina G20210A e 5,10-
hospital in Portugal and in metilenotetrahidrofolato
international samples. Relics of a redutase C677T em
formely widely disseminated strain? heterozigotia.
(R. Sa-Le#o,l Santos Sanches, D. Dias, . | (I. Serra,C.Fonsca,H.SantosJ.P.Vieira)
Peres, R. Barres, H. Lencastre).
SERVICO DE Grande Queimado em Cuidados
URGENCIA Intensivos.
{ M. Carmo Vale).
CONSULTA Crescimento e desenvolvimento na
EXTERNA displasia broncopulmonar-casuistica
CPI-nacleo de DBP (1984-1999),
Consulta de Pneumologia Infantil do
Hospitat de Dona Estefénia.
{M. Coelho, |. Velha).
SERVICO Contribul¢do para o estudo da Dez anos de Cirurgia ORL
OTORRINOLA prevaléncia bacteriana da otite média pedlatrica.
RINGOLOGIA aguda da crlanga em Portugal. {V. Rebelo, L. Acosta, L. Monteiro,
(L. Monteirg, L. Acosta, V. Caladg). A. Rebelo, V. Calado).
Dt?2 PEDO O outro lado das birras. Alteragbes de
PSIQUIATRIA comportamento na primelra infancia.
| (©. Queirds, T. Goldschmidt, S. Almaida).
MATERNIDADE | Hemangiomatose miometrial difusa. A
MAGALHAES propésito de um caso clinico,
COUTINHO (L.Salgueiro,M.J.Bernardo LFradique,

F.Cunha, F.Omar,
J.Bugalho,N.Assuncio}.

Prémio Especial
do Anudério - 89

tiga dos Amigos do Hospital de Dona
Estefania.
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NOVO REGULAMENTO DO ANUARIO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA

{Em vigor a partir da 1 de Janeiro de 1998)

A recente oficializag&o do Anudrio do Hospital de Dona Estefania, a tentativa de integrar as multiplas sugestoes
veiculadas pelos médicos do hospital ¢ as preccupagbes expressas no ltimo editorial pelo seu coordenador
aconselham a introdugo de modificagdes na estrutura e apetfeigoamento da organizagdo do Anudrio com vista ao
melhor cumprimento dos seus objectivos.

OBJECTIVOS

E objectivo do Anurio constituir uma meméria cientifica do trabalho do Carpo clinico do Hospital de Dona
Estefania, através da publicago de Resumos de trabaihos realizados pelo mesmo Corpo clinico.

Seréo aceites para publicacao: Resumos de artigos originais referentes a revisdes casuisticas, a casos clini-
cos ou artigos de opiniao que expressem um pento de vista original.

Os Resumos candidatos a publicagéo devem ter sido previamente objecto de divulga¢do em reunio cientifica
do Hospital de Dona Estefania (Reunido de Servigo ou do Hospital, Jornadas cientificas ou Congressos nacionais
ou internacionais), de outras instituigdes de saude ou ainda divulgados em publicagées médicas.

PERIODICIDADE

Esta publicagéo de periodicidade anual, incluira os trabafhos comunicados e/ou publicados entre 1 de Janeiro
€ 31 Dezembro do ano anterior,

NUCLEO EDITORIAL

E composto por um Coordenador, um Coordenador-adjunto por si proposto ao Conselhe Cientifico, ambos da
Quadro Permanente ou Eventual, e um representante da Comissao de Internos.

O Coordenador chefiara o Nicleo editorial e a organizagio da Reunido anual do Anudrio & representard o
Anuaric em todas as instancias; o Coordenador-adjunto exercera as fun¢des de tesoureiro; o representante dos
Internos assegurara a recolha e organizagao dos textos a publicar.

O Nugcleo Editorial agregard um delegado de cada Servigo, indicado pelo respectivo Director, que estabelacera
a ligagao entre as duas estruturas e fara parte da Comisséo organizadora da Reunidio anual do Anudrio.

Cabe ao Nucleo editorial do Anudrio: a organizagae desta publicagao, a organizagio da Reunido anual do
Anudric e, sempre que possivel, a publicago de um Suplemento com as conferancias ai preferidas. Nesse contex-
to ¢ fungéo de Nuacleo Editorial reunir os trabalhos apresentados, analisa-los do ponto de vista formal e propor
eventuais modificagbes aos seus autares de modo a que se verifiqguem as “Normas de publicagdo”,

Anualmente serd apresentado o Conselho de Administragédo do Hospital um balancete da actividade financei-
ra do Anuario,
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CONSELHO CIENTIFICO
E composto por todos os Directores de Servigos e Departamentos Médicos do Hospital que assim o desejem.

Um Presidente eleito pelos seus pares em cada biénio, convocara e organizara as reunibes deste drgao. Nenhum
elemento poderd desempenhar o carge por mais de dois mandatos sucessives.

Terd como fungdes: analisar e atribuir, sob proposta dos respectivos Directores de Servigo, 0s “Prémios de
Mérito Cientifico do Anudario”, atribuir o “Prémio Espaciat do Anudrio”, organizar e divulgar um Regulamento de
funcionamento interne, designar o Caordenador-adjunto de um minimo de 2 nomes propostos pelo Coordenador e
promover uma maior divulgagio de Anuério, nomeadamente fora do Hospital.

PREMIOS DO ANUARIO
“Prémio de Mérito Cientifico do Anuario™

O conselho cientifico atribuira anualmente ao melhor trabalhe de cada Servigo, sob proposta do respectivo
Director de Servigo, o “Prémio de Mérito Cientifico do Anuario”. Os trabalhog candidatos ac referido prémio, devem

ser_obrigatoriamente apresentados na forma de Resumo alargado e na versao integral escrita de acorde com as

normas de publicagéc da Acta Pedidtrica Portuguesa.

“Mengbes honrosas”

Aos trabalhos apresentados apenas sob a forma de Resume alargado, poderéo ser atribuidas “MengGes hon-
rosas” num maximo de uma por cada Servigo.

“Prémio Especial do Anudrie”
Sera atribuido anualmente o “Prémio Especial do Anuério”, destinade a distinguir actividades realizadas por

elementos do Corpo clinico, cujos objectivos e forma de organizagdo cosrespondem a um esforgo meritario de
inovagao e dadicagao acs doentes e ao hospital.
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ANUARIO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA
- NORMAS DE PUBLICAGAO -

Resumos alargados:

1 - 0s Resumos de trabalhos cientifico serdo dactilografados em papel formato Ad. Na forma de RESUMOS ALAR-
GADOS, devem incluir obrigatoriamente os seguintes pontos:

a) Titulo do trabalho (evitando sub-titulos},
Identificagéc do(s) autore(s), com o apelido seguido da primeira letra do nome.
Servigo/Instituigdo onde foi realizado.
Data(s) e local(s} da(s) suals) divulgagdo(s).
—Nao ulirapassar 8 linhas -

b) Texio: Devem ser contempladas de forma clara, as rubricas necessarias a compreensao
dos objectivos, metedologia e finalmente privilegiar os resultados e as conclusdes obtidas,
N&o se publicam figuras.

- Minimo de 200 palavras e méximo de 35 linhas -

2 - Nao deverao usar-se siglas ou abreviaturas que ndo tenham sido previamente anunciadas apds mengac da
palavra completa.

Irabalhos em versdo escrita jntegral:

1 - Qs Trabalhos que sa propdem aos “Prémics de Mérita Cientifico do Anuario” devem ser apresentados na forma
de Resumo e também na sua versao integrai.

2 - A versao integral deve cumprir as normas de publicagao da Acta Pediatrica Portuguesa.
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