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EDITORIAL

UM CONVITE A LEITURA

Cite-se um autor desconhecido (e num outro contexto):

- O que acontece ans nossos escritos quando sdo publicados?

Qutra citagdo, também noutro contexto:

- Que relacdo existe entre 0s nossos escritos e a actividade da instituicdo que lhe esta subjacente?

Com um pouco de tempo, se entendidas, a estas questdes cada um poderd dar a sua resposta. Mas o
que propomos & que se assuma um determinado ponto de vista: o do leitor, isto &, ¢ destinatario de
qualquer publicagdo. Daf, mais duas outras questdes:

- Em que e que 0s nossos escritos, j4 impressos e publicados, interessam aos seus eventuais leitores
{na verdade leitores especificos interessados mais neste ou naquele assunto?}

- Em que ¢ quie 0s nossos escritos, impressos e publicados, representam a exceléncia da actividade de
uma Instituigdo prestigiada, em vésperas de complelar 125 anos, como é o Hospital de Dona Estefania?

No fundo estas linhas pretendem ser um convite a teitura das paginas que se seguem e também a uma
reflexdo. O Anudric quer ser montra de um contelide que seja exemnplo para leitores-pediatras de todo o
Pais. Para que o seja, & necessario preencher duas condicbes essenciais:

A- Qualidade na transposi¢io para a palavra escrita do servigo que o Hospital de Dona Estefania presta;
B- Obtencéo de financiamento para a publicagdo — que certamente nio faltara se a condigio A for
satisfeita.

A edigdo do Anuario referente ao ano 2000, aparenta manter um formato semelhante aos anteriores,
mas pretende ser uma transicao para ¢ Futuro. Veremos se a ambigan néc & superior as nossas reais
capacidades.

Anténio Marques
{Coardenadcr do Nucleo Editorial)
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A PROPOSITO DA METODOLOGIA DE ABORDAGEM DOS CASOS CLINICOS
-QUO VADIS PEDIATRIA?

Videira Amaral J.M.

Clinica Universidade de Padiatria — Servigo 1 / Hospital de dona Estefania
Faculdade de Ciéncias Médicas — Universidade Nova de Lisboa

Acta Pediatr. Part., 2000; 31: 283-6

Resumo: A aquisigo de competéncias em pratica clinica faz parte integrante do processo basico de
educacio médica,

C objective deste artigo, baseado na experiéncia do autor e dedicado aos internos do Hospital Dona
Estefénia, é analisar e discutir sucintamente algumas tendéncias actuais manifestadas pelos internos
durante ¢ pericdo de estagio, as quais, contrariando determinados principios classicos da abordagem de
casos clinicos segundo a tradigdo Hipocratica (em crescendo, na hase duma sequéncia lbgica: anamnese,
exame fisico, hipdteses de diagndstico, exames complementares fundamentados, diagnésticos definitivo,
actuagao incluindo terapéutica e prognéstico}, poderao corresponder a erros metodolégicos. Com efeito,
todos estes passos deverio ser contemplados, sem hiatos.

Os cendrios tracados dizem respaito, essencialmente, as tendéncias de omissao, guer dos registos
quanto a formulagéo das hipdteses de diagndstico, quer de certos passos fundamentais do exame objectivo
em moldes classicos dando suprermacia aos dados fornecidos por exames complementares sofisticados.
Admite o auter que tais tendéncias estejam relacionadas com a deficiente preparagédo durante o ensino
pré-graduado, com a abotigdo da prova clinica de praticamente todos os concursos para progressao nas
carreiras {condicionando menor investimento na formagéao nesta area) & com o desenvolvimento da
tecnologia gue, pelo manancial de dades proporcionados, leva o clinico a menosprezar os dados obtidos
através da semiolagia clinica classica.

Chamando-se a atengéo para a responsabilidade ética e legal do médico na elaboragzo de registo
rigarosos, o que facilita a comunicagdo, & descrita sucintamente uma das diversas estratégias de
abordagem dos casos clinicos, orientada por problemas (a designada pela sigla SOAP) aplicave! no
quotidiano do treino clinico; efectivamente, tal estratégia podera contribuir para a aquisigao de competéncias
na elaboragéo do relatdrio clinico global e convencional .

Palavras-Chave: Educacio médica; pediatria; pds-graduagado; exames ciinico; competéncias.
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A ORGANIZAGAO HOSPITALAR, AS CARREIRAS MEDICAS E 0 RECURSOS HUMANOS - QUE COERENCIA?

Videira Amaral J.M.

Clinica Universidade de Pediatria — Servigo 1 / Hospital de Dona Estefénia
Faculdade de Ciéncias Médicas — Universidade Nova de Lisboa

Acta Pediatr. Port., 2000, 31:471-3

Resumo: Nos (ltimos anos comegaram a funcionar no nosso pais novos hospitais estatais, os quais,
nalguns casos, foram implantados em zonas onde jd existam estruturas antigas. Com a duplicagéo de
valéncias, torna-se facil depreender que as necessidades em recursos humanos aumentam.

O abjectiva deste artigo foi discutir sucintamente aiguns aspectos do recrutamento dos quadros no ambito
das instituigGes novas que iniciam o funcionamente. Tal eritério de recrutamento € diferente do adoptado
nas instituicbes mais antigas em que é realizado o classico concurso de pravas publicas.

Nesta conformidade, verifica-se uma tendéncia para a permanéncia de médicos de idade mais avangada
nas estruturas mais antigas, com grandes potencialidades na formagéo e na investigagéo, mas conduzindo
a algumas dificuldades de &mbito assistencial.

Palavras-Chave: Necessidades em cuidados de salde; recrutamento de médicos hospitalares; exames;
pediatria; educag¢ic medica.
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ANEONATOLOGIA, O INTENSIVISHO E 0S QUADROS MEDICOS HOSPITALARES.
QUE IMPLICACOES PARA A FORMAGAQ MEDICA?

Videira Amaral J.M.

Clinica Universitaria de Pediatria / Servigo 1/ Hospital Dona Estefénia
Faculdade de Ciéncias Médicas / Universidade Nova de Lisboa

Acta Pediatr. Port., 2000; 30:527-9

Resumo: Para garantir qualidade da assisténcia perinatal, & mais importante a competéncia da equipa
multidisciplinar e ¢ espirito de cooperagéo do gue propriamente ¢ equipamento disponivel.

O objectivo deste artigo foi debater alguns problemas do funcionamento das equipas de intensivismo
necnatal, relatando alguns permencres sobre 0 modo come foram ctiadas as primeiras equipas de cuidados
intensivos neonatais, ha pouco mais de uma década.

Actualmente ha exemplos de dificuldades surgidas em equipas pela circunstancia de haver casos de
dispensa do servigo nocturno, segundo a lei, o que cria instabilidade na elaborag&o das escalas. Tal
acontece na nossa instituigio

Nesta perspectiva, torna-se fundamental que se proponha uma modificacdo do regulamento em futuros
concursos, especificando alguns aspectos do desempenho dos médicos pravidos na drea de neonatologia
com intensivismo, uma vez dispensados do servi¢o de urgéncia.

Par fim chama-se a atengao para outras tarefas de grande importancia que poderdo ser cometidas aos
neonatologistas ex-intensivistas seniores, dada a sua experiéncia, nomeadamente no ensino pré e
pas-graduado, assim como na investigagao.

Palavras-Chave: Neonatologia; cuidados intensivos neonatais: educac¢ao médica; legislagao; quadros
médicos hospitalaras.
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NECESSIDADES DE FQRMAQAO EM NEONATOLOGIA NO AMBITO DO INTERNATO COMPLEMENTAR DE PEDIATRIA
MEDICA. UMA EXPERIENCIA

Videira Amaral J.M., Leal F, Tavarss M.N., Pargira da Silva L.

Unidade de Recém-Nascidos da Matarnidade - Servigo 1

Departamento de Pediatria da Faculdade de Cléncias Médicas (Universidade Neva de Lisboa)
Hospital de Dona Estafania — Lisboa

Acta Pediatr. Port., 2000: 30 B7-21

Resumo: Introdugdo: De acordo com os principios da Educagdo Médica & sugerido que os formandos
participem activamente no processo de formagéo. Ndo existem dados nacionais divulgados sobre tal
participagdc quanto a identificagfo das necessidades de formagio no ambite do ensino pés-graduado
em Portugal.

Objectivo: Avaliar as necessidades de formagao dos internos do Internato Complementar ao iniciarem o
estagio de Neonatologia quanto a conhecimentos e atitudes.

Metodologia: Um questiondrio anénime englobando 25 perguntas para resposta aberta sobre topicos
de Necnatologia basica, distribuido aos internos de Pediatria Médica do 3.2 ano, em estagio numa unidade
neonatal integrada em maternidade de nivel tercidrio. De acordo com normas rigorosas previamente
definidas foram considerados 4 tipos de resposta: certa, errada, omissa e incompleta.

Resultados: O inquérito foi preenchido pela totalidade dos internas, em nimero de 39. No respeitante a
conhecimentos, > 50% dos internos deram respostas certas as perguntas sobre hipeglicémia, ictericia
precoce, prematuridade, doen¢a das membranas hialinas e sindrome de aspiragao meconial (5/15
perguntas). Igualmente > 50% deram resposta omissa ou errada a 3 perguntas (3/15): sobre asfixia
perinatal, mortalidade perinatal e taxa de mortalidade perinatal em Portugal. Quanto a atitudes, > 50%
dos internos deram resposta certa a 5 de 10 questdes: prevencgio de doengas hemorragica, reanimacao
na sala de partos, prevengao da infecgao, rastreio de sepsis e lavagem das maos. As respostas erradas
ou omissas foram dadas respectivamente por 33% (em relagéo & lavagem das méos) e 13% dos internos
{(em relacao ao rastreio de fetopatia infecciosa).

Conclusdes: Uma vez que uma das principais tarefas de aprendizagem é decidir o que e como aprender,
os formadores poderao decidir quanto & elaboragéo do programa de formagéo em fungéo da anaiise das
necessidades identificadas pelos proprios formandos.

Esta estratégia & susceptivel de induzir a auto-aprendizagem.

Palavras-Chave: Educagio Médica, Internato de Pediatria Necnatal, conhecimentos, atitudes,
necessidades de formagao.



ANUARIQ DQ HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 2000 5

AVALIAGAQ DO ENSINO DA PEDIATRIA NA PRE-GRADUAGAO. UMA EXPERIENCIA PEDAGOGICA

Videira Amaral J.M.

Clinica Universitéria de Pedialria / Servigo 1 - Departamanto de Medicina / Hospital Dona Estefania
Faculdade ds Ciéncias Médicas / Universidade Nova de Lisboa

X Congresso Nacional de Educagio Médica

Porto, 20 & 21 de Outubro de 2000

Resumo: O autor relata a sua experiéncia como regente da disciplina de Patologia Pediatrica (52 ano),
leccionada desde o ano lectivo 1999-2000, de acordoe com o novo plano de estudos.

O curso tedrico compresnde 25 horas e o estagio pratico 2 seranas, com 7 horas didrias de integragéo
nas tarefas assistenciais, em blocos rotatérios. No inicio do curso tedrico, precedendo o estigio pratico,
& distribuida a cada aluno uma monografia discriminande o conteddo do curso tedrico, os respectivos
objectivos educacionais, os critérios de avaliagdo do ensino e da aprendizagem, assim como normas
praticas de actuagéo durante o estagio pratico. No Ultimo dia de cada periodo de estégio € entregue a
cada aluno um inquérito anénimo com a finalidade de o préprio atuno avaliar o ensino ministrado durante
0 curso tedrico e o astagio pratico.

O objectivo desta comunicagaa é, precisaments, apresentar e discutir os resultados do referido inquérita
na perspectiva de aperfeigoamento de alguns aspectos no préximo ano lectivo.

O inquérito foi respandide por 96 alunos, compreendendo o curso um total de 120 (80%).

Os parametros essenciais avaliados foram: a qualidade das aulas tedricas, a qualidade do estagio pratico
(aspectos considerados positivos e negativos), o apoio proporcionado pelos docentes, a relevancia do
estagio para a formagao, comentarios e sugestdes. Como aspectos mais marcantes ressaltando das
impressdes positivas ha a referir: apoio dos docentes e oportunidades de participa¢o activa em tarefas
assistenciais. No respeitante a impressdes negativas foram salientadas: a curta duragéo do estdgio,
nomeadamente nas vertentes de cirurgia, neonatologia & servigo de urgéncia, a separag¢ao temporal
entre curso teorico e estagio pratico e a diversidade de oportunidades de treino em relagéo com a arsa
de desempenho do respactivo assistente,

Conclui-se que foram obtidas informagdes importantes do inquérito efectuado implicando a necessidade
de intervengdes pontuais para methoria das oportunidades de aprendizagem.

Palavras-Chave: Educagao Médica, Avaliagdo, Pediatria, Pré-graduagao, Estagio Pratico
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AS INSTITUICOES, 0S ORIENTADORES DE FORMAGAQ E 0S INTERNOS - QUE RELAGAO

Videira Amaral J.M,
Clinica Universitaria de Pediatria - Servigo 1 - Departamento de Medicing
Acta Pediatr. Port. 2000; n®1; vol 31:89-31

Resumo: Ultimamente tem sido dada cada vez mais atengdo, no ambito da pds-graduagao, as condigbes
de trabalho € ac desempenho dos internos.

0 objectivo deste artigo é discutir, de modo sucinto, as relagbes entre os orientadores de formagéo dos
internos de pediatria médica que estagiam em diversas instituigdes e a questao da mebilidade dos internos,
0s quais escolhem os diversos centros para os estdgios. De acordo com a experiéncia do autor havera
que promaver um intercambio entre os orientadores, dos internos em tais circunstancias, tendo em vista
uma melhor formagao.

E abordada. por fim, a questéo da mobilidade das intemos por diversas instituigdes. Advoga-se a pertinéncia
de a referida mobilidade se proceder em obediéncia ao conceito de regionalizagdo na salde e a filosofia
das chamadas unidades coardenadoras funcionais, o que traria vantagens guer para a assisténcia, quer
para a prépria formagao.

Palavras-Chave: Ensino pés-graduado; pediatria; educagdo médica; locais de treino; arientadores de
formacéo.
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BASIS FOR CONTINUING MEDICAL EDUCATION IN PERINATAL MEDICINE

Videira Amaral J.M.

Faculdads da Ciéncias Médicas de Lisboa - Servigo 1 - Deparlamento de Medicina
XVIil European Congress of. Perinatal Madicing

Vila da Feira - 25 a 28 de Junho de 2000

Resumo: There is an individual professional obligation to keep up ta date to maintain end, where possible,
improve the quality of care provided for patients. In common with other professions the process of learning
does not end with quaiification and professionals cannct rely solely on experience. Undergraduate medical
education end postgraduate education, regardless of their duration, are insufficient to ensure lifelong
competence.

Caontinuing medical education (CME) in Perinatal Medicine (PM) is essential to maintain the competencies
of newer graduates, fo influence the practices of older graduates, to remedy practice gaps, and to enable
all doctors to respond to the challenges of the professional environment. CME is intended to help
perinatologists maintain standards, interest and enthusiasm in their practice, to protect their skills and
professional competence and to develop new skills. The content of CME in PM must be responsive to the
needs of the practitioners with both professional and public input. CME needs thoughtful education planning
including objectives, strategies, skills, and assessment. International CME networks and resources centres
are needed for sharing and support. Countries must allocate funds, for, and monitor, the overall process
and outcome.

Several associations schems propose an initial basic minimum target f ar CME of 50 Ayear, building up
after a couple of years to 100 h. Six categories of CME activity classified by venue and level organisation
have been defined: International and national meetings; Regional meetings; Local meetings; Research
meetings; Seli-directed activities, Courses / apprenticeship

However litie development has taken place as yet in distance learning videoconferencecing, computer
based packages and apprenticeship opportunities for individuals wishing to learn new practical techniques
or update clinical management, outpatient or community settings does occur, but could be developed
further.

The question of who should determine an individual doctor's CME plan is an interesting one. The perscn
themself must be central. However, the involvement of peers, Clinical Directors, Trust Managers,
Pastgraduate Deans and others are being suggested.
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DERRAMES PLEURA

§- CASUISTICA DO SERVIGO 1 SALA 1 - 1994 - 1999

Leite M., Sampalo G., Coalho M., Tribuna J.

Servigo 1 - Departamento de Meadicina

Il Jornadas do Departamanto da Medicina.

Lishca, Favarairo de 2000.

IV Jornadas Luso-Espanholas de Pediatria ¢ Cirurgia Pediatrica.
Lisboa, Marga de 2000.

Resumo: Introdugao: A abordagem terapéutica dos derrames pleurais tem sido objecto de varios estudos
nomeadamente no que se refere a identificagdo das situagdes com indicagio para realizagao de
procedimentos invasivos. A atitude ideal é aquela que permite restaurar a integridade do orgao utilizando
o menor nimero de procedimentos invasivos .

Em 1995, R. W. Light propde uma orientagéo terapéutica de acordo com uma classificagao de derrames
pleurais parapneumonicos e empiemas, baseada em dados imagiotdgicos e labaratoriais do liguido pleural.

Objectivo: Caracterizar a experiéncia do Servigo 1 Sala 1 (S1 81) em relagao aos derrames pleurais e
avaliar a sua evolugéo posterior, considerando os critérios propostos por R. W. Light.

Material e Métodos: Procedeu-se 4 andlise retrospectiva dos processos clinicos de criangas internadas
numa enfermaria de Pediatria (Servigo 1 Sala 1) com o diagndstico de saida de derrame pleural, ocorridos
no periodo compreendido entre 1 de Janeiro de 1984 e 30 de Junho de 1999,

Foram analisados os seguintes parametros: dados demogréficos, antecedentes pessoais e familiares,
origem, manifestagdes clinicas, exames laboratoriais (biequimico, bacterioldgico directo e gultural do
liquido pleural @ hemocultura) e imagiologicos (radiografia , ecografia e tomografia axial computorizadas
toracicas). Foram comparadas, a posteriori as terapéuticas instituidas e propostas pela classificacdo de
R.W. Light e analisada a evolug&o clinico-imagiolGgica.

Resultados : Dos 3.042 internamentos no periodo em causa, 12 (0.39%) corresponderam a derrames
pleurais parapneumonicos ocorridos no contexto de pneumonias da comunidade.

A distribuigdo por grupos etérios foi bimodal com maior numero de casos de criangas entre 6 e 24 meses
{83.3%).Verificou-se predominic de criangas do sexo masculino (83.3%) , raga caucasiana {83.4%) e
sem antecedentes pessoais relevantes.

Todos os casos foram internados através do Servigo de Urgéncia. 58.3% destes estiveram internados na
UCIP antes de serem internados no Servigo 1 Sala 1 .

A febre foi a manifestag&o clinica comum a todos os doentes e em 66.7% dos casos teve um tempo de
evolugdo igual ou infetior a 5 dias. Tosse (41.7%) e dificuldade respiratéria (33.3%) foram as manifestagdes
respiratérias mais frequentes.

O resultado de toracocentese diagndstica foi compativel com exsudado em todos os casos em que se
realizou (83.3%). Foram identificados agentes em 6/12 casos com predominio de Streptococcus
pneumoniae {4 casos). Registou-se um caso de empiema (classe 6} e predomlnio de classe 4 (5/12
casos), de acordo com a classificagao de R.W. Light.

Foi instituida antibioterapia associada a toracotomia em 7/12 casos e antibioterapia isolada em 5/12
casos, sobreponivel as orientagdes terapéuticas propostas por R.W. Light. Nos 3 casos com complicagbes
pos-derrame ndo se verificaram sequelas clinicamente detectaveis.

Conclusées: Todos os casos corresponderam a derrames pleurais parapneumonicos.

Verificou-se correspondéncia entre os casos de maior gravidade clinico-laboratorial e : 1) identificacdo de
agente. 2) existéncia de complicagdes.

Aterapéutica efectuada no HDF e terapéutica proposta por R. W. Light foram coincidentes na maigria dos
casos, ocorrendo boa evolugdo clinico-imagiolégica em todas as criangas.
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DOENGA DE KAWASAK)- UN CASO ATIPICO

Borba C., Estrada A., Leal F., Tribuna J., Videira Amara! /.M.
Servigo 1 — Departamento de Medicina

Reunifio de Casos Clinicos da Seciedade Portuguesa de Pediatria
Vila Franca de Xira, 16 de Dezembro de 2000

Resumo: A doenga de Kawasaki € uma vasculite sistémica cuja etiologia permanece ainda desconhecida.
Embora a forma classica da doenga néo coloque dificuldades no diagnéstico se apresentar os principais
criterios clinicos e laboratoriais, ¢ mesmo néo acontece nas formas atipicas cuja apresentagdo mais
subtil torna o diagnéstico dificil e, muitas vezes, demasiado tardio, com consequéncias graves, sobretudo
cardiacas.

Apresentamos ¢ case ¢linico de uma crianga do sexo masculino, com um anc de idade, internada por
sindrome febril prolongada no contexto de otite média aguda (OMA). Na fase inicial da evolucdo da
doenga foi descrita extrema irritabilidade e um exantema micromaculopapular troncular fugaz. A hipertermia
persistiu por vinte dias apesar da antibioterapia prescrita para a OMA. N&o foram referidas conjuntivite,
edema das méos & pss ou outras alteragbes cutineo-mucosas, nomeadamente bucais.

Do exame objectivo realgam-se a irritabilidade, a palidez cutdneo-mucosa, pequenas adenomegalias
cervicais bilaterais e OMA a esquerda.

Apesar de o quadro clinico descrito ndo apresentar os cinco critérios cldssicos, uma das hipdteses
colocadas foi a doenca de Kawasaki.

Laboratorialmente salienta-se leucocitose, trombocitose marcada (1234000/u1), VS e PCR aumentadas,
anemia microcitica hipocrémica e hipoalbuminémia. N&o foram detectadas alteragdes ecacardiogréficas
sugestivas de lesGes corondrias.

Da evolugdo clinica destaca-se defervescéncia 24H apds a administragao de imunoglobulina endovenosa
com melhoria da irritabilidade e discreta descamagao periungueal dos dedos dos pés.

Este caso clinico levanta muitos aspectos de interesse, sendo um dos mais relevantes o diagndstico
tardio; a evolugao foifavoravel, apesar dainstituigao terapéutica tardia e do consequente elevado risco de
complicagdes cardiacas, que influencia, adversamente, o progndstico nestes casos.

Palavras-Chave: Febre, exantema, adenomegalias, trombocitose, enfarte do miocardio
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MAUS TRATOS. O PESO DO INTERNAMENTO

Gouveia C., Pinto S., Borrego L., Braga C., Arriazu 5., Duarle A.

Departamento de Pediatria Médica do Hospital Dena Estefania

Congressa Curopeu sobre Violéncia e Promogds da Saide Mental da Crianga e do Jovem
Lisboa, 1-3 Junho de 2000

X Jornadas de Pediatria da Evora. Pediairia Social

Evora, 26 de Outubro de 2000

Resumo: Com o objectivo de avaliar a hospitalizagdo de criangas com o diagnostico principal de maus
tratos, os autores realizaram um estudo retrospactive de todos os casos internados no Departamento de
Padiatria Médica do Hospital Dona Estefania, nos anos de 1998 e 1899,

Foram analisadas as seguintes varidveis: sexo, grupe etario, raga, nivel socio-econdmico, factores de
risco, tipos de maus tratos, doengas intercorrentes, dias de internamento, orientacao soclal e destino
ap6s a alta. Comparam-se algumas varidveis com as do grupo de criangas internadas por outras patologias.

Das 7535 criangas avaliadas, 47 foram codificadas com o diagnéstico principal de maus tratos. Destas, a
maioria era do sexo feminino {66%), raga branca (79%}, com idade superior a 2 anos (68%) e pertencia
a agregados familiares disfuncionais (factores de risco em 81%). Em 4 casos (8,5%]) o internamento fol
ordenado pelo Tribunal. Quanto ao tipo de maus tratos encontrados, mais de metade foram peor negligéncia
(55%), seguidos de maus tratos fisicos (27,7%), abandono (4,2%) e abuso sexual (2,8%). A demora
média foi superior nos casos de abandenc (97 dias) e negligéncia (34,9dias). Durante o internamento,
um ferco das criancas tiveram intercorréncias infecciosas. Foi solicitada a colaboragao de equipas
psicosociais em quase todos os casos {(80%). A participagdo do Tribunal de Menores foi efectuada em
44,7% dos casos. O destino apés a alta foi o domicilio (72%), a casa de familiares (13%} ou instituiges
{(17%). A demora média do internamento por maus tratos (34,66 dias) foi cinco vezes superior a do
internamento par outras patologias (7,32dias) (p<0,001).

A duragfio prolengada do internamento, as intercorréncias decorrentes deste e a dificuldade em conseguir
solugbes adequadas, levam a que o internamento hospitalar seja, de momento, mais um ‘pesa” para
crianga maltratada.
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DOENGA DE KAWASAK: A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO

Nele B., Couto A, Duarte A.
Servigo 1- Departamento de Medicina
Actualidades Pediatricas 2000 2: 29-30

Resumo: Os autores apresentam o caso clinico de uma crianga do sexo masculino, de 10 meses de
Idade, com cinco critérios classicos de doenca de Kawasaki.

Apesar da terapéutica com gamaglobulina ter sido instituida ao 4.2 dia de deenga (1.° dia de internamento),
houve necessidade, pela persisténcia do quadro clinico, de uma segunda administragéo de gamaglobuling
cinco dias depois da primeira dose, verificando-se evolugao favoravel. Os resultados das observagdes
cardiologicas foram normais tendo sido realizada igualmente terapéutica com acido acetil-salicllico em
dose para antiagregagdo das plaguetas.

Palavras-Chave: Febre, exantema, adenomegadlia, aneurisma, imunoglobulina
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RASTREIQ AUDITIVO UNIVERSAL NO RECEM-NASCIDO

Chaves F., Serelha M., Monteiro L., Marvio H.
Unidade de Cuidados Intansivos Necnaltais
Sarvigo 1 - Departamento de Medicina
Servigo de Otorrinolaringologla

Reunifa Clinica do Sarvigo 1

Lisboa, 13 de Janeiro de 2000

Resumo: As vias auditivas &0 complexas e podem ser lesadas quando submetidas a uma variedade de
factores de risco no periodo neonatal; na entanto sabemos que cerca de 50% (1- 2/1 000) dos recém-
nascidos com défices da audigdo nédo foram sujeitos a nenhum destes factores de risco. Se no primeira
caso a existéncia de critérios de risco leva a que estas criangas sejam referidas a Consulta de
Otorrinolaringologia — Grupos de Risco deste Hospital, no segundo caso, a auséncia destes critérios vai
levar a um atraso no diagndstico da surdez.

O conhecimento de que o progndstica esté directamente relacionado com a precocidade da intervengao
e que esta devera ser iniciada antes dos 6 meses de idade, tem levade a um sucessivo alargarmentec dos
critérios de risco e execugdo de programas de Rastreio Auditivo Universal no Recém-nascido em alguns
Estados Norte Americanos e também na Europa. Em Maio de 1998 foi redigido o primeirc Consenso
Europeu que deveria ser divulgado pelas vrias organizagdes ligadas 4 Audiologia e & Medicina Petinatal.

No nosso pais continua a ndo existir nenhum programa de rastreio universal neonatal, quer a nivel lecal,
regional ou nacional. Gom a reabertura da Maternidade do Hospital pensamos ter uma oportunidade
Unica para iniciar um programa de rastreio universal, contando para isso com uma equipa Interdisciplinar
composta por Pediatras Neonatologistas e por Otorrinolaringologistas e gue se encontra & trabalhar na
elaboragao de um protocolo de actuagéo que utilizara como métedo de rastreio o estudo das Emissoes
Otoacusticas (EOA).

Palavras-Chave: Recém-nascido; rastreio; audigdo; emissdes oto-acisticas; oto-toxicidade.
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HEMANGIOMAS - A PROPOSITO DE 2 CASOS CLINICOS DE LOCALIZAGAO RARA

Couto A., Duarte A., Gentil Martins A.

Departamento de Pediatria e de Cirurgia Pedidtrica do Hospital de Dona Estefdnia, Lishoa
Reuniac de Casos Clinicos da Sociedade Portuguesa de Padiatria / Zona Sul

Vila Franca de Xira, 16 de Dazembra de 2000

Resumo: Descrevem-se dois casos clinicos de hemangiomas de localizagbes raras (um da regido palatina
esquerda e drea para-orbitdria e o outro da lingua), em criangas com 2 e 8 meses de idade, internadas
com cerca de trés meses de intervalo, e justificando opgdes terapéuticas distintas pela sua localizagao.

O 12 doente era do sexo feminino e tinha 3 meses de idade. Em plena saide, uma semana antes do
internamento fora notada uma tumefacgdo mole e depressivel mas com retorno, ovalar, com cerca de
3 cm no maior eixo & localizada na regido palatina posterior esquerda e envolvendo o seio maxilar.

O exame clinico sugeria tratar-se de hemangioma, o que foi confirmado por RMN com contraste, ievando
a lagueagdo sefectiva da artéria maxilar interna, associada a injecgdo de material esclerosante, tendo
alta no 7° dia do pos-operatério.

O 2% doente era do sexo masculino e tinha um diagnéstico ecografico pré-natal (as 33 semanas de
gestacao) de hidramnios e tumor da lingua e cervical, suspeito de linfangioma, mas tendo-se verificado,
apos o parto, tratar-se de um gigantesco hemangioma lingual (com magcroglossia e exteriorizagdo da
lingua impedindo o encerramento da boca), e com componente cervical anterior. A angio-ressondncia
confirmou as fesdes angiomatosas, sendo ao 182 dia de vida submetido & excisdo da lesédo cervical e a
multiplas laqueagdes transfixivas da lingua (do V. Lingual & ponta), seguindo-se mais duas laqueagtes
transfixivas e uma laqueagao progressiva, global, da porgéo exteriorizada da lingua. Teve alta aos 3 meses
de idade, mamando narmalmente e conseguindo j& encerrar a boca.

Concluindo: Os hemangiomas constituem uma das lesdes congenitas mais frequentes, havendo que
distinguir os classicos das maiformagdes vasculares, ja que os primsiros sdo de predominio cutanea e
em regra, apgés um periodo inicial de crescimento {primsiro anc de vida), evoiuem espontaneamente para
a cura (geralmente até aos 6 a 8 anos de idade) e as segundas exigem em regra terapéutica activa, como
se tratou nestes casos. A angio-ressondancia serd o exame de escolha para esclarecimento do diagnéstico
8 caracterizagdo das lesdes. :
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PSEUDOADENOFLEIMAO. A PROPGSITO DE UM CASO CLINICO

Gouveia G, Tribuna J, Gentil Martins A

Servige 1 - Dapartamento de Medicina

Dapartamento de Cirurgia

Reunido de Casos Clinicos da Zona Sul da Sociedade Portuguesa de Pediatria
Vila Franca de Xira, 16 de Dezembro de 2000

Resumo: O quisto branquial apresenta-se, em geral, sob a forma de uma massa cervical indolor, de
consisténcia eldstica, com localizagdo anterior ao esterno-cleido-mastoideo. O diagnastico diferencial
cam outro tipo de patologia, congénita ou inflamatdria, é essencial, pois imptica uma abordagem terapéutica
diferente.

Os autares descrevem o caso clinico de uma adolescente de 14 anos que recarret ao Servigo de Urgéncia
pelo aparecimento subito de uma massa cervical direita, anterior ao esiernocleido-masteideo, dolorosa e
de consisténcia duro-elastica. Apresentava miltiplas céries dentarias, exsudado amigdaline a direita e
parametros analiticos e ecogréficos sugestivos de infecgdo. E diagnosticado um adenofleimao, pelo que
inicia antibioterapia com penicilina e flucloxacilina por via endovenosa, sem qualquer melhotia. Por este
motivo realiza outros exames complementares, dos quais se destacam serologia para Epstein-Barr (IgM-
VCA) positiva e citologia aspirativa compativel com o diagndstico de quisto branquial. A analise histoldgica
do material excisado confirmou ¢ diagndstica.

A localizagio e consisténcia caracteristicas, bem como a associagao com desencadeantes inflamatdrios,

conferindo um aspecto de pseudoadenofleimaoe, obrigam a colocar a hipdtese diagnostica de quisto
branquial.

Palavras-Chave: Massa cervical; Inflamagao; Quisto branquial



ANUARIC DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 2000 15

CASUISTICA DO SERVIGO 1 SALA 1 - PEDIATRIA DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 1998

Coslho M., Duarte A., Cardose J., Gama L., Varandas H., Estrada A., Tribuna J.
Servigo 1 ~ Dapartamento de Medicina

Reunige Clinica do Sarvigo 1

Lisboa, 30 de Margo de 2000

Resumo: A Sala 1 do Servigo 1 é actualmente uma enfermaria com 22 camas de pediatria (16 destinadas
a 1% infancia, 6 destinadas & 2% infancia e adolescéncia) e 2 camas destinadas prioritariamente ao
internamento de doentes seguidos pela Unidade de Endocrinclogia. A equipa medica desenvolve
basicamente actividades do tipo assistencial, de ensino pré-graduado (Cadeira de Pediatria da Faculdade
de Ciéncias Médicas de Lisboa), de formagio pds-graduada {internatos, cursos, participagao em
congressos, etc.) e de investigagéo. No final de cada internamento & preenchida, pslo pediatra assistente
Qu por outre médico sob sua responsabilidade, uma “Ficha de Codificagdo” que regista os dados mais
significativos do internamento (administrativos, demograficos, nosolégicos, terapéuticas, exames
complementares, resultado do internamento, destino do doente e outros dados sobre o episédic de
hospitalizagdo ou o seguimento posterior). Os dados nosoldgicos sdo codificades de acordo com
Classificacao Internacional de Doengas ~92 edig&o- Modificagao Clinica.

E objective do trabalho apresentar os resultados, em forma de andlise descritiva, referentes aos registos
informatizados de 1998.

Dos dados globais realga-se: 644 internamentos; predominio do grupo etario entre os 6 & 12 meses €
sex0 masculino; demora média 10,2+10,6 dias; Taxa ocupagéo B1,5%; taxa de transferéncia 4,9%:
Diagnasticos mais frequentes: infecgdo respiratéria baixa, infeccdo urindria, gastrenterite, otite média
aguda; mortalidade 0,15%.

Reterem-se ainda dados comparativos com casuisticas de anos anteriores e dados da “produtividade”
da enfermaria de acordo com critérios de GDHs.

Palavras-Chave: Epidemiologia; Hospitalizagao; Nosologia; Morbilidade.
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SUSPEITA DE ENCEFALITE HERPETICA NA CRIANCA: A PROPOSITO DE DOIS CASOS CLINICOS

Gan C., Calado E. Carvalhe L., Estrada A.do O L., Tribuna J.M., Martins Rogua A., Videira Amaral J.M.
Servigo 1 e Servigo 2 - Departamento de Medicina

Reunigo de Casos Glinicos da Zena Sul.

Vila Franca de Xlra, Dazembro de 2000,

Resumo: A encefalite herpética é uma doenga com uma incidéncia anual entre 0,004°/% e 0,001%, cuja
evolugéo da marbilidade e da mortalidade podem ser alieradas com um diagnéstico precoce e instituigio
imediata de terapéutica com Acyclovir.

A suspeita de encefalite herpética assenta num quadro febril com cefaleias, acompanhado de alteragoes
quer da consciéncia gquer do comportamente e convulsdes focais e faz diagndstico diferencial com outras
entidades, nomeadamente encefalites a Mycopfasma pneumoniae, Virus de Ebstein Barr e Citomegalovirus.
Os tipicos complexos periddicos no tragado electroencefalogréfico, sem sarem patognoménicos, orientam
para o diagnostico. O estudo imagiotogico quer pela TAC cranioencetfalica quer pela RMN podem nao
revelar iniciaimente as alteragdes a nivel fronto-temporal caracteristicas desta doenga. Actualmente o
exame fundamental no diagnastico precoce é a pesquisa do ADN para virus Herpes simplex (VHS) por
PCR no liquor cefalorraquidiano tendo igual interesse no controle da eficacia terapéutica que 6 deve ser
suspensa apds a sua negativagao.

S&o apresentados dois casos clinicos de criangas de sexo feminino, de 7 e 9 anos de idade, internadas
por um guadro de febre, convulsoes e alteragdes do estado de consciéncia, com hipitese diagnostica de
encefalite herpética e inicio imediato de terapéutica com Acyclovir.

No primeiro caso, o estudo imagioldgico & electroencetalografico foram compativeis com o diagndstico,
sendo confirmado por detec¢do de ADN para VHS tipo 1 por PCR.

No segundo caso o electroencefalograma mostrava tragado sugestivo de encefalite herpstica, com estudo
imagiolégico e pesquisa de ADN para VHS negativos. A serolagia para Mycoplasma pneumoniag foi
positiva cam um titulo de 63 UA/m.

Ambos 0s casos tiveram em comum um quadro clinico de apresentacao sugestivo de encefalite herpética,
situagdo em que a instituigiio precoce de terapéutica com Acyclovir € essencial na redugéo da morbi-
mortalidade, mesmo que o diagnostico posterior ndo seja confirmado.

Palavras-chave: encefalite herpética, ADN para VHS por PCR, Acyclovir, diagnastico precoce.
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HIPERPLASIA CONGENITA DA SUPRARRENAL - EXPERIENCIA DA UNIDADE DE ENDOCRINOLOGIA PEDIATICA
DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA

Lopes L., Fina A., Afonso 5., Limbert C., Fonsaca G., Mota A.

Unidade de Endocrinologia / Servigo 1 - Departamento de Madicina

Reunido Anual da Secgéo de Endocrinologia e Diabetologia Pedidtricas (Sociadada Portuguesa de Pediatria)
Porto, Margo de 2000

Resumo: Desde o seuinicio em 1983, a Consulta da Unidade de Endocrinologia Pedidtica do Hospital de
Dona Estefé&nia seguiu ou segue ainda, 67 doentes corn hiperplasia congénita da suprarrenal por défice de
21-hidroxilase. Destes 67 doentes, 42 apresentam formas cldssicas [26 raparigas (F) e 16 rapazes (M)] ®
25 formas ndo classicas (23 F e 2 M).

Na impossibilidade de se apresentarem os resultados da andlise de todos os doentes seguidos,
proceder-se-a ao estudo de uma amostra aleatéria de 4 doentes de cada um dos seguintes grupos:
grupo | - doentes com forma classica e seguidos até ao fim do crescimento (4 F); grupo Il - doentes
com forma néo classica e seguidos até ao fim do crescimento (4 F); grupo Il - doentes com forma
classica e ainda em seguimento (2 F e 2M); grupo V- doentes com forma nao classica e ainda em
seguimento (4 F). No grupo |, a estatura final oscilou entre 142.2 e 158.7 cm enquanto que no grupo
[l esteve entre 154.0 ¢ 167.0; a dose média de hidrocortisona foi entre 14.4 e 21.9 mg/m¥dia no
grupo | e entre 12.1 e 14.3 mg/m?®/dia no grupo li. Em relagio aos doentes ainda em seguimento
{grupos lll e IV), a estatura actual esta entre 104.0 e 137.0 cm (grupo 11) e 139.2 e 156.0cm (grupo V)
enquanto que a pontuagao atribuida ao desvio padrao da aftura (HSDS) é de —1.4 a +1.2 no grupo Il
e de +1.3 a +1.5 no grupo IV; a dose média de hidracortisona foi entre 10.6 e 17.1mg/m?/dia no
grupo lll e entre 10.1 e 14.3 mg/m?dia nc grupoe |l. Quando se analisa longitudinalmente e para cada
crianga, a variagio do HSDS em fungiio da alteragdo da dose de hidrocortisona, parece demonstrar-se
uma relagao directa e negativa entre o aumento da dose e diminuigdo do HSDS.

A dependéncia da evelugéo estatural da dose de hidrocortisona e os melhores resultados em termos de
crescimento dos doentes com formas nao classicas que este estudo parece indicar, levam-nos a discutir
gual a dose de hidrocortisona mais correcta para o tratamento destes doentes e qual a melhor forma de
a monitorizarmos ao fongo do tempo.
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DIAGNOSTICO CLINICO E IMAGIOLOGICO EM ENDOCRINOLOGIA PEDIATRICA

Fonseca G.

Unidade de Endocrinolagia

Servigo 1 - Departamento de Meadicina

il Jornadas do Departamento de Madicina do Hospital de Dona Estefania
Lishoa, 10, 11 8 12 de Fevereiro de 2000

Resumo: A clinica e o laboratdrio sdo os dados fundamentais em que se baseia o diagnéstico das
situagdes patolégicas em Endocrinclogia Pediatrica. No entanto, a imagiologia permite nalgumas dessas
situagGes um diagndstico definitivo ou complementar indispensavel.

Apresentam-se algumas situages paradigmaticas, chamando-se a atengdo para o exame imagiclogico
mais adequado:

« Hipoglicémia refractaria no periodo neonatal

* Diabetes insipida pés-traumatica

s Puberdade precoce central

» Bécio

» Patologia génado-genital

= Patologia do pancreas

Palavras-Chave: Endocrinologia, imagiclogia, hipoglicémia, diabetes, bécio, puberdade, gdnadas, pancreas
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CASO CLINICO DE HIPERTIROIDISMO

Limbert C., Fonseca G., Mota A.

Unidada de Endocrinclogia Pediatrica

Servige 1 - Departamanta de Madicina

Reunigo da Secgdo de Endocrinologia e Diabetologia Pedidtricas da Sociedade Portugussa de Pediatria
Porto, 17 de Margo de 2000

Resumo; O hipertiroidismo na crianga é uma situagdo rara que se associa habitualmente a doenca de
Graves. O seu tratamento € muitas vezes controverso e dificil, dada a elevada frequéncia de recidivas.

Os autores apresentam o caso clinico de uma jovem de 18 anos com doenga de Graves diagnosticada
aos & anos. Porapresentar um nédule palpavel da tiroideia, procedeu-se a citologia aspirativa que mastrou
aspectos duvidosos de carcinoma papilar vs adenoma microfolicular da tircideia, pelo que foi sujeita a
hemitiroidectomia direita. Manteve-se clinica e laboratorialmente com bom estado geral, sem terapéutica
até 6 meses depois da cirurgia. Nesta altura apresenta novamente sinais e sintornas de hipertiroidismo
pelo que se reinicia terapéutica com antitiroideus de sintese, Desde entdo, sujeita a varias tentativas de
terapéutica médica, nao foi possivel atingir o eutiroidismo.

Os autares posm a discussédo a abordagem diagnéstica da neoplasia da tiroideia, assimcomo a terapéutica
do hipertireidismo em idade pediatrica.

Palavras-Chave: hipertiroidismo; doenga de Graves; Endocrinologia; neoplasia; antitiroideus.
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RESISTENCIA PITUITARIA AS HORMONAS TIROIDEIAS?
UM CASO CLINICO

Pratas S.; Fonseca G.; Mota A.

Unidade de Endocringiogia Pedidtrica

Servigo 1-Departamente de Pediatria

Reunifo da Secgéio de Endocrinclogia e Diabatologia da Scciedade Pertugussa de Pediatria
Perto, 17 de Margo de 2000

Resumo: A Sindroma de resistencia 4s hormonas tiroideias pode ser classificada em dois grupos:
resisténcia generalizada e resisténcia pituitaria.

A resisténcia pituitaria é uma entidade rara e manifesta-se habitualmente por hipertiroidismo de grau
maderado. Na crianga tal situagdo deve ser excluida face a um quadro de tirectoxicose com bdcio, sem
outros sinais clinicos sugestivos de doenga de Graves.

A terapéutica é controversa e habitualmente mal sucedida.

Apresenta-se um caso clinico de praovavel resisténcia pituitdria as hormoenas tiroideias.

Palavras-Chave: Endocrinologia; hipdfise; tiroideia; bécio; doenga de Graves.
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SCREENING FOR'Y CHROMOSOME SEQUENCES IN PATIENTS WITH TURNER SYNDROME

Limbert C.; Lopes L.; Ferréio L.; Marques R.; Gongalves J.; Lavinha .J.; Mota A.

Unidade de Endocrinclogia Padidtrica - Servigo 1 - Departamento de Madicina (Hospital Dona Estefénia}
Centro de Gendtica Humana {INSA)

Horm Res 2000; 53(suppl):1-191

Summary: Turner Syndrome (TS) is associated with several sex chromosome abnarmalities elucitated
by classic cytogenetics. The presence of Y material represents an increased risk of gonadoblastoma.
Nevertheless, small Y fragments present in only a few cell can escape detection by conventional methods.
Molecular genstic techniques, namely polymerase chain reaction (PCR) and/or nest PCR, have a higher
sensitivity to identify low levels of Y mosaicism. In this study, we applied these molecular genetic techniques
to the screening of Y chromosome sequences in TS. Twenty-two female subjects with TS were inciuded in
this study. Standard chromosome analysis performed on peripheral blood lymphocytes showed 12 patients
with a 45,X karyotype and 10 patients with several mosaicisms [45,X/46XX (n = 3); 45,X/46, X,i(X) (q10)
(n=3); 45,X/46,X,dsl(X) (p11.22) (n=1); 46,X,i(X)(q10) (n = 1); 46,X, +mar mat/47 X, idic(Y) (q11.23),+mar
mat (n=1); 45,X/46,X,+r(n = 1)]. Molecular cytogenstic studies were performed in O Karyotypes. The
screening for low level of Y mosaicism was carried out by molecular analyis of DNA samples extracted
from peripheral blood lymphocytes. The molecutar studies included PCR and nested-PCR of the following
Y-specific loci: SRY (sex determining region af the ¥); TSPY (testis specific protein Y encoded); DYZ3
centromeric locus. DAZ (deleted in azoospermia) sequences were screened by PCR oniy. In two patients,
a set of sequence ta et sites (STS) of both arms of the Y were used to characterize the idic(Y) and the ring
chromosomes. The sensitivity of PCR and nested-PCR were 1 male cell/300 female cells and 1 male cell/
50,000 femaie cells, respectively. Nested-PCR allowed the exclusion of low levels of Y mosaicism in 20 of
the 22 patients. In the patient with idic(Y), FISH and PCR analysis were positive for all Y loci tested but the
heterochromatic region, confirming that both arms of the Y were duplicated. The ring chromosome could
only be characterized by in situ hybridization and OCR; these methods showed: a Y derived ring
chromosome, with a deletion af the pseudoautosomal Y region 1 and Y interval 6 and 7; positivity for SRY,
RPS4Y, AMGY, YSPY genes for the short arm, DYZ3 (centromere) and sY85, DFFRY, GY8, sY87,sY113,
sY118, sY122, sY126 on the long arm. Although nest-PCR could not identify any new case of Y chromosome
material, the increased risk of genadoblastoma justifies its use in a clinical setting, when Y chromosome
material is not detected by standard chromosome analysis and PCR.

Key - Words: Cytogenetics, Chromosome vy, Turner Syndrome, Screening, Endocrinology
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APROPGSITO DE 3 CASOS DE DEFICE DE {1B-HIDROXILASE

Pratas S.; Limbert C.; Lopes L.; Pina R.; Fonzeca G.; Mota A.
Unidade da Endocrinologia - Servigo 1 - Departamento de Medicina
Reunigo Clinica do Sarvigo 1

Lishaa, 17 da Favarairo da 2000

Resumo: A hiperplasia congénita da suprarrenal é uma entidade clinica resultante de um grupo de
“defeitos enzimaticos” implicados na sintese do cortisol e aldosterona a partir do colesterol.

As suas formas de apresentagao classicas advém da insuficiéncia de gluco e mineralocorticoides e do
hiperandrogenismo. No perioda neonatal e no lactente, traduzem-se clinicamente por quadros de virilizagac
acompanhados ou ndo de sindroma de perda de sal.

A grande maioria dos casos (cerca de 90% dos doentes) explica-se por défice de 21-hidroxilase; s6 cerca
de 5 a 15% s&o causados por défice de 11p-hidroxilase.

Apresentam-se trés casos clinicos de hiperplasia congénita da suprarrenal por défice de 11p-hidroxilase
cuja apresentagéio clinica marcante foi hipertrofia do clitoris.

Palavras-Chave: Supra-renal; virilizacao; perda de sal; hipertrofia do clitoris; endocrinologia.
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UMA FAMILIA COM SINDROME DE TURNER?

Farnandes ., Limbert G., Lopes L., Mota A.
Unidade de Endocrinologia

Servigo 1 - Departamento de Medicina
Reunido Clinica do Servigo 1

Lisboa, 4 de Maio de 2000

Resumo: Introdugéo: Recentemente foi deserito que delecgbes da regido pseudoautossémica (PARI)
do brago curto do cromessoma X estio associadas a baixa estatura e, possivelmente, a anomalias
esqueléticas tipicas da sindrome de Turner. A regifio em causa foi delimitada a um intervala de 170 kb
(Xp22) do PARI onde foi isolado apenas um gene — short stature homebox containing gene {SHOX).

Caso Clinico: Crianga do sexo feminino, 5 anos e 3 meses de idade enviada & Consulta de Endocrinclogia
Pediatrica para esclarecimento de baixa estatura. Desenvolvimento estaturo ponderal regular com
desacelera¢io apos os 18 meses. Exams objectivo: altura 96,8 cm P 3 (P 50 para 3 anos e 6 meses) e
prega palmar Unica na mao esquerda. Idade 6ssea: 4 anos. Cariotipo: 46,X,del (X)(p22.1)(Delecgao do
gene SHOX). Exames iaboratoriais e prova de clonidina normais. Ecografia renal: rim em ferradura.
Terapéutica: hormona de crescimento (hGH) 0,1 U/Kg/sem. Estudo familiar: a mae da doente com baixa
estatura (151 cm) mas sem dismorfias, apresenta a mesma delecgao 46,X.del(p22.1), bem como a irma
de 12 meses de idade. A avé (altura 152 cm) tem cariotipo compativel com mosaico 45,X/48,X delXp.

Conclusdes: A avaliagéo desta crianga mostrou existir uma delec¢do na zona do gene SHOX transmitida
de forma familiar. O caso index apresenta baixa estatura e dismorfia campativel com sindrome de Turner,
mas apenas a mae e a avd apresentam baixa estatura. Houve boa resposta a terapéutica com hGH. A
identificagao de delecgéo do gene SHOX pode explicar alguns casos de baixas estaturas inicialmente
classiticados como idiopatices implicando terapéutica com hGH em doses mais elevadas, habitualmente
utilizadas na sindrome de Turner.

Palavras-chave: Genética; Crescimento: Desenvolvimento; Cromossamepatia; Ambuiatério,
Endocrinologia.



2 ANUARIO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 2000

AENDOSCOPiA NA HEMORRAGIA DIGESTIVA BAIXA

Cabral J.

Unidade de Gastrentarologia-Hepatoiogia Infanti

Sarvigo 1 - Departamento de Medicina

Il Joradas do Departamsnto da Medicina do Hospital de Dona Estetania
Lishea, 10— 12 de Fevereiro de 2000

Resumo: Na hemorragia digestiva baixa a endoscopia € considerada o exame de eleigao nac sé para a
identificagéo do local que sangra mas também para o acesso directo & terapéutica.

Entre 1987 e 1999 foram realizadas 581 fibroscopias baixas das quais 235 par hamatoquezia (40%) e
104 por diarreia com sangue {18%).

Nos doentes com hematoquezia encontrou-se a causa do sangramento em 134 (polipe pediculado n=104,
pélipo séssil n=1, pediculo de pdlipo n=7, fissura anal n=10, hemorréidas n=10, angiomatose n=2) e am
101 ndo se encontrou a causa de sangramento, tendo 3 doentes diverticulo de Meckel e os restantes
provaveis fissuras anais ja cicatrizadas. Foram feitas 100 polipectomias endoscopicas.

Nos 104 doentes com diarreia e sangue diagnosticou-se: rectocolite hemorragica por intoleréncia as
proteinas do leite de vaca n=41, colite infecciosa n=21, doenga inflamatdria intestinal crénica n=18 (d.
Crohn n=7, colite ulcerosa n=9, colite indeterminada n=2), rectocolite inespecifica =18, hiperplasia linféide
n=3, esquistosomiase intestinal n=2, colite pseudomembranasa n=1.

Comprovou-se que a endoscopia baixa é um exame muito eficaz para o diagndstico da hemorragia
associada com diarreia, havendo necessidade de obter uma histéria clinica correcta nas hematoquezias
isoladas para se excluissem os sangramentos da regiéio ano-rectal sem indicag@o para fibroscopia. Nos
dltimos 10 anos foi possivel a polipectomia endoscépica em 100% dos polipos visualizados.

Palavras-Chave: Hemorragia digestiva, endoscopia, diarreia, vémitos, gastrenterologia
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DOIS CASOS DE HIPERTENSAQ PORTAL

Neto B., Paulino E., Vadille F., Neto M., Santos F, Afonso |., Silva R., Cabrat J., P6 I, Espinosa L.
Unidade de Gastrenterologia — Servigo 1 — Dapartamento de Medicina

Reuniao Clinica do Sarvigo 1

Lisboa, 11 de Maio de 2000

Resumo: Apresentam-se os casos de 2 criancas, uma de 4 e outra de 14 ancs de idade, internadas na
Unidade de Gastrenterologia por hemorragia digestiva alta. A investigagdo clinica revelou tratarem-se de
dois casos de hipertensdo portal pré-hepatica de etiologias diferentes.

Faz-se uma revis&o tedrica da hipertenséo portal na crianga e sua abordagem tarapéutica.

Palavras-chave: Hemorragia digestiva; Figado; Varizes esofagicas, Hipertenséo portal.
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ESCLEROSE HEPATOPORTAL: UMA CAUSA RARA DE HIPERTENSAQ PORTAL

Paulino E., Neto B., Santos F., Afonsc 1., Barbesa R., P6 1., Cabral J., Espinosa L.

Servigo 1 - Departamento de Medicina

XIV Reunio Anual de Seccio de Gastroenterologia e Nutrigio da Scciedads Portuguesa de Pedlatria.
Santarém, Novembro de 2000

Reunifc de Casos Clinicos da Sociedada Portuguesa de Pediatria.

Vila Franca de Xira, 16 de Dazembro dg 2000

Resumo: Apresenta-se o caso de uma crianga de 4 anos, Sexo feminino, primeira filha de pais jovens
saudaveis, ndo consanguineos. Dos antecedentes pessoais destaca-se atraso de crescimenio intra-
uterine detectado as 30 semanas de gestagdo e cardiopatia congénita (CIV, estenose da valvula pulmonar)
detectada no pericdo neonatal e corrigida cirurgicamente aos 2 anos de idade. Sem outras doengas
anteriores relevantes. Desenvolvimento psicomotor e progresséo estaturo-ponderal adegquados.

Internada por hemorragia digestiva alta acompanhada de choque hipovolémico que condicionou
internamento em Unidade de Cuidados Intensivos. A observago, para além da instabilidade hemodinamica,
n&o mostrava alteragbes. A endoscopia digestiva alta realizada revelou varizes esofagicas grau [I/lll com
sinais de hemorragia recente; as provas de fungéo hepética eram nermais; 0§ exames complementares
imagioldgicos (ecografia abdominal e RMN abdominal) mostraram hipertrofia dos lobos esquerdo e
caudado dao figado com aspecto macronodular e heterogéneo, veia porta extra hepatica de calibre reduzido
e auséncia de transformagdo cavernomatosa da veia porta; a biopsia hepatica revelou alteragoes
compativeis com esclerose hepatoportal. Apesar da terapéutica meédica instituida, houve recidiva de
hemorragia digestiva alta, pelo que foi efectuado derivagao porta-sistémica com shunt meso-cava gue
decorreu sem complicagbes, no pos operatério imediato.

A esclerose hepatoportal é uma entidade anatomo-clinica rara, responsavel por hipertensao portal ndo
cirrdtica. E frequentemente secunddria aum processo obstrutivo da veia porta, e 0 seu diagnostico €
histolégico. O progndstico & mal conhecido. O tratamento reside fundamentalmente no controlo da
hipertensdo portal e da recidiva da hemorragia digestiva alta.

Palavras-Chave; Hipertenséo portal, endoscopia, gastrenterologia, hemorragia digestiva, varizes
esofagicas
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DOENGA HEPATICA AUTOIMUNE - REVISAO
CASUISTICA 1982196

Santos F; Afanso | ; Silva R.; Cabral J.; Pé I.; Espinosa L.; Oliveira M,
Servigo de Anatomia Patoldgica — Hospital de Santa Marta

Unidade de Gastrenterologia e Hematalogia

Servico 1 - Departamento de Medicina - Hospital de Dona Estefania
Reunide Clinica do Sarvigo 1

Lishoa, 24 de Fevereiro de 2000

Resumo: A doenga hepatica autoimune caracteriza-se por alteragdes hepaticas associadas a
autoanticorpos circulantes; a resposta inflamatéria atinge componentes do hepatéeito, dando origem a
hepatite autoimune quando esta envolvido o parénquima, a coiangite esclerosante gquando esti
comprametida a arvore biliar e ao chamado “overlap syndrome” quando h4 compromisso do parénguima
e da arvore biliar.

Apresenta-se a revisao casuistica de 8 doentes seguidos na Consulta de Gastrenterologia desde 1982

com a doenga hepatica autoimune. Em 6 doentes comprovou-se hepatite autoimune e em 2 o “overlap
syndrome”.

Palavras-Chave; Auto-imunidade; Hepatite; ictericia; Colangite.
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DOENGA CELIACA. A PROPOSITO DE U CASO CLINICO.

Gouveia C, Nunes F, Cabral J, Cardoso J
Serviga 1 - Departamento de Medicina
Reunigo Clinica do Servigo 1

Lisboa, 26 de Qutubro de 2000

Resumo: Salientar as formas atfpicas de doenga celiaca como medo cada vez mais frequente de
apresentacao.

Os autores descrevem o caso clinico de um lactente de 13 meses de idade internado por ma-progressao
ponderal com um més de evolugio, agravado por um quadro de febre, vémitos e diarreia, com trés dias
de duragdo. Da histéria anterior salienta-se obstipagéo desde o periodo necnatal e, na observagdo a
sntrada era evidente a desnutricio moderada e a irritabilidade. Colocaram-se as hipéteses diagnaosticas
de Hirschprung e doenga celiaca. Os anticorpos antigliadina foram positivos e a bidpsia jejunal foi compativel
com o diagndstico de doenga celiaca, pelo que iniciou dieta sem gliten com desaparecimento total da
sintomatologia. A propdsito desde caso apresenta-se uma revisao de alguns aspectos tedricos.
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DOENGA DE WILSON; 6 CASOS CLINICOS

Afonso |, Cabral J., P& |., Barbosa R., Espinosa L.

Unidade de Gastrenterologia e Hepatelogia [nfantil

Servigo 1 - Departamanto de Madicina

Il Jornadas do Departamento de Medicina do Hospital de Dona Estefania
Lisboa, 10 =12 Favereiro de 2000

Resumo: A Doenga de Wilson é uma alteragdo autossémica recessiva do transporte do cobre que se
apresenta com manifestagdes clinicas bastante varidveis.

Os autores apresentam seis casos clinicos de Doenga de Wilson, diagnosticados e seguidos na Unidade
de Gastrenterologia-Hepatologia Infantil do Hospital de Dona Estefania.

Tadas as criangas eram de raga branca, sendo 5 do sexo feminino e 1 do sexo masculino, com idade de
diagndstico entre 0s 7 € 15 anos. 4 dos casos apresentaram sintomatologia inicial de hepatite aguda
{astenia e dor no hipacandric direito em dois casos, vomitos num, col(ria noutro) com persisténcia de
transaminases elevadas, & 2 como insuficiéncia hepédtica aguda (clinicamente: ictericia generalizada e
ascite num e derrame pleuraf e ascite noutro). Todas as criangas apresemtaram elevagao das transaminases
e gamaGT, uma apresentava elevagéo das bilirrubinas e duas alteragdes importantes da coagulagao.
Tedos os casos apresentaram diminuigéo da ceruloplasmina. Apenas uma crianga apresentou anel de
Kayser-Fleischer, Cinco criangas realizaram bidpsia hepética que revelou: fibrose (2), esteatose (1), cirrose
(1), hepatite cronica persistente (1). Em 4 criangas foi feito o doseamento do cobre hepatico que variou
entre 421,5 e 1563 mg/g figado seco. Fai iniciada dieta pobre em cobre e terapéutica com penicitamina,
sendo necessario em duas criangas alteragdo para trientine, por neutropénia numa e alteragdes cutineas
noutra. Houve boa resposta a terapéutica em 4 criangas, com normalizagéo da fungéo hepdtica. Uma
crianga tem mantide elevagio das transaminase & gamaGT, mas tem cumprimento irreguiar da terapéutica.
Um dos casos que se apresentou como insuficiéncia hepatica aguda foi submetido a transplante hepatico
COM SUCBSSO.

Palavras-chave: Cobre sérico; Hepatite; Esteatose; Cirrose hepética; Ceruloplasmina
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INGESTAQ DE CAUSTICOS: EPIDEMIOLOGIA, COMPLICAGOES, PREVENGA?

Pona N., Pauling E., Gabral J.

Unidade de Gastrenterologia @ Hepatologia Infantil
Servigo 1 - Departamanto de Medicina

Reuniae Clinica do Servige 1

Lisboa, 7 de Dezembro da 2000

Resumo: Introdugéo: Os acidentes por ingestdo de causticos tém adquirido, recentemente, um grande
relevo na literatura cientifica. A elevada incidéncia anual, a taxa de morbilidade e o risco de mortalidade,
t&m vindo a sensibilizar os profissionais de salude para a criagéo de estratégias de prevengéo eficazes.

Objectivo: Pretende-se com este trabalho, compreender as circunstancias em que ocorrem este tipo de
acidentes o repercussdes que dai advém, em termas fisicos & psicossociais.

Material e Métodos: A andlise processau-se em duas fases: entre 1984 e 1896, consulta dos processos
clinicos e resuttado de EDA (Endoscopia Digestiva Alta); a partir de 1996 e até Outubro de 2000, consulta
de folha de notagéo criada para inclusdo no processo clinico. Seleccionaram-se nesta abordagem o0s
seguintes parametros: idade, sexo, produto utilizado, circunstancias da ingestao, sintomnas/sinais iniciais,
tempo decorrido até realizagfo de EDA, resuitado de EDA e complicagses.

Resultados: No pericdo estudado, encontramos 312 casos de ingestéo de caustico. Foram excluidos
desta analise as criangas que efectuaram EDA tardiamente (> 5 dias), algumas das quais ja com estenose
esofagica estabelecida. Qs acidentes foram mais frequentes no sexo masculino com uma relagac de
1.3:1 e 89,1% ocorreram nos primeiras 3 anos de vida. A soda cdustica foi responsave! por 58,3% dos
casos tendo sido o NaOH de uso industrial o responsavel pelas lesdes mais graves. A maior parte dos
acidentes ocorreu em casa, na presenga de um adulto, com o produto armazenado em recipientes para
outros fins (23,4%) e ao alcance das criangas. A EDA foi normal em 52,5% mas apresentou lesées
graves e muito graves em 17,5% dos casos, dos quais 5% evolufram para estenose esofagica.

Conclusdes: Noventa e nove por cento dos acidentes eram evitaveis! Importa sensibilizar os profissionais
de salde, pais e educadores, bem como autoridades de salde, para a importancia de implementar
estratégias de prevengio que visem a educagdo para a saude, com divulgagio de informagao simples,
que possa alertar a populagéo para a verdadeira importancia e agressividade dos produtos quimicos de
UsQ corrente.

Palavras-chave: Toxicologia; Acidentes; Prevencéo, Endoscopia; Emergéncia.
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PROCALCITONIN AND C REACTIVE PROTEIN IN SEPTIC NEWBORN BABIES

Neto MT, Videira Amaral JM, Bento A

Neonatal Intensive Care Unit - Dona Estef&nia Hospital Lisboa
Annual Maeting of the European Society for Pediatric Researsh.
Rodes, Setembro de 2000

Summary: Aim: To assess procalcitonin {PCT) value as a marker of neonatal infection in comparison
with C-reactive protein (C-RP).

Design: Prospective.
Setting: Tertiary referral NiCU.

Patients and methods: Blood sample was obtained from neonates for infection screening. Two groups of
infants were formed: group 1 - non-infected babies and group 2 - infected babies — including bloodstream
infection (BSI}, clinical sepsis {CS) and respiratory tract infection (RT1). Analyses were requested as part
of infant evaluation on day 0 of ilness. For PCT a specific immunoluminometric assay was used — Lumitest
PCT, Brahms Diagnostica. Cut-off was set at 2ng/dl. For C-RP a immunoturbidimetric assay was used.
Cut-off was set at 1mg/dl. Mann-Whitney test was used.

Results: 86 NB were studied. 3 were excluded because of difficulties in classification. 41 NB were enrelled
in group 1 and 42 in group 2: 11 with BSI, 18 with CS and 13 with RTI. The higher values were found in NB
with BS1 and group NB 1 with hyaline membrane disease (HMD).

Conclusions: this study has shown higher sensitivity and lower specificity for PCT in comparison with
C-RP in babies with BS| and CS. PCT has had no diagnostic valus in babies with RT1 or HMD.

PCT (ng/ml) C-RP(mg/dl)
Group 1 Group 2 BSI CS RTI Group 1 Group 2 BSI

CS RTI

Median 0.6 2.05 4.8 5.6 0.5 05 195 6.4 195 0.9

P 0.037 0.016 0.048 0.968 0.000 0.003 0.000 0.008
Sensibility 81.8% 55.6% 15.4% 63.6% 55.6% 46.2%
Specificity 68.3% 68.3% 68.3% 97.6% 97.6% 97.5%

PPV 40.9% 43.5% 13.3% 87.5% 90.9% 85.7%

NPV 93% 78% 72% 90.9% 83.3% B5.1%
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EVOLUGAO DA ECOGRAFIA TRANSFONTANELAR EM NEONATOLOGIA

Clington A., Duarte L.

Unidade de Cuidados Intansivos Neonatais
Sarvigo 1 - Departamento de Medicina
Jornadas do Departamento de Madicina
“Prémio Dr. Silva Nunes”

Lisboa, Fevereiro de 2000

Resumo: A ecografia bidimensional € uma técnica com valor demonstrado na investigagao e tratamento
em Neonatologia. Com esta modalidade imagiologica obtem-se imagens em tempe real das estruturas
intracranianas constituindo um complemento importante na avaliagéo da integridade do Sistema Nervoso
Central e na determinagéo da Idade Gestacional.

Utilizando o efeito Doppler (a variagéo de frequéncia que sofre um feixe de ultrassons ao embater num
alvo mével, os eritrécitos) com ondas pulsadas em sistema duplex codificado em chr, é possivel o
estudo ndo invasivo da circulagdo cerebral. A partir da curva obtida e da medicao da Velocidade Sistélica,
Velocidade Diastélica, e Velocidade Média podem obter-se alguns indices dos quais os mais usados
sdo o de Resisténcia de Porcelot e o de Pulsatibllidade de Gosling. Este método permite apenas
medir as velocidades de fluxo, uma andlise semi-quantitativa do volume de fluxo cerebral e sobretudo
uma avaliagio da perfus&o cerebral. Com o Dappler foi possivel demonstrar que em pré-termos abaixo
das 32 semanas a autoregulagio so6 funciona com pressdes arteriais entre 31 e 40 Torr, e que matura
ao longo do primeiro més.

A circulagdo cersbral é pois bastante influenciada pelas oscilagdes cardio-circulatérias existentes, com
a possibilidade de surgirem graves repercussoes patolégicas sobre o cérebro, nomeadamente a hemorragia
periventricular e a leucomaldcia periventricular. Como exemplos de utilidade clinica desta técnica: na
asfixia observando-se um aumento da V. Diastélica com consequente indice de resisténcia abaixo do
valor considerado normal sugerindo mau progndstico. Estudo preliminar realizado na unidade mostrou
uma relagao entre o indice de resistdncia e a mortalidade; no Ductus Arteriosus se hemadinamicamente
significativo pode observar-se um fiuxo invertido na diastole, situagio que desaparece com o encerramento
deste. No Recém-nascido sujeito a grande cirurgia foram estudados os fluxos cerebrais com Doppler pré
e pos cirurgia sem que se tenham detectado alteragdes significativas.

A despeito de todo o criticismo inerente ac método, medindo velocidades de fluxo e ndo o fluxo cerebral
propriamente dito, e apesar da nova tecnologia existente para estudar os processos hemodindmicos
metabdlicos cerebrais, nomeadamente com métodas espectroscépicos & tomograficos com emissdo de
protdes, a sua acessibilidads e inocuidade devem fazer com que se utilize na clinica.



ANUARIO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 2000 33

CATETERISMO VENOSO CENTRAL. COMPLICACOES,
REVISAQ DE 5 ANOS

Sarelha M., Henriques G., Neto M.T., Videira Amaral M.J,

Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais

Servigo 1 - Departamento de Madicina

Workshop das IV Jornadas Lusc-Espanholas de Pediatria e Cirurgia Pedistrica.
Lisboa, 23 Marco 2000

Resumo: O cateterismo venosa central (CVC) é uma técnica invasiva frequente em cuidados intensivos
necnatais. As complicagdes, sobretudo infecciosas e mecénicas, sio comuns e constituem um risco
importante para o dosnte.

Objectivo: Conhecer as complicagdes do CVC nos recém-nascidos (RN) internados na Unidade de
Cuidados Intensivos Neonatais (UCIN) do Hospital de Dona Estefania (HDE).

Tipo de trabalho: Retrospectivo.

Doentes e Métodos: O estudo incidiu sobre 0s RN submetidos a CVC de Janeiro de 1995 a Dezembro
de 1999. Foram incluidos todos os CVC nomeadamente 0s da veia umbilical (CVLU) os percutineos -
subciaviajjugular, epicutdneoc-cava (ECC) e femoral - e os de longa duragdo (CLD).

Resultados: Durante os cinco anos da estude foi feito CVC em 160 dos 953 RN (16,8%}); 45 (36,9%)
tinham peso ao nascer <1500 gr (RNMBP) e 79 (49,4%) tinham sido submetidos a grande cirurgia {7 dos
quais eram RNMBP). Foram introduzidos 203 catéteres: 73 CVU (36%), 69 percutaneos (34%) (subclavia/
jugular 28, epicutanec-cava 29, femoral 12) e 61 CLD (30%). Em 74 RN {46,3%) foi colocado mais do que
um catéter: em 58, ambos os catéterss foram CLD ou percutanecs e em apenas 16 criangas o outro
cateterismo foi umbilical. No total contabilizaram-se 2543 dias de cateterismo. Houve 91 complicagdes
{44,8%): 44 Infecciosas (21,7%); 44 mecanicas (21,7%) e ainda 1 caso de necrose hepdtica e 2 de
trombose da veia cava inferiar, um dos quais teve também, trombose da veia renal direita. As 44 camplicagdes
infecciosas correspenderam todas a episédios de septicémia o que corresponde a 17,3 episddios de
septicémia por 1000 dias de catéter. A infecgéo foi muito mais frequente nos ECC (37,3 episddios/1000 dias
de catéter) do que nos CLD (10,6 episddios/1000 dias } & nos CVU (4,3/1000). As bactérias Gram + foram
responsavels por 77,8% dos episddias de septicémia (88% das quais eram S, coagulase negativa), as
Gram - por 15,6%, & 0s fungos por B,7% . A auséncia de refluxo ou oclusio do cateter, observadas em 21
casos, foram as duas complicagdes mecanicas mais comuns; em 7 criangas hauve exteriorizagao acidentai
de catéter e em igual nimero, distenséo abdominal/enterocolite hecrosante; em 6 casos houve fractura ou
rotura do catéter, e ocorreu ainda 1 caso de tamponamento cardiaco, 1 de derrame pleural direito e 1
sindrome da veia cava superior. As complicages mecanicas ocorreram mais frequentemente nos RN com
catéter ECC (12/29: 41,4%). Foram retirados electivamente 82 catéteres (40,4%}; devido a complicagdes,
79 (38,9%); por obito ou transferéncia do doente, 26 {12,8%) e por mau posicionamento 16 (7,9%, todos
CVU). Houve 2 ébitos devido a complicagtes do CVC: tamponamento cardiaco (catéter percutaneo na
subclavia) e septicémia a Klebsielia pneumoniae (catéter percutaneo na veia femoral).

Conclusao: Verificou-se um grande nimero de RN comn CVC, submetidos a grande cirurgia e com catéteres
de longa durag&o. Houve uma elevada percentagem de complicagdes, sobretudo nos ECC; no entanto a
mortalidade relacionada com complicagbes do CVC foi < 1% e ocorreu noutros catéteres de insergéo
percutinea.
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NASCER NO SECULO Y- 0 RECEMNASCIDO - INFECGAQ

Neto M.T.

Unidade da Cuidados Intensivos Neonatais

Servigo 1 - Departamento de Medicina

XIX Reuniae scbra temas pedidtricos * MASCER NG SEC. XXI*
Abrantes, Maio de 2000

Resumeo: Um casc clinico de asfixia necnatal grave, com encefalopatia hipoxico-lequémica e convulstes na primeira hora de vida,
que vem a falecer as 36 horas com o diagndstico de asfixia com causa da morte e o diagnéstico de meningite no exame necrdpsico,
da-nos multipias ligGes. Primeiro que & pussivel uma meningite adquirida in utero, e que uma Infacgdo co-natal nao se compadace
com o Inicio tardio — apds o nascimenta - da antibioterapia; segundo, quea asfixia pode ter miltiplas causas sendo apenas o reflexo
de que o RN nag estd bem, independentemente do processo patolégico em causa nomeadamente infeccioso; aste raciocinio leva-
nos a uma outra verdada: apenas 12 a 23% das paralisias cerebrais tém como causa a asfixia & uma grande percentagem tem como
causa a infecgao intra uterina, a maior parte das vezes ngo diagnosticada. Esta caso ensina-nos também que aquile qua muitas
vezes parece Nao & e que 0 exama necrépsico pode dar informag&o muito importante para nés ¢ para os pals.

Mo estudo multicéntrico sobre epidemiologia infecciosa da Secgdo de Necnatelogia da SPF, que envolveu 8 UCIN, constatou-se
gue 36,4% dos episddios Infecciosos eram de crigem materna, com uma letalidade de 5,8% . O Streptococcus do grupe B foi o
agente etioldgico mais frequente nesta infecgio da origam materna,

A infeccan neonatal precoce de crigem materna é acompanhada de sinais e sintomas de infecgdo materna para 0$ guais
devemas astar alaria. Os mais conhecidos coma fehra, rotura prolongada de membranas, liquide amnidtico [élido ou purulento
sho garalmente valorizados. Outros, muite importantas, podem ser erroncamente interpratados. Sao eles a dor pélvica, causa de
grande agitagéo e queixas maternas, a néo progresséo de trabalho de parto por atonia uterina e a prematuridade aspontanea.

Os sinais a sintomas do AN podem, como jd se provol, confundir-se com uma asfixia grave, qua na realidade pode existir como
conseguéncia da infecgdo. Esta infecglio, qua ocarreu pré-pario, evolui para um ébito nas primeiras horas de vida, $8 nao foi
iniciado tratamenta antibiético ao feto. Acompanha-se geralmente de uma pneumncnia corm pulmao branco, imitando ou traduzindo
mesmo, uma doenga de membranas hialinas e eventualments, se houve tempo para se desenvolver, meningite.

Pela importancia que tem para filhos fuluros e para esclarecimento da maa a nosso, devem ser deservolvidos todos os esforgos
para encentrar o agente etioldgico desta infecgdo. Se ndo foi adminislrado antibidtico 4 m&e, a hemocultura pode ser positiva,
mas perdemos uma hipidtese de diagndstico se nao forem enviados para exame bactariologico ¢ aspirado tragueal a zaragatoas
periféricas, ou se em caso de obito néc for realizado cultura da tecido pulmonar. Um exame bacterioléglco do exsudado vaginal
materno pode ser muito Gtil. Predominam o SGB e as enterobacteridceas.

As infecgdes de origem materna pode ter inicic mais tardio, com sinais e sinlomas apenas depois das 72 h de vida. O diagnostico
de infaccan de origem materna é dificil e 56 o isolamento do agente ¢ a sensibilidade aos antibidticos é que podem levar a um
diagnostico seguro.

Enquants a infecgaa neonatal de origem materna pads acontecer a qualquer RN, a infecgfio de origem hospitalar atinge apenas RN
de elevado risco, gravemente doente ou grande pré-tarmo, admitido em unidades de cuidados intensivos neonatais durante largos
paricdos de tempo, submetido a manahras a técnicas invasivas, mdltiplos antibidticos de largo especlro e alimentagac parantérica.
Os agentes sdo necessariamenta diferentes, de caracteristicas hospitalaras, predominando os gram negativos multirresistentes.

Uma vaz no domicilio, o RN pode infectar-se com os agentes da comunidade, frequentemente transportados dos infantarios nas
maos dos irmacs, depositados por um beijo dos avés ou dos pais. Pradominam os virus respiratdrios em época de epidemia, o
Haemaophifus Influenza e o Streplococcus pneumaoniaa.

Finalmente, as infecgBas do grupo TORCHS sao bem diferencladas, com caracteristicas muite praprias: auséncia de sintermatologia
no adulto, diagnastico possivel apenas pela serclogia, manifesiagdes muito semelhantas antre si mas diferentes das infacgbas
bacterianas anleriormente citadas, sequelas de infecgéo intra-uterina precocs, detectaveis ja ao nascer, ou sequelas tardias com
consequéncias imprevisiveis.

O esclaracimento de uma suspeita de infecgao do grupo TORCH deve ser orientada de acordo com principios basicas de bom
senso: leitura e interpretagao das serologias maternas feitas duranta a gestagao; pedido de andlises da asordo com as realizadas
durante a gravidsz; pedido de serologias emparelhadas, més/filho; nac ulilizagdo de sangue do cordio; pedidy dos oxames mals
actuais e de resposla mais rapida. Devem ser também pedidas serologias de acordo com a epidemiologia actuat das doengas
infecciosas durante a gravidez. Assim, a grande maioria das gravidas esta imunizada contra a rubdola, o que turna a rubénla
congénita rara. Ne enlante, muitas mulheres vacinadas nao estéo imunizadas. Se a mas estd imune e é sauddvel, & pouco
provdvel a toxoplasmose congénita; durante a gravidez ndo é falto o rastreic universal para o CMV; que a sifilis € uma infeegéo
dos adultos em idade reprodutiva pelo que a sifilis congénita existird sempre desde que n3o haja uma vigilancia bem orisntada
durante a gravidez e ainda é causa de morte em Portugal.
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BRONQUIOLITE - CASUISTICA DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 1999

Nato M.T., Rebelo M., Pinto 8.

Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais
Servigo 1 - Departamento de Medicina
Workshop da Secgao de Neonatologia da SPP
Lisboa, Maio de 2000

Resumo: Introdugéo: A possibilidade actual, de administrar o anticorpo monoclonal anti-virus sincicial raspiratério
(VSR) a lactentes de risco, levantou alguns problemas a nivel nacional, nomeadamente saber a quc lactentes deve
ser administrado com o objectivo de proteger apenas a populagio de maior risco e decidir em que meses se vai
inicias e terminar a profilaxia. Porque as indicagds de cada pais se devem regular pela casulstica e prevaléncia
sazonal do VSR a Secgiio de Neonatologia da SPP, decidiu levar a efeito o estude da frequéncia e caracteristicas
da infecgéo pelo VSR, em hospitais de nivel Il

Objectivo: Conhecer as caracteristicas da populagio de lactentes admitida no Hospital de Dona Estefania com
infecgéio por VSR no ano de 1999,

Populagéio e Métodos: Foram identificadas as criangas com idade inferior a um ano, admitidas nas enfermarias de
primeira infancia e unidades de cuidados intensivos, neonatais ¢ pedidtricos, com o diagnastico clinico de bronguiolite ¢
estudadas aquelas em que foi identificade o VSR. Nao foram incluidas criangas eventualmente admitidas em enfermarias
de cirurgia. Avaliou-se as caracteristicas desta populagac - peso, idade de gestagao e idade na admissao, a necessidade
de admisséo em cuidados intensivos e de ventilagdo mecanica e os meses com maior ndmearo de internamentos.

Resultados: Durante o periode do estudo foram admitidos nas enfermarias atras citadas, 222 lactentes com o
diagnostico clinico de bronquiclite. Sete processos néo astavam disponiveis. ¢ resultado da pesquisa de virus
estava disponivel em 149 (69,3%) tendo sido positiva em 100 (67,1%). 0 VSR foi encontrads cm 86 criangas
{86% dos positivos), virus Influenza em 12 & Adenovirus em 2.

Dos 86 lactentes com VSR positiva, 16 {18,8%) eram ex-pré-termo (cx-PT) e 8 (9,3%) eram ex Muito Baixo Peso (ex
MBP}, 18 recém-nascidos (RN), necessitaram admissao emn cuidados intensivos neonatais e 11 criangas em cuidados
intensivos pediatricos; 3 das criangas que necessitaram cuidados intensivos sram ex-MBP, 10 necessitaram de
ventilagac mecanica, 4 das quais eram ex-PT e um delas ex-MBP. Esta crianga, com doenga pulmonar crénica
(DPC), viria a falecer, sendo o (nica obito a registar durante o ano do estudo. A idade de gestagdo dos RN ex-PT
variou entre as 27 e as 36 semanas com um baixo n em cada grupo de idade de gestagac. 84,9% das criangas
admitidas tinham idade inferior a 6 meses (73/86). Os meses em que se verificou maior ndmero de admissoes
foram os meses de Fevereiro (24), Dezembro (22) e Janeiro (18). Durante o0 més de Novembro foram admitidas
apenas 6 criangas e em Margo apenas 11, Durante os meses de Outubro e Abril foram internados 5 lactentes.

Discussao: Néo foi possivel incluir os lactentes admitidos em enfermarias de cirurgia, o que tornaria o estudo mais
abrangente, sabendo-se que em periodos de epidemia estas criangas invadem todo o hospital. Nao fomos portanto
exaustivos no que respeita a pesquisa. Nao foi também possivel cruzar estes resultados com os resultados ragistados
no sector de virologia do Servigo de Patologia Clinica, trabalho este que serviria de auditoria ao preenchimento dos
precessos clinicos, ende muitas vezes foi dificil saber os resultados do exame das seeregbes

No entanto algumas dedugbes se podem tirar: apenas foram internados 8 RN ex-MBP: e s6 4 ex-BNPT foram
submetidos a ventilagio mecanica. Houve apenas um ébito de uma crianga com 4 meses de idade que era Ex-MBP
e tinha DPC, patologia de base que pode tornar significativamente grave a infecgéo pelo VSR. Também, de acordo
com a idade de maior gravidade, a grande maioria das criangas internadas tinha idade inferior a 6 meses, Os
meses de maicr nimero de internamentos traduz provavelmente o pico da epidemia - o maior ndmero de criangas
infectadas na comunidade. Esses meses foram Dezembro e Fovereiro, constatando-se que as meses de Outubro
e Abril tém um muito pequenc nimero de internamentos. Curiosamente, os resultados apresentados por outros
hospitais do Norte e Centro de Portugal em anes subsequentes, apresentaram uma distribuigéio semelhante.

Agradecimentos: A Secgiio de Neonatologia agradece aos Drs: José Ferra de Sousa, Carlos Vasconcelos e Mario
Coetho, a identificagao do numero dos processos, que tomou possivel a realizagao deste trabalho.

Agradece também aos Drs. Ménica Rebelo ¢ Sérgio Pinto a disponibilidade, eficiéncia ¢ prontidé@o com que realizaram
a recolha de dados das criangas admitidas nas enfermarias de primaira infancia.



3% B ANUARIO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 2000
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CMV - E unanime a afirmacac de que ainfecgdc a CMV & a infecgdin congénlta mais comum. Por algurna razéo nae sabemos qual a sua
prevaléncia em Portugal. Esta, & vartavel com as condigbes séeic-econdmicas, a idade e a paridade da mulhar, depende de caracteristicas
do virus, como a laténcia, condicionando a possibilidade da reactivagio podendo provocar infacgdo fetal em qualquer gestacio e ainda &
diversidads antigénica qus condicicna possibilidade de reinfecgao em individuos seropositivos, com uma estirpe diferente.

O modo de transmissao horizontal ocorre mais frequsntemente na infancia. A ransmissac vertical pode ocorrer na vida intrauterina,
durante o partc ou apés v nascimente. A primeira condicionante para a ecorrncia de uma infecg&io congénita é a soropositividads
materna, situago am que, masmo infectade, o RN é frequentemente assintarnético. Pelo contrario, a primo infecc@o materna
duranto a gravidez condiciona uma elevada taxa de infecggo fetal, podendo o RN nascer gravements doente. A frequéncia da
infecgio fatal & independente da idade de gestagdo embara a dosnga mais grave seja observada nas infecgbes mais precoces.

Vérios problemas se levantam quande falamos de infecgio a CMV. A mais controversa diz respeita & utilidade do rastreio pré-concepcional
ou pré-natal mas outras, como as indicagdes para o diagnéstico de infecgiio fetal e a terapéutica ao BN ou ac feto sfo também
polémicas. Onde ndo ha dividas é na utilidede da prevengéo primdria. Ja que a secundana parece ainda longe de aplicagdo clinica.

Comegande pela controvérsia do rastreio pré-concepcional, hd autores que admitem que néo fazer o rastreio é metera cabega debaixo da
arsia baseados nos seguintes factos: legitimidade da gravida em cenhecer a sua serologia e o risco de contrair infecgdo durante a
gravidez; promoo&a da prevencio primaria; detecggo de seroconversio possibilitando a evolugia para o DPN de infeccao fetal @ eventual
interrupgac médica da gravidez; o conhecimento prévic de que o RN poda nascer comn problemas e iniciar terapéutica precoce.

Muitas das razdes anteriormente citadas s&o demagogicas e facilmente rebativeis. Na realidade, porimperativos lagais na maior parte dos
paises nao é possivel a interrupgdo médica da pravidez em Idades de gestagio avangedas; corremos  riscos ndo despreziveis de
intarrompar gestagdas de fetos normais; o DPN implica uma atitude terapéutica , para o CMV ndo ha vacina nem tratamento especifico.
Por outro lado, sercpositividada n&o implica imunidade, haverida um risco grande de uma mulher seropositiva ter um filhe infectado. Como
explicar isto 20s pais? Temos ainda que considarar qua a placenta poda servir de barreina ou de fonte de disseminagio do virus e gua nao
& possival ¢ estudo seriade do LA, Entao gquando fazer a amniocentese para diaghéstico de infecgo fetal. Sabemos que tem que mediar
termpo entre a infecgéic materna e o DPN. Mas quanto? Assim torna-se desconhiecido o valor preditive de um resultado nagativo.

0O diagnéstico de infecgo na grévida & dificil perqua frequentemente assintomética, Assim s6 & possivel o dlagndstico se for feita serclogia,
mas a interpretacao desta ¢ dificil, pela elevada prevaldncla da infecgo nos adulios, porgue a IgM se mantém positiva durante largos
pariodos de tempo a porque pode haver reacgles cruzadas com outs virus hepes. A avidaz das IgG pede dar urma ajuda preciosa.

As indicagdes para DPN de infecgfo fetal sdc a seroconvarsao materna, a baixa avidez das 19G, a detecgho de anomalias fetais
e 0 estudo do perfil de transmissao. Este estudo baseia-se na ecografia fetal detalhada, na cultura virica e estudo da PCR no LA
e eventual cordocentese para confirmar a infecgao e avaliar o grau de doenga fetal.

A clinica da infecgéio congénita a CMV & de todos conheclda. O diagnostico etiolégico deve ser realizado nos primeiros 15 dias
de vida @ baseado no astudo da PCR, antigenémia & antigendria, IgM e cultura virica.

Mo gue respeita a terapéutica, continuamos no mesme impasse. A indicagac de utilizagéo de ganciclovir continua a ser a crlanca
gravemente doente, até que novas indicagbes surjam dos estudos em curso. A gamaglobulina especifica tem as mesmas indicactes
e 05 anticorpos monocionais continuam am fass de estudo. Recentemente tem-se vinda a falar da oportunidada da terapéutica fetal.

Mo qua respaita ao estude evelutivo as criangas sintomaticas necessitam de apoio multidisciplinar - fisiartria, ORL, oftalmologia,
etc enquants os assintométicos nacessitam apenas de vigilancia pelo ORL ja quo a infecgdo congénita a CMV & a causa mais
comum de surdez nao familiar na crianga.

Por Ultime é hoje defendide que apds uma infec¢o primaria a mulher protele o inicio da uma gravidez de pelo menos 12 meses.
Ern resumc: ¢ rastraio univarsal ndo tem indicaggio enquantc ndo houver vacina; o DPN tem Indlcag8o em condigbes muito bem
definidas; a terapéutica fetal é ainda investigagio e a terap8utica ao RN s6 tem indicagéo se ele estiver gravemente afectado; a
vacina continua em fase de investigagéo; a prevengdo primdria & importante &, na secundaria devemos ter o cuidado de transfundir
RNPT com sangue desleucocitade e eventualmante estarilizar o leite de maes de ANPT, sergpositivas

SIFILIS - Sc a controvérsia e a evolug8o da investigagio sao duas caracteristicas do CMV o mesma no se poda dizer da sifilis.
Na realidade, & velha doenga continua com as mesmas caracteristicas, o diagnédstice faz-se do mesmeo modo, € tratada com o
mesme antibidlico. Talvez por ser uma infecgfio to antiga meraca tio pouco respeito. Pode dizer-se que a sifilis é a Onica
infecgio congénita pela qual 0s médicos sao vs segundos responsdvels. Ma realidade, o rastreio na gravida continua a ser o
método mais indicado para identificar ¢ RN em risco da sifilis congénita, a andlise Indicada & o VDRL que, numa £poca em que
tante se fala de custos, & um dos métodos de rastreio com melhor relagéio custo/eficacia em medicina.

Apesar de tudo o gue foi dito ainda se morre de sifllis congénita am Portugal.

O rastraio na gravida deve ser faito no 19,22 e 3° trimestres e na sala do partos se a mée tem compartamento de risce —de que
nao ¢ politicaments correcto falar, mas axlste. Nanhum RN deve ter altada maternidade sem ser conhecido um resultado recente
de VDBL malerno.

A panlcilina & a tnica terapéutica eficaz no tratarmento de sifilis durante a gravidez e no RN, A eritromicina trata a sifilis materna mas nao
a fetal. O trataments do parcairo sexual da mie é parte integranite do tratamento do fote. Do mesmo moda ¢ tratamento da gréavida no
ditimo mas de gestacde, qualquer qua ela seja, ndo trata a sififis fetal. Do gue loi dite & facil inferir quais os RN em risco da sifilis congénita.
O lratamento & feito com penicilina durante dez dias e a dose varia com a idade da crianga e deve ser feito estudo evolutivo até
aos 12 meses de idade para comprovar a cura ou estudar as sequelas.
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TREATMENT OF CHILDREN WITH HAEMOPHILIA IN EUROPE: A SURVEY OF 20 CENTRES IN 16 COUNTRIES

Ljung R., Arcnis-Vournas S., Kurnik-Auberger K., Van Den Berg M., Chambost H., Clasyssens $., Van Geetb C., *
Glomsteain, Hann |, Hill F, Kobelt R., Krauz W., Mancuso G., Muntean W., Petrini ., Rosada L., Scheibel E., Siimes M.,
Smith ., Tussall .J. (Estudo multicéntrico)

Unidade de Imuno-Hematelogia - Sarvige 1 - Departamento de Medicina

Haemophilia 2000; 6: 619-624

Summary. A survey was made of the current status of treatment of haemophilic boys at 20 centres in 16
European countries and includes approximately 1500 of the estimated 6500 haemophiliacs in the
participating countries. Many mild haemophilia centres and this requires study. Nine of 18 centres provide
continuous prophylaxis to 80-100% of their patients, five centres provide it to 55-80% and the remaining
four centres to 15-40% of the boys. The median dose give was 6240 U kg year! {ranga 3120-7800). Four
centres administered only recombinant concentrates to children with severe haemophilia A, while seven
centres administered recombinant concentrates to 75-80% and the remaining centres to less than 50% of
the boys (two centres < 10%). When asked for the choice of concentrate for a newly diagnosed boy with
severe haemophilia A, all but one centre preferred recombinant concentrate. Most boys below 6 years
received concentrates via a peripheral vein but three centres preferred a central venous line for 80-100%
of the boys. Thirteen of 18 centres applied home treatment to 84-100% of the boys and remaining five
centres to 57-77% of the boys,

Keywords: concentrate, factor IX, factor VIli, haemophilia A, haemophilia B, prophylaxis.
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UM CASO DE HIPONATREMIA EM RN

Santa-Rita M., Chaves F., Clingten A.; Serelha M.
Unidade de Culdados tntensivos Neonatais
Servigo 1 - Departamenic de Medicina

Reunigo Clinica do Servigo 1

Lisboa, 29 de Junho de 2000

Resumo: Apresenta-se o caso clinico de um RN de termo, com 22 dias de vida, sexo femining, raga
branca, transferido do Hospital Distrital de Santarém para a Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais
(UCIN) do Hospital de Dona Estefania, na sequéncia de infecgao respiratéria baixa com necessidade de
suporte ventilatério e hiponatremia marcada.

Iniciou-se ventilagdo mecdnica e fluidoterapia com sédio sem se verificar correcgao da hiponatremia. A
persisténcia desta, associada a redugéo da diurese, na auséncia de edema e hipovolemia, levaram a
admitir a hip6tese diagndstica de sindroma de secre¢do inapropriada de hormona antidiurética (SIADH}).
Foi entdo iniciada restri¢ée hidrica com normalizagéo progressiva da natremia.

Apesar de o SIADH ser uma entidade rara, o seu diagnéstico e terapéutica atempados permitem prevenir
os problemas associados a hiponatremia grave,

Palavras-Chave: Recém-nascido, sodio, rim, diurese, osmolalidade urindria
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th(-CSF TREATMENT IN NEONATES WITH SEPSIS AND NEUTROPENIA

Neto M.T., Saralha M., Tavares M.N, Virela D., Videira Amaral J.M.
Unidade de Cuidados Intensivos Naonatals - Serviga 1 - Departamento de Medicina
Biol Naonate 2000; 78: 147-160

Resumo: To assess the role of recombinant Granulocyte Colony-Stimulating Factor {rthG-CSF) treatment
in newborn babies with sepsis and neutropenia.

Patients and Methods: rhG-CSF was administered in 20 neonates with sepsis and neutropenia
(group 1). Control group includes 13 babies with same condition, without thG-CSF treatment {group 2).
rhG-CSF  (Neupogen; Roche, Amgen) was given at a dose of. Sug/Kg once daily. Neutrophil count,
assessment of. iiness severity (Scare for Neonatal Acute Physiology - SNAP) and mortality rate were
assessed. Relative increment of neutrophils was compared between both groups, within 24 h after rhG-
CSF administration or after diagnosis. The worst SNAP value within 24 h before and after diagnosis as
well as infection-related death, were compared.

Results; Gestational age, birth weight, neutrophil count and SNAP value by the day of diagnosis were
similar in both groups. A significant increase of neutrophil count within 24 h was found in both groups. The
increment was inversely related to the severity of the neutropenia (r = -0,5934; p = 0.000), modestly higher
in group 1 (p = 0.000 vs. p = 0.014) with no significant difference between groups (p = 0.1 67 vs. p =
0.717). 90% of neonates in group 1 and 70% in group 2 had neutrophil recovery in the following 24 h {ns).
A significant decrease in SNAP value was found in group 1 {p = 0.003 Ys. p = 0.48). Mortality rate was
10% and 30.8% (ns) respectively for group 1 and group 2.

Conclusion: According 1o clinical recavery as assessed by SNAP, rhG-CSF may improve the cutcome of
neonates with sepsis and neutropenia, despite a non-significant difference in the neutrophil increment
between treated or non-treated babies.
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COMPLICACIONES DEL CATETERISMO VENOSO CENTRAL
WORKSHOP

Moderadores; Micaela Serelha y Silvia Caballere Martin {(Necnatologas)

Participantes: Anténio Clington, Frederico Leal, Graga Henriques, Maria das Neves Tavares y Maria Teresa Neto )
{Naonatalogas), Margarida Santa-Rita (Pediatra), Rosa Maria Barros (Microbiologa), Marisa Lopez Gomez y Marta Garcla San
Miguel (Residentes de Pediatria), Ester Pombo y Rita Ventura (Enfermeras de UCIN).

Iv Jornadas Luso-Espanhalas da Padiatria e Cirurgia Pediatrica

Lisboa, 23 Marzo 2000

CONCLUSIONES:

1. La diferente patalogia neonatal en los Hospitales de Dona Estefania y Gregdric Marafion ha orientado
la palitica del uso de catéteres de forma también diferente. Asi, en el Hospital de Dona Estefania, predomina
el uso de catéteres de larga duracion tipo Broviac por un gran numero de cirugia abdominal mayor con
necesidad de nutricién parenteral prolongada. En el Hospital Gregorio Maraficn, se emplean com mayor
frequencia catéteres tipo epicutanec-cava y venosos centrales femorales, por predominic de prematuridad
y cirugia cardiaca.

2. Las técnicas de insercion de los catéteres, fijacion y perfusiones utilizadas a fravés de los mismos son
similares an ambas hospitales.

3. Deben extremarse las medidas de asepsia tanto en la técnica de insercién como en la manipulacion de
vias centrales, utilizando guantes esteriles y limpieza de la zona com clorhexidina.

4. No debe iniciarse ninguna perfusién por catéter central hasta confirmar posicién de punta de catéter en
la entrada de la auricula derecha por vena cava superior & inferior; la confirmacidn debe ser radiclogica.

5. El germen mas frecuente en la sepsis relacionada con catéter sigue siendo el Staphylacoccus coagulasa
negativo, predominando el Staphylococcus epidermidis. El tratamiento antibiotico utilizado en ambos
hospitales es similar empleandose siempre doble antibioterapia: vancomicina y aminoglucésido.

6. En el diagnostico de la sepsis relacionada con catéter deben valorase datos clinicos y analiticos
compatibles y hemocultivos periferico y central 6 punta de cateter.

7. El fibrinolitico mas adecuado por sus caracteristicas (accion directa, vida media corta) para el recién
nacido es el -TPA, perc talvez por sumenor coste, deberia seguir manteniendo como primera eleccion la
uroquinasa para casos de obstruccion de catéter y reservar r-TPA para trombos antiguos.

8. Siempre se debe retirar catéter si: candidemia, infeccidn sistemica bacteriana sin respuesta a las 48
horas de tratamiento antibiotico, obstrucion que no se resuelve con tratamiento fibrinolitico y quando no
se precise el catéter,
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OSMOLALIDADE DE SUBSTANCIAS ADMINISTRADAS AOS NOSSOS RECEMNASCIDOS:
INFORMACAO SEMPRE BEM-VINDA.

Parsira da Silva L. , Henrigues G. , Virella D. , Vidaira Amaral J.M.

Clinica Universitaria de Pediatria, Unidade de Cuidados Intensivos Neonatals, Hospital de Dona Estefania
Consultor de Epidemiclogia, Secgo da Neonatologia da Sociedade Portuguesa de Padiatria.

Arquivos de Medicina 2000; em publicag@o (Carta ao Editor)

Resumo: Em Carta ao Editor, os Autores consideram de muita utilidade o artigo de M. Mateus et al.
(Arqui Med 1999;13:235) por providenciar valores de asmolalidade de alguns produtos utilizados por via
oral no recém-nascide. No entanto, anotam algumas imprecisBes no estudo, como a inclusac de
substancias nao administradas usualmente por via entérica neste grupo etéric e o facto de a metodologia
de medig&o das osmolalidades n&o estar explicita relativamente ao cdlculo dos coeficientes de variacio
e determinagao da validade e consisténcia interna, de modo a garantir a reprodutibilidade dos resultados.

Palavras-chave: osmolalidade; recém-nascido; substancias
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OSMOLALIDADE DE SUBSTANCIAS UTILIZADAS EM CUIDADOS INTENSIVOS NEONATAIS

Paraira da Silva L., Henrigues G., Virella D., Videira Amaral J.M.

Unidade de Cuidados ntensivos - Servico 1 - Dapartamento de Medicina

Centro da Investigagao em Sadde Comunitaria, Faculdade de Ciéncias Madicas, Universidade Nova de Lisboa
Reuniév Clinica do Servigo 1

Lisboa, 3 de Favereire da 2000

Resumo: Objectivo: A administragéio intravenosa da substdncias hiperténicas ao recém-nascido pode
comportar uma variedade de efeitos adversos. Com o presente frabalho pretendeu-se determinar a
osmolalidade {(medida da concentragfic de molécuias por kg de agua} dos principais farmacos e algumas
solugdes frequentemente utilizados por via infravenosa, em recém-nascidos submetidos a terapia intensiva.

Material e Métodos: A osmolalidade foi medida por crioscopia automatica, utilizando o esmometro
Osmoemat 030. Entre as substancias estudadas, destacam-se farmacos vasoactivos, diureticos, anti-
convulsivantes, antibimicrobianos e algumas solugbes glicosadas e electroliticas. Foi determinado o
coeficiente de variagdo intra- e inter-andlise, representando cada valor da osmolalidade a média de trés
medigdes realizadas em dias diferentes.

Resultados: Comprovou-se que uma parcela considerdvel das 82 substincias analisadas tem uma
osmolalidade semelhante & do plasma {285-295 mOsm/kg}. No entanto, alguns farmacos s&o
marcadamente hiperosmolares (ex®, fencbarbital e diazepam) e oufros, hiposmolares (ex®, atropina e
vitamina k). Verificou-se ainda, nalguns casos, grande discrepancia da osmolalidade em fungéo da marca
comercial (ex, furosemida). O coeficiente de variagao registado, quer intra-analise, quer inter-analise, foi
sempre inferior a 5%.

Conclusoes: E importante ter um acesso facil aos valores da osmolalidade de substancias que se
administram por via intravenosas, principalmente quando se trata de recém-nascidos. Com este
conhecimento sera possivel decidir, com maior rigor, sobre pertinéncia de diluir de terminada substancia,
evitar ou acautelar a sua administragéo por via central ou periférica, no sentido de evitar alguns efeitos
adversos.

Palavras-Chave: farmacos; osmolalidade; solugdes intravenosas
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DOENGA TROMBOTICA NEONATAL - A PROPGSITO DE UM CASO CLINICO

Henriques M., Neto B., Barrocas F., Videira Amaral J. M., Gentil Martins A.
Unidade Cuidados Intensivos Neonatais

Servigo 1 Departamento de Madicina

i Jornadas do Departamento de Madiclna do Hospita! de Dona Estefania
Lisbog, 10, 11 8 12 de Faveroiro de 2000

Resumo: Objectivo: Relatar um caso clinico de recém-nascido com massa abdominal e hematdria.

Materlal e Método: Trata-se de uma ctianga de sexo masculino com peso de nascimento de 3.415 gr,,
cujo pario de termo ocorreu par cesariana na Maternidade Dr. Alfredo da Costa. Nas primeiras 24 horas
de vida verificou-se hematiria macroscdpica, tendo sido detectada massa abdominal no flanco esquerdo.
Por este motiva fol transferida para a Unidads de Cuidados Intensivos Neonatais (S1-53) do Hospital
Dona Estetania. Admitidas as hipéteses diagndsticas de trombose da veia renal e de tumor renal, foi
submetida a exames laboratoriais e imagioldgicos.

Resultados: Quanto aos exames laboratoriais ha a referir: plaquetas de 98000/ul; TP 92,3%: APTT 27,5
seg.; TT 28,7 seq.; Fibrinogénio 238,3 mg/dl; Dim D ®; PDF »5< 20 ug/ml; ATIII, Proteinas C e S, e Factor
VIl normais. O estudo ecodoppler abdominal, dos grandes vasos e vasos renals, revelou: aumento da
ecogenicidade do rim esquerdo, trombo na veia renal esquerda com diminuigdo do fiuxe sanguineo e
ligeiro aumento do volume e ecogenicidade da glandula supra-renal esquerda. Tende sido iniciada
terapéutica com heparina em perfus&o endovenaosa entre ¢ 42 e 162 dias de vida, verificou-se evolugéo
favoravel, com regressdo progressiva da hematdria e do trombo e restabelecimento do fluxc sanguinec
na veia renal esguerda.

Teve alta a0 40° dia de vida, com diagndstico principal de trombose da veia renal esquerda e sem sinais
de disfungdo renal.

Na apresentagao oral foram discutidos outros problemas surgidos.

Palavras-Chave: Hernaturia, tumor abdominal, trombose, imagiologia, fluxo sanguinea renal
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MORTALITY OF VERY LOW BIRTH WEIGHT INFANTS IN PORTUGAL

*Seralha M, Tavares MN, Primo M, Olivaira L, Nunas A, Bispo A, Siborro A, Abrantes M, Saldanha J, Henrigues G, Costa T,
Carvalhosa &, Carreira L, Frutuose S, Alegria A, Pombeiro J, Marting A, Silva G, Araujo R, Carvalho C, Fonseca F, Miranda N,
Lemos C, Mimoso G, Afonse E, Martins V, Neves F, Carvalho L, Castro M, Ferreira F, Furtacdo F, Omelas H, Caturra L, Avelar
C, Onofre J, Wingler L, Rocha P, Damas L, Taborda A, Gunha B, Cunha |, Parelra A, Gaspar E, Laranjeira A, Teixeira F, Magro
0, Fagundes F, Gomas F, Fino D, Simbes M.

Neonatal Portuguese Network Database

Naticnal Collaborative Group * - Neonalal Branch of Portuguese Socisty of Pediatrics

Warking Group — Micaela Serelha, Maria das Neves Tavares, Maria Teresa Neto, Danigl Virella.

Apresentado ne XVII European Congrass of Perinatal Medicine. Porto, Junha de 2000

Summary: Objective: To evaluate causes of death and mortality rates in Portuguese very low birth
weight {VLBW) infants.

Patients and Methods: Data collected by the Neanatal Portuguese Network Database (NPND) of Necnatal
Branch of Portuguese Society of Pediatrics, during 1996 and 1997 were used. The study group included
414 deceased newborn babies out of 1656 registered live born VLBW infants. Birth weigh (BW) and
gestational age, age and cause of death, severity scores and mortality rates were studied.

To study variables, comparison between two proportions (p<0,05) was used.

Results: VLBW mortality rate (MR) was 25%; the mean values of gestational age, BW, CRIB score,
and NTISS were 26 weeks, 878 grams, 9.7 and 21.8, respectively, with no significant difference between
the two years of the study. Deceased necnates had significantly higher CRIB and NTISS scores than
survivors (p=0.000). Mortality rates were the following : early neonatal - 15%; late neonatal - 6.2% and
post-neonatal - 3.9%. In 1997 a significant decrease (p=0.023) of early mortality rate with a significant
increase (p=0,039) of late mortality rate were found, mainly due to babies under 1000 gr (ELBW) (p=0.008
1ill 48 hours of life, and p=0,039, after 7 days of life). Mortality rate was 50,3% for ELBW - 53.9% in 1996
and 46.7% in 1997 - and 11,4% for babies between 1000gr and 1500gr, without significant difference
between the two years. During 1997, ELBW infants had a probability of survival higher than 50%, en the
first day of life. Compared to females, mortality rate was significantly higher in the subgroup of maies
with BW 1000 - 1500 grams. Respiratory disorders (RDS, air leak and BPD) were the main cause of
death (26%) followed by infection (20%), intraventricular haemorrhage (15.2%), congenital abnormalitias
{9.9%) and necrotizing enterocolitis (8.2%).

Conclusion: Mortality rates of Portuguese VLBW are still high, particularly among ELBW infants, mainly
due to respiratory disorders and infection. Nevertheless, early mortality rate is decreasing particularly
among ELBW allowing to a survival expectancy higher than 50% at birth on this sub group of babies.
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ES PRECISO VALIDAR LAS MEDIDAS BRAQUIALES EN RECIEN NACIDOS,

Pereira da Silva L. 1, Virella D. 2, Videira Amaral J.M. .

' Clinica Universitéria de Pediatria, Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais, Hospital de Dona Estefinia
?Cantro de Investigagéio em Saude Comunitaria - Faculdade de Cignclas Médicas, Universidade Nova de Lishoa.
Anales Espafioles de Pediatria 2000;53:387 (Carta al Director)

Resumo: Em Carta ao Director, 0s Autores referem-se ao artigo de Fleta Zaragozano et al. (An Esp
Pediatr 1999;51:525}, cujo objective foi o de estudar as correlag@es entre alguns parametros
aniropemetricos e as areas braquiais no recém-nascide saud4vel, como expresséo do estado nuricional.

Os Autores anotam o mérito de Fleta Zaragozano et al. por terem privilegiado o papel da antropometria
na avaliagao nutricional do recém-nascido, sendo esta uma técnica simples, ndo dispendiosa e nao
invasiva. No entanto, comentam as limitagdes na interpretagdo da avaliagéo das dreas braquiais por
antropometria neste grupo etdrio e a necessidade de validar este método mediante a comparagdo com
um gold standard, como seja a tomografia computorizada ou a ressonancia magnética nuclear.

Palavras-chave: antropometria; reas braquiais; recém-nascido.
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HPERGLIGINEMIA NAO CETOTICA: A PROPGSITO DE DOIS CASOS TRATADOS COMDEXTROMETORFANO
E BENZOATO DE S0DI0.

Peraira da Silva L., Carvalho A.', Videira Amaral J.M.!, Sequeira 5.2, Cabral P?, Gongalves H.%, Serranc A%, Galha H.%, Cabral A.°
tUnidade de Cuidados Intansivos Neonatais, 2NGcleo de Doangas Metabdlicas e *Unidada de Neurclogia Peditrica do Hospital
de Dona Estafania, Lisboa. *“Unidade da Neonatologia do Hospital Espirito Santa de Evora, Evora. fUnidade de Doengas
Metabdlicas do Hospital de Santa Maria, Lisboa.

Acta Pedidtrica Portuguesa 2000;31:249-253.

Resumo: A hiperglicinémia ndo cetética & um erro inato da degradagao da glicina, resultando na sua
excessiva acumulagao nos tecidos corporais, designadaments no sistema nervoso central, Trata-se de
uma doenga muito grave e uma das terapéuticas recentemente propostas consiste na associagac do
dextrometoriano com o benzoato de sédio em altas doses. Admite-se a possibilidade de o dextrometorfano
bioguear o complexa-canal receptor de N-metii-D-aspartato, implicado na toxicidade da hiperglicinémia
ao nivel do cérebro e de o banzoato reduzir os niveis de glicina, peia sua conjugagao e sliminagao como
hipurato.

Relatamos dois casos clinicos de criangas com hiperglicinémia néo cetética, actualmente com mais de
15 meses de idade, as quais foram medicadas com dextrometorfano e benzeate de sodio desde as
primeiras semanas apés o parto. Nao obstante se ter verificado sobrevivéncia para aiém do periodo
neonatal e aquisigao de autonomia respiratéria, a evolugdo neurolégica, ate a data, nac tem sido satisfatoria,
porventura devido aa atraso no inicio da terapéutica.

Palavras chave: benzoato de s6dio; coma; dextrometorfano; electroencefalograma; glicina; hiperglicinémia
nao cetdtica
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CLINICAL EVIDENCE OF VASCULAR ABNORMALITIES AT BIRTH IN ADAMS-OLIVER SYNDROME,
REPORT OF FURTHER TWO CASES.

Pereira-da-Silva L, Leal F., Cassiano Santos G., Videira Amaral UM |, .Feijé J.

Clinica Universitaria de Pediatrla, Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais, Hospital de Dona Estefania
Sarvigo de Genética Médica, Hospital Egas Moniz.

Amerigan Journal of Madical Genetics 2000,94:75-76 (Letter to the Editor)

Resumo: A sindrome de Adams-Oliver (SAQ) & uma entidade rara, caracterizada essencialmente por
aplasia congénita do couro cabeludo associada a malformagdes transversais e distais dos membros.
Embora a sua eticpatogénese ndo esteja ainda esclarecida, parece dever-se a um processo de
microangiopatia ocorrendo na vida fetal precoce, como sugere Swartz et al. (Am J. Med Genet 1 999;82:49).

A propésito do artigo de Swariz et al. 0s Autores descrevem dois casos de SAO, documentando pela
primeira vez, num destes, ao nascer, lesdes isquémicas distais dos membros com perda de tecido, as
quais vieram a cicatrizar sem deixar vestigios aparentes de vasculopatia. Este processo podera explicar,
na SAQ, a evolugéo natural intrauterina das lesdes distais dos membros.

Palavras-chave: isquémia; mafformacao; sindrome de Adams-Oliver.
Agradecimento: Os Autores agradecem a Dr* Lidia Gama, do Ndcleo lconografico do Hospital de Dona

Estefania, a cedéncia do registo fotogréfico das referidas lesées, sem o qual ndo teria sido possive
documenta-las.



48 _ ANUARIQ DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 2000

BRAIN SONOGRAPHY INVERY LOW BIRTHWEIGHT INFANTS

Seretha M, Tavares MN, Primo M, Oliveira L, Nunes A, Bispo A, Siborro A, Abrantes M, Saldanha J, Henriques G, Costa I,
Carvalhosa G, Carreira L, Frutuoso S, Alegria A, Pombelro J, Marting A, Silva G, Araujo F, Carvalha C, Fonsece F, Miranda N,
Lemos C, Mimoso G, Afenso E, Martins V, Naves F, Carvalhe L, Castro M, Ferreira F, Furtado F, Omelas H, Caturra L, Avelar
C, Onofre J, Wincler L, Rocha P, Damas L, Taborda A, Gunha B, Cunha |, Persira A, Gaspar E, Laranjeira A, Taixaira F, Magro
0, Fagundes I, Gomes F, Fino D, Simdes N.

Neonatal Porluguese Network Database

National Collaborative Group *- Neonatal Branch of Portuguase Soclety of Pediatrics

Warking Group - Lecnor Duarte, Ana Nunes, Concalgfio [Faria , Daniel Virella.

XVl European Gongress of Perinatal Medicine- Morto

Porto, Junha 2000

Summary: Objective: To determine the incidence and risk factors for intraventricular hemorrhage (IVH)

and periventricular leucomalacea {PVL) in very low birthweight infants (VLBW).

Patients and Methods; Data were obtained from the Neonatal Portuguese Network Database (NPND)
of the Neonatal Branch of the Portuguese Society ot Pediatrics, through 1997. The study sample included
649 newborns out of 828 registered live-born VLBW infants. Linear regression analysis was used 1o study
the association of IVH and PVL with 21 variables traditionally related (p<(,005).

Results: The median values of gestacional age and birthweight of the studied sample were 30 weeks (23-
38) and 1093g (460-1500). The incidence rate of IVH and PVL were 37,2% and 5.8% respectively.
Considering the risk factors: cesarean section was performed in 56% and immediate resuscitation in
44,1%; muitiple births occurred in 20,4%; intrauterine growth retardation (1UGR) was present in 21,7%;
outborn patients represent 11,5%; antenatal steroids were used in 59% and surfactant in 55%. The most
significant risk factors found for IVH were: hypothermy (r=0,375), need for inotropics {r=0,311), hyaline
membrane disease (RDS) (r=0,285),delay in resuscitation (r=0,239), hypothension, and IUGR. Higher
gestational age (r=-0,362) and higher birthweight (r=-0,339) seemed tc be protective factors for {VH. The
most significative risk factors found for PVL were: IVH (r=0,150), hypocarbia (r=0,141), inotropics, RDS,
hypothension and hypothermia, and IUGR. Protective factors for PVL were: no need for surfactant (r=-
0,130) or antenatal steroids (r=-0,087), higher gestational age and IUGR. The risk for death for VLBW with
gestational age under 30 weeks and IVH Ill was 75%, 46,9% if IVH [l was present and 12,8% for VLBW
without [VH.

Conclusions: In the studied sample pulmonary immaturity, IUGR, thermal and hemodynamic instabilities
were significant risk factors for both 'WH and PVL. Delay in resuscitation was a risk factor for IVH, as IVH
and hypocarbia were risk factors for PVL.
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STABILITY OF CALCIUM AND PHOSPHORUS IN FOUR PARENTERAL NUTRITION SOLUTIONS FOR PRETERM NEONATES

Pereira da Silva L., Nurmamodo A., Videira Amaral J.M., Rosa M.L., Almeida M.C.. Ribeiro L.

Clinica Universitaria de Pediatria, Unldade de Cuidados Intensivos Neonatais e Servigos Farmacauticos - Hospital de Dona Estefania.
XVIl European Congress of Perinatal Medicina

Vila da Feira 26 da Junho de 2000

Prenatal and Perinatal Medicine Suppl.2 2000;5:38 (Abstract).

Abstract: Objective: The aim of this study was to evaluate the physical stability of calcium (Ca) and
phosphorus (P} salts in four parenteral nutrition sofutions, designed for preterm neonates cared soon after
birth. During this period some particular factors promating precipitation of Ca and P salts may be coincidental.

Material and Methods: A preterm infant weighing 1000 g cared within the first three days after birth,
limited to daily intakes of water and protein (per Kg of body wsight) of 100 ml and 0,5 g (amino acid
concentration = 0,5%) respectively, was a theoretical patient designed for this study. Monobasic phosphate
(NaH,PO4 27,5%) and sodium glycerophosphate {Glycophos®) were the sources of inorganic and organic
phosphate used, respectively. Four mixtures tor parenteral nutrition (PN) were prepared using different Ca
ad P concentrations (mg/dI}: mixture A: Ca=40 /inorganic P=25; mixture B: Ca=40 /organic P=25; mixture
C: Ga=60/inorganic P =37 and mixture D: Ca=60/ organic P =37.The Ca:P ratio was 1,7:1 in all mixtures.
The following methods were used for in-vitro physical analysis of the PN mixtures: visual inspection,
particulate matter determination, turbidity, pH and osmolality.

Results: The four studied PN mixtures were physically stable for 3 days cold storage conditions {2 to 8°C)
followed by 24 hours in room temperature (20 to 25°C). The mixtures were aiso stable when infusion
conditions reached 30°C at maximum and it should be possible to infused a lipid emulsion by Y way at the
same time.

Conclusion: Our data suggest an excellent physical stability of all evaluated PN mixtures prepared for
preterm neonates cared within the first three days after birth. Thase solutions were stable under
cireumstances which promote precipitation of Ca and P salts, such as high room temperature, low volume
of water, reduced amine acids concentration, and use of inorganic phosphate as source of P at
concentrations (mg/di) reaching Ca=60 / inorganic P =37.

Key words: calcium, newborn infant, phosphorus, parenteral nutrition, precipitation
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EXPOSIGAQ TRANSFUSIONAL MiNIMA

Espirito Santo D., Delgado G., Barfbeas F., Leal F, Serelha M

Servigo de Imuno-hemoterapla

Linldade da Cuidados Intensives Neonatais

Heunido Clinica do Servigo 1

Lishaa, 9 de Margo de 2000

Il Jornadas do Departamento de Medicina do Hospital Dona Estefania
Lisboa, 10, 11, 12 da Faverasiro de 2000

Resumo: Introdugéo: Os recém-nascidos {RN) imaturos ou com doenca grave necessitam
frequentemente de multiplas transfusdes de concentrado eritrocitario (CE). Na Unidade de Cuidados
Intensivos Neonatais (UCIN) do Hospital de Dona Estefania essas criangas eram habitualmente
transfundidas na relagio de um dador / uma transfuséo (exposigéo transfusional de 100%). Com a
abertura do Servigo de imuno-hemoterapia {SIH) no Hospital, em Qutubro de 19937, esta metodologia
foi alterada tendo em vista uma diminuigéc a exposigéo transfusional. Na preparagéc das transtusées
passou a dividir-se uma unidade de CE em sub-unidades, em camara de fluxe laminar, utilizando-se
um selador de conexdes em estéril; implementou-se atransfusao em seringa que chega a UCIN pronta
a transfundir. © CE de cada dador ¢ reservado, devidamente identificado e utilizado no mesmo RN
caso seja necessario.

Objectivo: Avaliar a exposigéo transfusional nos RN internados na UCIN do HDE apos a abertura do SIH.

Doentes e métodos: O estudo incidiu sobre os 355 RN admitidos na UCIN do HDE num periodo de 2
anos (Outubro de 1997 a Qutubro de 1999) e que durante o internamento foram submetidos a mais do
que uma transfusio por CE. Foram excluidos todos os RN com transfus&@o de outros componentes
sanguineos. As criangas foram divididas em 3 grupos, de acordo com o peso ao nascer (PN): grupo
I - PN < 1000g ; grupo 1l - PN 2 1000g < 2500g; grupo (Il - PN 2 2500g.

Resultados: Durante o periodo de estudo foram submetidos a mais do que uma transfusdo de CE 70 RN
{19,7): 16 da grupo |, 22 do grups Il e 32 do grupo 1. O total de transfusdes foi 343 (mediana 4; limites 2-
26). A mediana do numero de transfusdes em cada um dos grupos foi respectivamente 5, 3e3 A
redugdo & exposicdo a multiplos dadores foi de 54%, 56% & 53% respectivamente nos grupos I, elll

Conclusdio: A metodologia utilizada revelou-se eficaz na redugdo a exposigéo a multiplos dadores
permitindo rentabilizar a utilizagéio de concentrado eritrogitario, reduzir a prababilidade de transmissdo
de doengas infecciosas e de reacgdes transfusionais.
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EPIDEMIOLOGY OF INFECTION IN PORTUGUESE NEWBORN BABIES

Neto M.T., Serelha M., Braga A.C., Guerraira 0., Nunes A., Afonso E., Carvatho C., Lemos C., Mateus M,
Neonatal Branch of Portuguese Society of Pediatrics. Board: Neta M.T., Rarmos C., Martins V., Macedo A,
Julie Dinis, 3. Jodo, Maria Pia ~ Porto; Bissaya Barreto, Danief de Matos — Caimbra;

Dona Estefdnia, Santa Maria, S. Francisco Xavier —Lishoa.

XVl European Congrass of Perinatal Medicine

Porto, Junho de 2000

Annual Mesting of the European Sociely for Pediatric Research

Rodes, Setembro de 2000

Aim of the study: To assess the epidemioclogy of infection and susceptibility of organisms causing
infection in newborn babies admitted to Portuguese neonatal intensive care units (NICUs). Design:
Prospective. Setting: 8 terciary referral NICUs.

Patients: 2691 newborn babies cared for in the collaborative NICUs during 1999. Methods: All the following
cases of infection, either mother-related, hospital (NI} or community acquired, were included: clinical and
confirmed sepsis, pneumonia, meningitis and urinary tract infection: early, late and post neonatal onset;
bacterial, viral and fungal micraorganisms. Congenital infections were excluded. Results: There were 533
episodes of infection in 444 newborn babies: 191 confirmed sepsis (35.8%) and 209 clinical sepsis
(39.2%); with or without sepsis, there were 18 episodes of meningitis, 150 of pneumonia, and 22 of
urinary tract infection (UTI). Eighty nine babies (20%) had recurrent episodes of infection. There were 189
episedes of early (35.5%), 264 of late (49.5%) and 80 of post neonatal onset infection (15%]). Mother-
related infection accounted for 190 episodes (35.6%), NI for 288 episodes (54%) — B episodes of infection
/1000 days at risk - and community acquired infection, for 55 episodes (10.3%). Infection rate among
admitted VLBW, and operated on babies was 34.3% and 31.2% respectively. Thirty six out of 191 confirmed
sepsis were mother-related (18.8%) and 146 NI (76.4%) ; 31 (16.2%) were catheter-related. The rate of
positive blood cultures among babies with sepsis was 23.8% for carly, 62.1% for late and 58% for post
neonatal onset infection. There were 134 Gram+ (69.4%) and 59 Gram- (30.6%) isolates in blood cultures.
The most frequent isolates were: group B Streptococeus (GBS) in early onset (16/35 early onset confirmed
sepsis — 45,7%) and mother-related infection (20/36 mother-related confirmad sepsis - 55.6%); coagulase
negative Staphylococcus (CNS) in late and post neonatal septicaemia {respectively 77/129 — 59.7% and
11/29 — 37.9%). E. coliwas the most frequent Gram- isolate in early onset confirmed sepsis (9/13) while
Klebsialla spp was the most frequent Gram- in late onset confirmed sepsis (12/16). Six positive blood
cultures for Candida spp were found. There were 3 early onset meningitis (lwo GBS), 12 late (E.cofi,
Proteus, Acinetobacter, Haemophilus influenzae, Streptococeus pneumoniae, 3 GBS) and 3 post neonatal
(one S, epidermidis and two Enterococcus). Seventy three out of 150 episodes of pneumonia occurred
without associated sepsis; 62 episodes were early, 62 late and 26 post neonatal onset intections.
Community acquired and nosocomial pneumonia  accounted for 30 (20%) and 59 (39.3%) episcdes
respectively. Rate of nosocomial pneumania was 1.6/1000 admission days and ventilator-related pneumonia
rate 10.6/1000 ventilation days. Among non-nosocomial pneumonia, 26 virus with or without bacterial co-
infection, 5 GBS, 2 Haemophilus influenzae and 1 Chiamydia, were identified as causative organisms.
Thirteen out of 22 urinary tract infections were hospital acquired: the main isolates were E. coli {12/22)
and Klebsiefia (6/22). Infection related death rate was 5.6% (25/444); 72% of deceased babies were
preterm and 48% VLBW infants. Regarding bacterial susceptibility and resistance all 5 Enterococcus spp
were ampicillin-susceptible; 28.6% of S. aureus and 92.1% of CNS were methicillin-resisiant: resistance
1o vancomycin was not found; 25% of Klebsiella spp were no more than imipenem-susceptible.
Commentary: Comparing thase resulis with those of our last mullicentre study (4* World Congress of
Perinatal Medicine, Monduzzi Editore-1999, ps41) we would like to emphasise the following: the rate of
catheter-related septicaemia as well as percentage of Gram+ and Staphylococeus spp isolates were
similar; the percentage of methicillin-resistant S. aureus and CNS was lower; the rate of Enterococeus
infection continues to be low and resistant strains were not found. Nosocomial infection rate was lower
than our last estimate.
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CASOS CLINICOS: NUTRICAO PARENTERICA EM NEONATOLOGIA

Rodrigues R., Aosa M.L., Ribairo M.L., Pereira da Siva L.

Servicos Farmacéuticos a Clinica Universitéria de Pediatria, Unidade de Cuidados Intensivos Neonateis
Cursa sobre Fluidoterapia e Nutrig8o Atificial, Ordern dos Farmacéuticos
Lisboa, 24 de Cutubre de 2000

Resumo: Os Serviges Farmacéuticos do Hospital de Dona Estefania prepararam nutrigao parentérica
(NP) para 100 doentss da Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais em 1299, o que correspondeu a
75% do total de NPs preparadas durante esse ano.

Os Autores apresentam a estragégia de NP habitualmente utilizada, tomando como exemplo o casao de
uma crianga com 16 semanas pos-natais, nascida com 26 semanas de gestagdo e 948 gr., submetida a
NP prolongada na sequéncia de ressecgéo intestinal por lleus meconial. No casc exposto, relacionam ¢
suprimento de macro e micronutrientes com algumas variaveis, entre as quais, a evolugio ponderal, o
estado hemadindmico, ¢ metabolismo fosfocalicico e o hidro-electrolitico. Anotam, ainda, as modificacbes
adoptadas na NP face a certas intercorréncias, designadamente infecciosas.
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ANEMIA MICROCITICA HIPOCROMICA - UN CASO CLINICO

Puente M., Cassianc Santos G., Candeias F., Rosado L., Espafia M., Gentil Martins A.
Unidade de Imuno-Hematologia

Servigo 1 - Departamanta de Medicina

Dapartamento de Girurgia Pediatrica

Reunido Clirica do Servigo 1

Lisboa, 14 de Dezembro da 2000

Resumo: A anemia microgitica hipocrémica & comum em idade pediatrica e a sua causa é muitas vezes
multifactorial. Patologias menos comuns podem, no entanto, surgir com anemia.

Apresenta-se a caso de um lactente, internado aos 3 meses de idade por infec¢do respiratdria, febre e
anemia grave. N&o havia histéria familiar de doenga hematolégica e a crlanga nasceu de gravidez vigiada,
parto por férceps, PN 2590 gr, sem problemas no pericdo peri-natal. No exame objectivo apresentava
irritabilidade, sensagdo de desconforto, palidez acentuada, anictérico e sem arganomegalia. Os exames
laboratoriais revelavam anemia microcitica hipocrémica grave, com Hb 8,5 g/dl, Htc 21,3 %, GV 3100000/
mma3, VGM 68,7 fL, HGM 21,1 pg, CCMH 30,6 g/d|, reticuldcitos 4,4%, leucograma normal, plaquetas
1107000 /mm3 e VS aumentada. Durante o internamento manteve irritabilidade, sensacdo de desconforto
e febre intermitente.

Verificada a persisténcia de sangue nas fezes e agravamento da anemia, que levou & necessidade de
transfusdes de CE, fez endascopia digestiva alta, que revelou massa ao nivel da pequena curvatura, de
superficie irregular e consisténcia aumentada. Uma tomografia axial computorizada permitiu identificar
formag&o nodular de contornos reguiares (55X53 mmy), de densidade heterogénea.

A crianga foi submetida a cirurgia com exérese do tumor, sendo o diagndstico histelégico definitivo de
Teratoma gastrico imaturo. A evolug#o clinica posterior foi favoravel.

Os tumares de células germinativas e gonadais sdo raros na crianga contribuinde em menos de 3% para
o total de neoplasias em idade pediatrica. S&o predominantemente de comportamento henigno, sendo a
sua classificagao feita com base na histogénese ( via de diferenciagzo).

Alocalizagdo géstrica verificada neste caso é extrernamente rara. A abordagem terapéutica &, na maioria
das vezes cirlirgica, podendo ser preconizada quimioterapia coadjuvante, de acordo com o tipo histologica.

Palavras-chave: Anemia; Microcitose; Teratoma; Endascopia digestiva; Imagiclogia.
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ANEMIA DE CELULAS FALCIFORMES. REPERCUSSAQ NO NEURODESENVOLVIMENTO

Braga .., Candeias F, Caeiro L., Calado E., Duarte J., Pacheco P.

Unidade de Imuno-Hematologia {Sarvigol) e Servigo de Neurologla Pediatrica - Hospital Dona Estetania
Ressonincia Magnética de Caselas

Unidade de Genetice - INSA Lisboa

Aeunigo Clinica do Servigo 1

Lishoa, 6 da .Janeirc de 2000

Resumo: Introdugiio: As criangas com anemia de células faiciformes (SS) tém um risco elevado de
neurovasculopatia. A vasculopatia cerebral € uma das principais causas de morbilidade e mortalidade da
doenca e carece de um diagnéstico precoce. Clinicamente manifesta-se de um modo insidioso, os infartos
silenciosos com a diminuigao da fungéo cognitiva e predispdem os doentes para formas mais graves, 0s
acidentes vasculares cerebrais {AVC).

Objectivo: Elaborar um protocolo que permita o diagnostico atempado da vasculopatia cerebral. Os
autores avaliam sob 0 ponto de vista imagiologico e do neuradesenvolvimento, um grupo de criangas
com anemia de células falciformes (SS).

Doentes e Métodos: Estudamos uma amostra aleatéria de 11 criangas com anemia de células falcitormes
(S8) seguidas na consulta de Imuno-Hematologia do Hospital Dona Estefania, com idades entre cs 7 &
16 anos, de origem africana.

O diagnostico foi baseado na eletroforese das hemoglobinas determinada pela focagem isoelgtrica,
doseamento de Hb F pelo método de Betke e técnicas de biclogia molecular para caracterizacao do
haplotipo.

Nove doentes estavam em perfodo estavel da doenga e sem alteragdes neurologicas; apenas dois em
regime de transfusao regular por terem tido AVG anteriores.

Na avaliacdo incluiu-se para além do exame neurolégico sempre feito pelo mesmo neurclogista, a
ressondncia magnética nuclear cranio-encefalica (R.M.N.-CE} com equipamento de alto campo magnético
15T, e um conjunto de 5 testes psicoldgicos para avaliar a atengao (T.P), o raciocinio légico-abstracto
(M.PR.e M.P.R.-C}, a inteligéncia (W.).8.C.-R), a capacidade visucconstrutiva {Bender) ¢ a perseveragao
(W.C.8.T.).

Resultados: Nas 11 criangas estudadas o exame neurolgico apenas apresenta alteragdes nas 2 criangas
que tiveram AVC. Os testes psicolégicos revelam alteragdes no nivel de atencao, Q.). e da perseveracao.
Das 9 criangas assintomaticas, 5 criangas (55%) apresentaram na RMN-GCE lesoes compaliveis com
infartos silenciosos e correlacionadas com alteragdes dos testes psicologicos.

Conclusio: Os resultados obtidos apontam para a existéncia de uma correspondencia entre o estudo
imagioldgico dos infartos silenciosos através da RMN-CE e a avaliagdo do neurodesenvolvimento atraves
dos testes psicolégicos. Apesar da amostra ser pequena a avaliagan neuropsicolagica revelou-se um
método sensivel de deteccio precoce da doenga neurovascular assintomatica, e importante para uma
terapéutica atempada.

Palavras-chave: Sistema nervoso central; Acidente vascular; Imagiologia; Desenvolvimento.
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ALGUNS ASPECTOS DA NOSSA EXPERIENCIA EM INFECCAO PELO VIH

Hosade L. & colabaradares

Unidade de Imuno-hematologia
Sarvigo 1 - Departamento de Medicina
Reunigo Clinica do Servigo 1

Lishoa, 25 de Maio de 2000

Resumo: Apresenta-se a experiéncia da unidade em alguns aspectos que diferenciam as infeccos pelo
VIH1 e VIH2, esta dltima rara na crianga.

Apresenta-se ainda o desenvolvimento e os resultados do projecto de apoio domicilidric a funcionar
desde finals de 1998,

Palavras-chava: SIDA, VIH, Hospitalizagio, InfecgBes oportunistas; Morbilidade, Mortalidade.
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A IMPORTANCIA DO LAVADO BRONCOALVEOLAR NO DIAGNOSTICO DA PNEUMONA INTERSTICIAL LINFOIDE

Costa S., Candsias F., Bessa A, Rosado L.

Unidade de Imuno-Hematologia - Servigo 1 - Departamento de Medicina
Il Reunido de Broncologia Padiatrica do Hospital de Dona Estefania
Lisboa, 25 de Novemnbro de 2000

Resumo: Os autores fazem uma reviséo das Pneumonias Intersticiais Linféides em criangas infectadas
pelo virus da Imunodeficiéncia Humano (VIH).

A Pneumonia Intersticial Linfoide (PIL), também conhecida como Hiperplasia Pulmonar Linféide & a
causa mais frequente de doenga pulmonar crénica na crianga infectada pelo VIH. Antes do uso da
terapéutica anti-retrovirica em 25 a 40 % das criangas desenvolvia-se PIL, incidéncia esta que diminuiu
francamente com a introdugao da terapéutica anti-retrovirica combinada.

A PIL & uma doenga que permite definir SIDA pediatrica; a patogénese desta doenga pulmonar
linfoproliferativa nfo é bem conhecida. 0 seu diagndstica pade ser de probabilidade, feito com base em
critérios clinicos, radiolégicos, auséncia de agente patolégico identificavel e auséncia de resposta a
terapéutica antibidtica; o diagndstico definitivo faz-se por biépsia pulmonar, demonstrando-se infiltragao
difusa dos septos alveolares por linfécitos, céluias plasmaticas e imunoblastas, com ou sem a presenca
de nédulos linféides; no entanto tal procedimento é agressivo e raramente indicado.

0 lavado broncoalveolar, exciuindo outras causas de pneumonia, principaimente as infecciosas (Bactérias,
Micobactérias, Citomegalovirus e outras Virus, Fungos, Pneumocystis carini), é um exame imprescindivel
para o diagnéstico de presungao.

Procedeu-se o um estudo retrospective feito com base na censulta dos processos clinicos das criangas
verticalmente infectadas pelo VIH ¢ seguidas na consulta de imunodeficiéncias do Hospital de Dona
Estefania, desde Janeiro de 1989 até Qutubro de 2000; das 118 criangas infectadas, 12 tinham diagnostico
de PIL {10%); este diagnostico foi feito com base em critérios clinicos, radiolégicos e existéncia de lavado
broncoalveolar negativo para agentes patogénicos. A maioria tinha idade superior a um anc na altura do
diagndstico, ndo estava sob terapéutica anti-retrovirica e apresentava uma depressaoc imunologica grave;
67 % evoluiram para insuficiéncia respiratéria cronica.
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ANEMIA CONGENTTA DISERITROPOIETICATIO |
UM CASO CLINICO RARO DE ANEMIA

Henriques G., Braga L., Gomes Costa M. G., Cordeiro Forreira N.
Unidade de Imuno-Hematologia

Servige 1 - Departamsnto da Medicina

Acta Pediatr. Port., 2000; 31: 337-40

Resumo: Os autores descrevem um caso ¢linico raro de anemia congénita diseritropoiética do tipo |
numa adolescente de 15 anos, em que apenas as alteragdes morfologicas da medula 6ssea & as provas
seroldgicas (hemdlise acida, aglutinagéo anti-1 e anti-i) permitiam o diagndstico.

O estude familiar efectuado foi negativo.

Atendendo a raridade destas anemias hereditdrias s&o discutidos alguns dos seus aspectos.

Palavras-Chave: Anemia congénita, macrocitose, diseritropolese.
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DOIS CASOS DE FALENCIA MEDULAR

Rebelo M., AgularT., Ameida T., Bessa A., Rosado L.
Unidade de Imunc-hermatologia - Departamento de Medicina
VIl Jornadas do Servigo de Padiatria Hospital e Santa Maria
“A Pratica da Hamatologia®

Lisboa, 08 de Novembro de 2000.

Resumo: A faléncia medular congénita € uma situagdo cilnica rara, cuja expressividade depende das
séries atingidas. O diagndstico &, por vezes, dificil, a terapéutica especifica e o progndstico reservado.

Apresentam-se dois casos clinicos de transmisséo hereditaria, o primeiro caso de neutropénia severa e
o segundo de pancitopénia associada a displasia muco-cutanea.

12 caso: Crianga do sexo feminino, 10 meses de idade, raga branca. Antecedentes de Impétigo aos 10
dias de vida e internamento aos 2 meses por Infec¢do Respiratéria, altura em que se diagnosticou
neutropénia, que marteve, pelo que foi referenciada ao Servigo de imunohematologia do Haspital Dona
Estefania. Da investigagéio efectuada aos 3 e 6 meses salienta-se bidpsia ostec-medular e mielograma
compativeis com Sindrome de Kostmann. Doenga hereditaria rara, auiossomica recessiva, caracterizada
por neutropénia severa com as consequentes infecgdes recorrentes, manifestas, na maicria dos casos,
desde o primeiro ano de vida. Boa evolugéa clinico-laboratorial apés inicio de terapéutica com G-CSF.

22 saso: Crianga do sexo masculino, 5 anos, raga negra. Internado acs 4 anos de idade no Servigo de
Imunohematologia do Hospital Dona Estefania por Pancitopénia grave. Dos antecedentes destaca-se
displasia das unhas desde a nascenga e tacrimejo persistente desde os 3 anos. Da investigacao efectuada
salienta-se mielograma com medula hipacelular e sinais de diseritropoiese e cariotipo do sangue periférico
(com bleomicina) revelando quebras cromossémicas aumentadas. Estas alteragoes laboratoriais
associadas & displasia muco-cutAnea levam ao diagndstico de Disqueratose Congénita, doenga
multissistémica grave com hereditariedade ligada ao cromossoma X, havendo casos descritos em que a
heraditariedade & autossémica recessiva. Sem necessidades transfusionais desde o inicic de terapéutica
com Oximetalana,
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NECROSE ASSEPTICA DA CABECA DO FEMUR EM DOENTES COM ANEMIA DE CELULAS FALCIFORNES

Lima F., Almeida T., Fraitas O.,Pascoal J., Resado L.

Unidada de Imunc-Hematologia - Servigo 1 - Departamento de Medicina
Servigu de Ortopadia - Departamento de Cirurgia Padlatrica.

Reunido Clinica do Servigo 1

Lisboa, ? de Margo de 2000

Resumo: Apresentam-se 2 ¢asos clinicos de necrose asséplica da cabega do fémur em adolescentes
com Doenca de Células Falciformes.

O 1.2 caso é o de uma adolescente de 15 anos de idade, natural de Angola, com hemogiobinopatia. SBO
{ Bantu/Bantu/Tipo 3 Africanc) com vatias crises vaso- oclusivas, gue surgiu com claudicagéo da marcha
sem gueixas dolorosas.

O RX efectuado revelou ostedlise compativel com necrose asséptica da cabega do fémur direito. Submetida
aregime de transtusio regular durante 8 meses com nermalizagao clinico radioldgica.

Q 2.2 caso refere-se a um adolescente de 13 anos, natural de Angola, residente em Fortugal desde
Margo de 1999 enviado a Consulta de Hematologia em Novembro desse ano por queixas dolorosas ao
nivel da articulagéo coxo femoral esquerda e claudicagdo da marcha.

Foi confirmado o diagnéstico de Anemia de Células Faleiformes (Bantu/Benim) e a radiografia efectuada
revelou necrose total da cabega do fémur esquerdo,

Fez osteotomia e varizagdo (Fev/00) e iniciou regime de transfuséo regular.

Discutem-se posteriormente as indicagbes de regime transfusional, cirurgia e progndstico da situagéo
clinica.
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TRANSMISSAQ VERTICAL DO VIH 2-MORBILIDADE E MORTALIDADE

Rosade L., Costa S., Candelas F., Almeida B., Cavaco-Silva P, Lourango M.

Unidade de Imuna-Hematologia - Servigo 1 - Departamento de Medicina

Faculdade de Farmacia de Lisboa I Jornadas Luse-Espanholas de Pediatria e Cirurgia Pedidtrica {poster}
Margo de 2000.

Resumo: Objectivos: A prevaléncia e a histdria natural da Infecgéo pelo VIH 2 estdo ainda por determinar;
sabe-se que & uma infecgdo cam um longo periodo ds laténcia, com manifestagdes clinicas tardios , cuja
transmissao é essencialmente heterossexual. Em Portugal, tal como no Africa Ocidental, a infecg8o pelo
VIH 2 é um importante problema de sadde publica; Pertugal conta com 84.7% do n? total de casos de
SIDA pelo VIH 2 existentes na Unido Europsia. Os autores propdem-se determinar a morbilidade e
meralidade desta infecgéo, numa populagao pedidtrica verticalmente infectada.

Métodos: Analisaram-se retrospectivamente 101 processos clinicos de criangas nascidas de maes
infectadas pelo VIH 2, e seguidas na Censulta de Imunodeficiéncias deste Hospital desde Janeiro de
1989 a Maio de 1999. Consideram-se critérios de infecgao: serologia positiva aos 18 meses de idade e/
ou 2 culturas viricas positivos e separadas,

Resultados: Das 101 criangas, 9 tinham outro irméo seguido no consulta e 4 tinham 2 irmaos tambem
sequidos no consulia, pelo que ¢ n® total de maes foi de 83, destas 74 eram de raga negra, incluinde 57
naturais da Guiné-Bissau. Das 101 criangas, 15 estfo infectadas, 62 nao estao infectadas, 19 abandonaram
a consulta e 4 tém ainda um estado de infecgao por determinar.

Das 73 criangas seguidas no consulta desde o nascimento, 56 nédo estédo infectadas {com uma idade
média de seroreversio— 9.84 meses), 12 abandonaram a consulta {com uma idade média = 3.25 meses),
3 18m um estado de infecgdo ainda por determinar (com uma idade médica = 4.3 meses) @ 2 estdo
infectadas; em ambas o diagndstico de infecgo se fez antes dos 3 meses de idade. Das 28 criangas néo
seguidas desde o nascimento, 7 ndo estéo infectadas (idade média de seroreversio = 8.72 meses), 7
abandonaram a consulta (com uma idade média de 5 meses), 1 tem um estado de infecgdo ainda
indeterminado (com 10 meses de idade} e 13 estao infectadas.

Das 15 criangas infectadas, 5 abandonaram a consulta, assintomaticas na altura, com uma idade media
de 49 meses, 1 esta assintomatica com 16 meses de idade e 8 t&ém SIDA (com uma idade média de 9.6
anos):2 estdo ligeiramente sintomaticas (Categoria A), 5 moderadamente sintomaticas (CategoriaB) e 1
gravemente sintomatica (Categoria C). 6 1 das 15 criangas infectadas faleceu, com 17 anas, com inicio
de sintomas aosl3 anos.

Discussao e Canclusdes: Os resultados confirmam que a transmisséo vertical pelo VIH 2 ocorre; sugerem
ainda uma taxa de transmissae muito baixa e uma sobrevivéncia mais longa; mostram tambem que todos
as criangas com SIDA pelo VIH 2, tém caracter(sticas clinicas e imunolégicas semelhantes &s encontradas
nas criangas com SIDA pelo VIH 1, embora o inicio da doenga ocorra mais tardiamente. S&o necessarios
mais estudos para melhor caracterizar a histéria natural da infecgo perinatail pela VIH 2.
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CARACTERIZAQﬂ"O FENO]'[PICA DE ESTIRPES DE VIRUS DA IMUNODEFICIENCIA HUMANATIPO | (VIR-2) ISOLADAS
NUMA POPULACAO PEDIATRICA

Figueireda S., Anlunes R., Gomeas Q., Bras M.H., Candeias F., Rosado L., Cavaco-Silvg P, Santos-Farralra 1.0, Lourengo M.H.
Unidada de Imuno-Hematologia (Servigo 1 - Departamento de Medicina) Hospital Dona Estefania

URIA

Faculdade Farmagia da Univarsidade de Lisboa

Instituto Superior de Ciéncias da Salde

Resumo: Introdugéo: O Virus da Imunodeficiéncia Humana Tipo Il foi isolado pela vez em 1985, em
aduftos provenientes da Guiné-Bissau. A maioria de casos de VIH-2 restringem-se a Africa Ocidental.
Contudo Portugal é o pais europeu com maior nimero de infecgBes VIH-2. Esta infecgao tem sido raramente
desgcrita em criangas, 0 que torna a caracterizagao destas estirpes viricas extrernamente importante
para uma melhor compreensao da infecgdo pelo VIH-2.

Objectivo: Contribuir para um melhor conhecimento da epidemiclogia VIH-2 em pediatria.

Material e Métodos: O VIH-2 foi isolado em sete criangas portuguesas, filhas de méaes seropositivas
provenientes da Guine-Bissau. As estirpes viricas foram abtidas por co-cuituras de células mononucleares
de sangue petiférico e os sobrenadantes das culturas foram analisados por detecgéo de antigénio p24 e
pela actividade da retrotranscriptase. Para cada estirpe virica foi estabslecida a cinética de replicagdo, a
qual permitiu a sua classificagéio em rapid/high (R/H) ou siow/low (S/L). A guantificagdo de ARN viral no
plasma foi realizada por QcRT-PCR, tendo sido detectada carga virica em 5 criangas. De todas elas,
apenas trés tinham o ndmero de células T CD4+ inferior a 500 células/mm?.

Resultados: Seis estirpes viricas atingiram um pico de 250.000 CPM durante os primeiros quinze dias
de cultura, tendo sido classificadas como R/H. A restante estirpe foi classificada como S/L devido & sua
lenta actividade replicativa. Estes resultados est&o de acordo com os obtidos pela detecgdo de antigénio
p24. A carga virica VIH-2 variou entre <500 e 8288 cépias/mL de plasma.

Conclusdes: Comparando 0s nossos resultados com os dados clinicos e, em contraste com VIH-1, foi
encantrada uma grande variabilidade entre os pardmetros estudados neste grupo de pacientes. O estudo
realizado num nimero restrito de criangas, constituf o inicio de uma avaliagdo mais ampla do interesse
da caracterizagéo fenotipica de estirpes VIH-2 de origem pediatrica e da avaliagéo das diferencas
encontradas versus clinica.
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UMA CAUSA INVULGAR DE LEUCOMALACIA PERVENTRICULAR E DE ENCEFALOMALACIA QUISTICA

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

Servigo 2 - Hospltal da Dona Estelania -Departamanta de Medicina

4as. Jornadas Lusc-Espanholas de Pediatria a Cirurgia Pediatrica {Postar)
Lisboa — Margo de 2000

Congresso da Nauropediatria

28 de Setembro de 2000

Resumo:Diversos autores tém descrito a leucomalécia periventriculare a encefalomalécia quistica como
as lestes persistentes mais frequentes resultantes de asfixia perinatal prolongada. Lesbes de leucomalacia
periventricular sao observadas sobretudo nos prematuros ou nos lactentes que sofreram asfixia “in Utero”
antes das 34-35 semanas de gestagao.

A patogénese destas lesdes, na encefaiopatia hipéxico-isquémica {EHI), embora ndo completamente
compreendida, parece estar associada a alteragtes do potencial da membrana neuronal. A despolarizagdo
da membrana e o aumento do cdicio intracelular induzem uma maior libertago de neurctransmissores
excitatdrios come o aspartato e a glutamina. Este Ultimo amino&cido parece ser o principal responsavel
pela morte celular na EHI

Outros aminoacidos como a S-sulfocisteina parecem ter efeitos neurotdxicos semelhantes aos relacionados
com a glutamina, causando edema cerebral, desmielinizacao, perda neuronal e gliose marcada. Estas
lesBes, resultantes da acumulagéo da S-sulfocisteina, & semeihanga do que ocorre na EHI, podem
traduzir-se nos exames imagiolagicos como leucomaldcia periventricular e a encefalomaldcia quistica.

Apresentamos a evolugéo dos exames imagiolégicos cerebrais de um lactente, observado por nos pela
primeira vez acs 3 meses de idade, tenda o diagnéstico de EHI muito provavelmente por a tomografia
axial computarizada cerebral efectuada na terceira semana de vida sugerir jeucomaldcia periventricular.
A sintomatologia surge no periodo neonatal precoce com convulsoes refractdrias & terap@utica. A evolugao
mostra mioclonias frequentes, um atraso grave do desenvolvimento psicomotor, tetraparesia espastica,
dificuldades alimentares, litiase renal e, posteriormente, descolamento do cristalino. A avaliagao bioquimica,
o estudo das purinas, assim como, a actividade enzimatica da sulfito oxidase nos fibroblastos fazem o
diagnéstico de um défice do cofactor molibdénio.

As imagens que reproduzimos, mostram atrofia cerebral e encefalomalécia quistica com umagravamento
progressivo impressionante tanto do velume cerebral como das imagens multifocais de hipodensidade
da substancia branca subcortical, Lembramos esta patologia no diagnéstico diferencial da encefalopatia
hipdxico-isquémica, sobretudo quando os exames imagiol6gicos sugerem encefalomalacia guistica ou
leucomaiacia periventricular no recém-nascido de fermo. A importancia do diagndstico desta situagao é
particularmente relevante se considerarmos que se trata de una doenca hereditaria com possibilidade de
um diagndstico pré-natal.
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ALTERAGAO DO COMPORTAMENTO NO LACTENTE - UM CASO CLINICO DE LABIRINTITE

Pinto &., Nete V., Barrocas F., Ferra de Sousa J.
Servigo 2, Sala 1 - Departamento de Padiatria
Raunlde Clinica do Servigo 2 de Pediatria Médica
Lisboa - 2000

Resumo: Os autores apresentam um ¢aso clinico de um lactente de 9 meses de idade, com antecedentes
familiares e pesscais irrelevantes no contexto da doenca actual, gue se inicia duas semanas antes,
caracterizada por irritabilidade, crises de choro, mavimentos de flexao-extensio da cabeca e membros,
e ragressac do desenvolvimento psicomotor.

Do exame objectivo salienta-se apirexia, desvio preferencial da cabega para direita, episcdios de choro
associados aos referidos movimentos, aparentemente desencadeados por alteragéio da posicéo do corpo
e da cabega, sem outras alteracdes a observagio por orgéaos e sistemas.

Laboratoriaimente realgca-se hemograma sem alteragtes e PCR negativa.

Foi colocada inicialmente a hipdtese de Sindroma de West, nao confirmada pelo electroencefalograma. A
TAC CE revelou processo inflamatério agudo otomastoideu. A otoscopia entao realizada revelou ofite
media aguda esquerda, tendo-se realizado meringocentese com drenagem de pus. Isolou-se um
Streptococous pneumoniae sensivel ao Cefuroxima entfo institufdo. Registou-se uma rapida melhoria
clinica, tendo cumprido 21 dias de antibioterapia. Foi referenciado a consulta de ORL com os diagndsticas
de otite média aguda a Streptococcus pneumoniae complicada de otomastoidite {critérios imagiologicos)
e provavel labirintite serasa.

A Labirintite pode ser complicaggo de otite média aguda ou crénica, mastoidite ou meningite bacteriana.
Pode manifestar-se por vertigem, desequilibrio, ndusea, vomito, otalgia, nistagmo e hipoacusia
neurosensorial. E um diagndstico muito dificil em idades pediatricas. A labirintite aguda serosa geralmente
apresenta-se com sintomas ligeires e cursa sem complicagdes A labirintite aguda supurativa associa-se
a sintomas graves de inicio subito, cursando geralmente com sequelas. A labirintite crénica tem uma
evolugdo arrastada e associa-se a hipoacusia neurosensorial e disfungéo vestibular grave. A terapéutica
antibictica € geralmente eficaz, mas nas duas Ultimas s&o também necessarias meringocentese e/ou
intervengdo cirtrgica,
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DOENGAS METABLICAS - DA SEMIOLOGIA A DIAGNOSTICO

Sequeira S.

Servigo 2 - Departamento de Medicina

Il Reunidc do Departamento da Padiatria do Hospital de Dona Estefania
Lisboa, Feversirc da 2000

Resumo: Ao considerarmos o diagnostico das doengas hereditarias do metabolismo a natural tendéncia
é de pensarmos em vias metabdlicas, alteragSes bioquimicas e defeites enzimaticos. Os defeitos
enzimaticos e as consequentes alteragdes bioquimicas constituem, de facto, o fundamento da doengas
metabdlicas e, sem o apoic fabaratorial, é praticamente impossivel afirmar com certeza qual o diagnastico
de um determinado doente.

A realidade & que, embora a investigagéo laboratorial seja absclutamente necessaria para o diagnostico
deste grupo de doengas, o diagnastico correcto implica um correcto pedido de exames e este, por sua
vez, implica, geralmente, uma suspeigéo clinica baseada em dados semiologicos.

Atendendo ao titulo destas jornadas procuramos, baseando-nos em dados da semiclogia, indicar a
importancia da observagao clinica no diagndstico das doengas hereditarias do metabelismo.

Assim apresentamos diferentes sinais clinicos que, isolados cu em associagao, podem auxiliar no
diagnostice diferencial destas doengas
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UM CASO DE PNEUMONIA INTERSTICIAL DESCAMATIVA

Sequeira S., Conde M., Lage M.J., Barroco Gléria, Casimiro A, Oliveira Santas J.
Servigo 2 — Hospital de Dona Estefénia ~ Dapartamanta da Medicina

H Reuniao de Broncologia Pedidtrica

Lisboa - Novembro de 2000

Resumo: A Pneumania Intersticial Idiopéatica representa uma causa rara de patologia na infancia. As
manifestagbes clinicas séc escassas e inespeclficas sendo, por conseguinte, necessario para ¢
diagnéstico, quer uma grande suspeigao, quer a exclusdo de outras causas de pneumonia intersticial.

Descrevemos o caso de um lactente que surge nos primeiros dias de vida com taquicardia, pelipneia e
ma progresséo ponderal. Nascera de parto eutdcico, apés uma gravidez de termo, com indice de Apgar
de 9/10 e sem problernas no periodo neonatal. O exame objectivo, inicialmente sem alteragbes significativas
para além da ma progresséo ponderal e da polipneia, aprasenta, por vezes fervores crepitantes em
ambas as bases. Um exame cardioldgico exaustivo exclui doenga cardiaca e os varios exames inicialmente
efectuados para investigagdo da situagéo foram todos considerados normais.

A radiografia do térax sugere um padréo fino reticular e na tomografia computadorizada de alta resclucao
observam-se imagens de hipodensidade, simulando “vidro moido™ na drea paramediastinica inferior.

A gasimetria evidenciava por vezes, hipoxémia discreta e hipercapnia & a medigdo da saturagao de
oxigénio é de 90-92% durante o repouso. As provas funcionais, embora de dificil interpretagio mostram
um padrao miste restritivo e obstrutivo.

Colocada a hipétese de Pneumcenia Intersticial os varios exames efectuados procuram excluir dilerentes
causa desta situagio.

A bidpsia pulmonar confirma a hipotese de Pneumonia Intersticiai Descamativa, uma forma rara de
Prieumonia Intersticial Idiopatica, schretudo na crianga.
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UM CASO RARO DE HIPOGLICEMIA

Conde M., Sequeira S., Limbart C., Ferra de Sousa J.

Sarvigo 2 Sala 1 - Hospital de Dena Estefania — Departamanto de Medicina
Reunige Clinica do Servigo 2

Lishoa - 31 da Cutubro de 2000

Resumeo: Descrevemos o caso clinico de um lactente com 7 meses de idade internado no Servigo 2 Sala
1 para investigagéio de quadro de hipoglicémia. Apresentava um sindrome polimalformativo tendo coma
umas das hipoteses diagndsticas o Sindrome de Hall-Pallister. A dismorfia incluia um nariz afilado com
base larga e deprimida, hipertelorismo, epicantus, retrognatismo, gengivas crenadas. Apresentava
iguaimente uma epiglote bifida, micropénis e polidactilia pds-axial das maos e pé esguerdo. A radiografia
das mdo e pés revelava uma hipoplasia das primeiras falanges das maos e fuséo do 3% 4" metacarpos
esquerdos e 5° e 6° direitos e 3° e 4° metatarsos direitos. A somatometria era adequada 4§ idade. O
cariotipo feito a partir do sanguae periférico era normal.

A hipoglicémia era sintomética e surgiu no periodo neonatal com a presenga de convulsoes e necessitando
de aporte endovenoso de soro glicosado. Teve posteriormente diversas manifestagdes de hipoglicémia.
Apos teste de glucagon e prova de estimulagéo da hormona de crescimento conclui-se pela presenca de
um défice da hormona de crescimenta.

Iniciou terapéutica com hormona de crescimento com boa resposta no gue se refere a hipoglicemia.
Foi igualmente submetido a intervengée cirdrgica da polidactilia. A ressonéncia magnética cranio-encefalica,
realizada mais tarde, revela uma anomalia da hipdfise, sobretudo da adenohipéfise que mostra dimensées

infimas; haste pituitaria de dimensées normais com peguena septagéo incompleta no tergo inferior.

Destacamos o facto do Sindrome de Hall- Pallister estar, por vezes, associado a hamartoma hipofisario
com défice da hormona de crescimento e consequente hipoglicémia.

A proposito deste caso fizemos também uma breve descricdo das diferentes causas de hipoglicémia e da
sua avaliagao diagndstica.
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DEFICIENCIA DA DESCARBOXILASE DOS L-AMINOACIDOS AROMATICOS

Sequeira 5., Calado E,

Consulta de Doengas Metabdlicas e Servigo de Neurologia de Hospital de Dona Estefania - Departamento de Madicina
Congresso de Nauropadiatria

28 da Setembro de 2000

Reunido Clinica do Servigo 2- Neurologia

Lisboa 10 de Cutubro de 2000

Resumo:A deficiéncia da descarboxilase dos I-aminodcidos aromaticos & uma doenga autosémica
recessiva muita rara que consiste num defeito no metabolismo dos neurotransmissores. Os
neurotransmissores compreendem as catecolaminas (dopamina, epinefring, e norepineafrina}, a serotonina
€ 0 acido y-amincbutirico, mais conhecido por GABA. Estes primeiros dois séo formados a partir do
triptofano e da tirosina por reacgdes catalizadas respectivamente pela triptofano hidroxilase e tirosina
hidroxilase utilizando a tetrahidrobiopterina come cofactor. Os produtos desta hidroxilagao (3,4 dihidroxi-
-fenilalanina e 5-hidroxitriptofano) s&o em seguida descarboxiladas, utilizando um enzima piridoxina
dependente designado por descarboxilase dos I-aminoacidos aromaticos, de modo a formar os
neurotransmissores activos. O 4cido x-aminabutirico, por sua vez, € sintetizado a partir do glutamato.

Apesar do enorme progresso nas trés Uitimas décadas, quer no conhecimento do metabolismo dos
aminas biogenicos, quer nas fungdes fisioldgicas dos neurotransmissores os defeitos do metabslismo
dos neurotransmissores séo ainda considerados raros. A deficiéncia da descarboxilase dos i-aminoacidos
aromaticos & uma das mais raras deste grupo de deficiéncias, pois desde os primeircs casos descritos,
em dois gémeos em 1992 por Hyland, foi descrita a nivel mundial em apenas seis familias.

O primeiro caso gue descrevemos corresponde a uma crianga actualmente com 6 anos de idade, primeiro
filho de pais consanguineos. Considerado um lactente normal até aos 2,5 meses de idade altura em que
iniciou episddios de choro inconsolavel com hiperextensio dos membros e hipertonia assim como
movimentos rotativos dos globos ocularss. Fora destas crises e ao longo dos anos tornou-se uma crianga
com grande hipotonia axial, sem controle cefdlico @ com muito poucas aguisicdes do desenvolvimento
psiquico, quadro de tetraparesia distdnica e movimentos sugestivos de corecatetose.

O segundo caso descreve uma crianga com 5 meses de idade enviada para investigagéo de atraso do
desenveolvimenta psicomotor e hipotonia axial. Constatam-se igualmente movimentos oculares erraticos
e episadios de distonia.

Os electroencefalogramas e estudos imagiolégicos eram todos normais.

Os estudo do metabolismo dos neurotransmissores revelou niveis extremamente baixos de dcido
homovanilice e 5-indolacético e valores elevados de 3-metoxitirosina, L-dopa e 5-hidroxitriptofano no
liquido cefaloraquidiano, sugerindo uma deficiéncia da decarboxilase dos l-aminodcides aromaticos.
Investigagdes posteriores mostraram alteraces idénticas na urina. O doseamento enzimatico confirmou
a diagnostico mostrando uma actividade muito baixa desse enzima. O estudo molecular estd actualmente
(Tl CursQ,

Apresentamos estes casos por descreverem uma doenga rara, tanto quanto sabemos, os primeiros
casos diagnosticados no nosso pals e pela importancia do diagnostico face a possibilidade de uma
terapéutica, eficaz em alguns casos, e de um diagnéstico prénatal,
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REVISAO DE PNEUMONIAS ATIPICAS

Rebelo M., Abreu F., Cavaco .., Curvelo A.

Hospital Dona Esteféinia, Servigo 2 - Departamento de Medicina
Aeunido Geral do Servigo 2;

Lisboa, 7 da Novembro de 2000.

Resumo:introdugéo: Reconhece-se actualmente o Mycoplasma pneumoniae e a Chlamydia pneumaoniae
como uma causa cada vez mais comum de Pneumonias atlpicas da comunidade, afectando sobretudo
as crian¢as acima dos 5 anos.

Objectivos: Avaliar a incidéncia das Pneumonias Atipicas nos doentes internados no servigo 2 sala 2
( ,5,) e quando pensar em Pneumonia Atipica.

Material e métodos: Foram identificadas todas as criangas admitidas no S,S, no periodo de Outubro de
1999 a Outubro de 2000 com o diagnéstico de Pneumonia intersticial, Pneumnonia a Mycoplasma ou
Pneumonia a Chlamydia bem como as criangas internadas neste servigo e neste perfodo de tempo com
serologia positiva para estes agentes registadas no laboratério de imunologia.

Resultados: Durante o perfodo do estudo foram admitidos nesta enfermaria 19 doentes com as
caracteristicas definidas, para um total de internamentos por Pneumonia até Junho de 2000 de 68*
Destes, 14 eram do sexo masculino e 12 com idade acima dos 5 anos. Clinicamente verificou-se que 12
doentes apresentavam antecedentes pessoais de hiperreactividade brénquica. A manifestacdo clinica
mais frequente foi a tosse arrastada, que acorreu em todos os doentes, sendo em 11 dos casos fosse
produtiva. Onze doentes apresentavam sintomas gerais. Na avaliagéo do exame objectivo verificou-se: a
temperatura axilar 4 entrada era na maioria dos casos entre 379C e 38°C, 5 doentes apresentavam sinais
de dificuldade respiratéria e a auscultagdo pulmonar era normal em 7 casos. Analiticamente 9 casas
cursaram com leucocitose e neutrofilia & 8 com hemograma normal. Radiclogicamente verificaram-se
alteragdes em todos os doentes, sendo 9 com padrao intersticial, 8 com hipotransparéncia, 1 comderrame
pleural e 1 com atelectasia. A serologia foi positiva para Mycoplama pneumoniae em @ casos, para
Chlamydia em 6 e negativa em 3. A terapéutica efectuada foi na maioria dos casos (15) com eritromicina,
com uma duragéo média de 18 dias. Em 4 doentes utilizou-se antibidtico nao macrdlido com cura clinica.
O tempo médio de internamento foi de 9 dias, sendo a maioria dos casos orientados para a consulta
externa do Hospital.

Conclusdes: No perfodo em que foi efectuado este estudo a incidéncia de Pneumonia a Mycoplasma e
Chlamydia foi de 22% em relagéo ao total de internamentos por pneumonia naguele servigo. Verificou-se
uma predominancia no sexo masculino g em idades superiores a 5 anos, tal coma descrito na bibliografia.
Foram importantes os antecedentes de hiperreactividade bronquica. Na maioria dos casos verificou-se
discrepancia clinico-radiolégica, importante para a suspeigéo diagnostica desta patologia e orientagao
da terapéutica. A serologia sendo demorada é utilizada sobretudo para confirmagao diagnostica. A
terapéutica antibiética nio pareceu imprescindivél, tal come descrito na literatura, uma vez que em 4
casos houve cura clinica com o uso de antibidticos a que esies agentes apresentam resisténcia.

A prapésito deste estudo os autores fizeram uma revisao tedrica da Pneumonia a Mycoplasma pneumoniae
e Chlamydia pneumoniae, focande os seguintes aspectos: microbiologia, epidemiologia, patogénese,
clinica, exames laboratoriais e terapéutica.

*dados do sector de estatistica do Hospital Dona Esteféania.
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ATAXIA-TELANGIECTASIA

Neto M., Figueiredo A., Lopes B.
Servica 2 — Departamento de Madicina
Actualidades Pedlatricas, Volume I, Namero 3/2000

Resumo: Os autores apresentam o caso clinico de uma crianga de 7 anos de idade, do sexo feminino,
natural dos Agores, enviada do Hospital de Ponta Delgada para esclarecimento de infecgées respiratarias
de repeticio.

No exame objectivo era patente a existéncia de tefangiectasias nas conjuntivas bulbares e arcada malar,
hipocratismo digital e uma ataxia marcada. Os exames compiementares de diagndstico efectuados
canfirmaram o diagnéstico de ataxia-telangiectasia. Posteriormente, no decurso de uma invaginagao
intestinai intercorrente, diagnosticou-se um finfora de Burkitt fenotipo B.

No final é feita uma breve discusséo sobre as caracteristicas da doenga.
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SALA 2 DO SERVICO 2 - MOVIMENTO DOS DOENTES EM 1999

Amador A., Pereira A., Veiga M., Curvelo A,
Servigo 2 - Departamanto de Medicina
Reunido Clinica do Servigo 2

Lisboa, Abril de 2000.

Resumo : Objectivo: Caracterizar os doentes internados numa enfermaria de segunda infancia (Sala 2
do Servico 2, do Hospital de D. Estefénia) durante o ano de 1998.

Material e Mé&todos: Constituiram critérios de selecgio da amostra todos 0s internamentos do ano de
1999 (nao tendo sido estudados os doentes de Nefrologia) e foi feita a consulta do “livro de registos”,
“ficheiro-piloto”, “processo clinice do doente” e “dados estatisticos do Hospital de D. Estefania”.

Resultados: Na referida Sala foram internados 394 doentes (527 com 0s doentes de Nefrologia}. Houve
um predominio do sexo masculine (53%), da raga caucasiana (68%) e do grupo etario dos 2 aos 6 anos
(45%). A maioria dos doentes foram provenientes do distrito e concelho de Lisboa e internados atraves
do Serviga de Urgéncia (73%) e da Consulta Externa {20%). A maioria dos doentes foram internados no
Sector da Pediatria Geral (48.5%) (depois Nefrologia, Neurologia e Pneumologia). A maioria dos doentes
asteve internada entre 5 a 7 dias. As patologias predominantes foram a do foro respiratério, sistema
nervoso central, traumatismos/envenenamentos e doengas infecciosas. O antibidtico mais frequentemente
utilizado foi a amoxicilina / a¢. clavutamico e o anti-epiléptico o valproato de sodio.

Conclusées: Comparativaments a anteriores estudos de casuistica efectuados nesta enfermaria, houve
um aumento do nimero de doentes tratados e um aumento da demora media.
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ALTERAGOES NEUROLOGICAS NO CONTEXTO DE DOENGA EXANTEMATICA
- UM CASO CLINICO DE FEBRE ESCARO-ODULAR

Finto 8., Figuelrade A., Veiga M., Curvelo A.
Servigo 2 Sala 2 - Departamento de Medicina
Raunido Clinica do Servigo 2

Lisboa - 2000

Resumo: Os autores apresentam um caso clinico de uma crianga do sexo masculino de 6 anos de idade,
com antecedentes pessoais e familiares irrelevantes no contexto da doenga actual, enviado pelo seu
medico assistente por quadro clinico com 2 dias de evolugéo caracterizado por febre elevada, exantema,
dor & impoténcia funcional dos membros inferiores.

Do exame objectivo salientava-se febre (39°C), prostragéo, exantema maculo-papular, com alguns
elementos nodulares, atingindo a face, tronce & membros, nao poupando as palmas das méos nem a
planta dos pés. O exame neurolégico revelava marcha alargada, com desequilibrio ataxico, diminuicio
simétrica da forga muscular dos membros inferiores, sobretudo da flex&o plantar, ROT menos vivos nos
membros inferiores e reflexo cutaneo plantar direito em flexaao. Restante chservacio por orgaos e sistemnas,
sem alteragdes.

Laboratorialmente desiacava-se leucopenia (3020/mL}, PCR de 3.4 mg/dL, CK 48 IU/L, monospot negative
e funcdes renal e hepatica sem alteragGes.

Apesar da inexisténcia de local de inoculagao foi colocada a hipétese de febre escaro-nodular, Contudo
dadas as referidas alteragdes neurclégicas realizou TAC CE que nao revelou alteragdes.

Registou-se uma rapida melhoria clinica apds inicio da terapéutica com doxiciclina. Todos os exames
complementares pedidos, nomeadamente serologias virais e para Mycaplasma pneumoniae, nao
revelaram alteragdes, & excepgo da serologia para Rickettsia conorii que revelou titule compativel
com infecgéo aguda.

A Febre Escaro-Nodular é uma doenga infecciosa causada pela Rickettsia conorii. Atinge
predominantemente as células endoteliais causando fendmenas vasculiticos multissistémicos. O quadro
clinico tipico é caracterizado por febre, cefaleias, mialgias, exantema e “ache noire”. Estao descritas
diferentes manifestagdes clinicas relacionadas com o atingimento dos diferentes grgaocs e sistemas,
nomeadamente neurcldgicas e cardiovasculares. Emtermos de gravidade existe uma grande variabilidade
estando descritos alguns casos de CID e de morte.

Foi realizada uma breve revisao hibliografica do tema bem como revisfio do niimero de casos nacionais
& internados no nosso hospital.
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0 SALBUTAMOL ORAL E EFICAZ NATOSSE AGUDA EM CRIANGAS NAQ ASMATICAS?

Curvele A., Figusiredo A,
Servigo 2 - Departamanto de Medicina
Actualidades Pediatricas, Volume ill Namero 1/2000

Resumo: Os autores fazem um resumo deo artigo original de D.W. Bernard et al. {Department of Pediatrics,
Johns Hopkins University, School of Medicine, Baltimore, Maryland, EUA), publicado na Acta Paediatr (1999;
88: 465-7). Neste é testada a hipétese de que a tosse aguda, sem explicagae aparents, possa traduzir um
mecanismo de broncoconstrigéo ligeira, e responder, por este motivo, as mesmas terapéuticas que a asma.

A partir de 59 criangas com tosse aguda, seleccionadas segundo critérios de inclusédo e de excluséc bem
definidos, s&o criados dois grupos de estudo, um medicado com salbutamol em xarope, cutro com um
placebo. Conclui-se, ao fim de sete dias, que o tratamento com salbutamal oral ndo reduziu a duragé@o ou
intensidade da tosse aguda, sendo que, a maior parte das tosses agudas € desencadeada por outros
mecanismos que ndo o da broncoconstrigdo ligeira.

Na final tecem-se consideragdes sobre o diagnéstico de asma, repartando-se os autores a outro estudo
recente com conclusdes idénticas, e sobre a importéancia do diagnostico diferencial de tosse na crianga.
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“CONDENSAGAQ" NAO E 50 PNEUMONIA

Costa 8., Rebelo M., Fernandes 1., Veiga M.

Sarvigo 2 - Departamento de Pediatria

Il Beuniéio de Broncologia Pedidtrica do Hospital de Dona Estefania
Lisboa, 25 de Novambro de 2000

Resumo: Os autores apresentam um caso clinico de um jovemn de 12 ancs, sexo masculino, com
antecedentes familiares e pessoais irrelevantes, que em aparente estado de sallde, inicia quadro de
febre alta, tosse pouco produtiva e dificuldade respiratéria de agravamento progressivo, pelo que recorre
3 dias depois ao servigo de urgéncia do Hospital Distrital de PortimAo, ande efectuou radiografia de torax
que revelou hipetransparéncia de todo o campo pulmonar esquerdo, com ligeiro desvio da silhueta cardiaca
para a esquerda; a TAC toracica demonstrou colapsa total do pulm&o esquerdo e imagens de condensagao
parenquimatosa nos lobos superior e inferior direitos, sem derrame. Analiticamente apresentava parametros
de infecg&o (leucocitose com neutrofilia e Proteina C Reactiva muito elevada) pelo que iniciou terapéutica
endavenosa com Ceftriaxone.

Por agravamento da dificuldade respiratéria (e receio de eventual necessidade de ventilagdo mecanica)
foi transferido no dia seguinte para a Unidade de Cuidados Intensivos do Hespital de Dona Estefania.,
Aqui, e apds nova colheita de dados para a elaberag&o da Histéria Clinica, constata-se histdria de possivel
aspiragdo de tampa de caneta 5 meses antes (episédio de engasgamento que ndo foi, na altura,
clinicamente manifesto), pele que realizou Broncoscopia, ao 2° dia de internamento, na qual se extraju
peca plastica do brénquio principal esquerdo, onde também se observou granuloma de corpo estranha.
Verificou-se melhoria radioldgica logo no 3° dia de internamento; as secregBes colhidas durante a
Broncoscopia e enviadas para exame bacteriolégico, revelaram s. aureus, pelo que, ao 5° dia de
infernamento, se adicionou Vancomicina ao Ceftriaxone em curso. Foi transferido no dia sequinte,
clinicamente estavel, para uma Enfermaria de Pediatria Geral de 2° inféncia, de onde teve alta ao 14° dia
de internamento/antibioterapia, clinica e laboratorialmente bem e ¢com franca melhoria radioldgica.

Salienta-se a importancia da colheita de dados na Histéria Clinica, sobretudo quando existe um elevado
indice de suspeigéo, e nunca esquecendo a hipétese diagnéstica de pneumonia pos aspirag@o de corpo
estranho, mesmo quando a idade em quest&o j& nao levaria a supd-lo.
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RESTING ENERGY EXPENDITURE IN DISORDERS OF PROPIONATE METABOLISH

Faillet F, Bodamer O A.F, Dixon M., Sequeira 8., Lecnard J. V.
Servico 2 - Hospital de Dona Estetania — Departamento de Medicina
Joumal of Pediatrics 2000,136:659-63

Resumo:Objectives: During intercurrent illness children with methylmalonic acidemia were found to
have increased resting energy expenditure (REE). We measured REE in children with disorders of
propionate metabolism {methylmalonic and propionic acidemia) when they were well and compared the
valuses with those predicted by the Schofisld equation.

Study design: Prospective study in tertiary care facility. REE was measured with apen- circuit indirect
calorimetry under standard conditions. Predicted REE values were calculated with the Schofield equation.
Fotirteen subjects with propionic acidemia (n=3) and methylmalonic acidemia (n=Il) were studied.

Results: The median REE was 690 kcal/d (range 186 to 1687 keal/d}, which is significantly reduced,
representing 80% :1: 18% of that predicted by the Schofield height and weight equation (P <.01). REE
was significantly lower in female compared with male patients for unknown reasons. There were no
differences with age or neurological state. REE was not further reduced in these with chronic renal failure.

Conclusion: REE in patients with disorders of propionate metabolism is reduced when they are well.
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BIOPSIAS RENAIS - REVISAQ CASUISTICA 1999

Carvatho A *, Carvalho F**, Castro I.*, Ferra de Sousa J.*

“-Unidade de Nefrologia Pediétrica — Servigo 2 - Hospital de Dona Estefania Dapartamento de Medicina
™ -Servigo de Anatomia Patoldgica — Hospital Curry Cabral

Reunido Clinica do Servico 2

Lisboa, Margo de 2000

Resumo: Os autores apresentam uma revisdo casufstica de todos os casos de biopsias renais realizadas
no ano de 1999, que feram em numere de 13, o que representa 0.4% do total de consultas de Netrelogia
realizadas nesse ano,

O motivo da realizagdo da bidpsia foi : hematuria em 6 casos, dos quais 3 com hematdria macroscopica
e deenca sistémica, 2 com hematiiria macroscopica recorrente e 1 caso hematuria microscopica
recorrente,O segundo motivo da realizagdo de biépsia foi a proteinuria, presente em 4 casos, dos quais
3 apresentavam proteinUria macica. Os restantes 3 doentes biopsados estavam em insuficiéncia renal
cronica.

Quanto a idade do inicio da sintomatologia, verificou-se que no grupo da hemtdria houve 3 doentes com
idade entre 7-12 anos, sendo os restantes distribuidos por varios escaldes etdrios dos 2-5 anos, 5-7 ancs
€> 12 anos. No grupo de proteiniria 2 doentes tinham entre 2-5 anos e 2 entre 7-12 anos. Os 3 doentes
com insuficiéncia renal crénica encontravam-se no grupo etaric 7-12 anos.

Apenas 1 dos 8 doentes com hematuria apresentava alteragdes na ecografia renal e urografia. No grupo
da insuficiencia renal os 3 doentes apresentavam alterag@es imagiolégicas.

O tempo de evolugdo até a realizagao da bidpsia variou entre dois meses e oito anos,

No qus diz respeito aos diagndsticos histoldgicos em 2 casos a bidpsia foi branca, nos restantes verificou-
se um predominio de nefropatia de IgA (4 casos no grupe da hematuria), no grupo da proteindria 2 casos
de sindrome nefrético de lesBes minimas e cutros 2 com glomeruloesclrose focal e segmentar. S6 2
doentes com insuficiéncia renal crénica tiveram leitura na biépsia que revelou nefrite intersticial crénica.

Os autores concluem que a realizagio de bidpsia renal tem indicagées precisas e que no decurso do ano
de 1999 foram: Hematuria macroscépica recorrente; Hematdria microscdpica persistente; Proteindria
macica; Insuficiéncia renal crénica de etiologia ndo esclarecida.
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URODINAMICA NA CRIANGA EXPERIENCIA DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA

Abranches M., Batista J., Ferra de Sousa J.

Unidade de Nefrologia Pedlétrica - Servige 2 - Departamanto de Medicina
Il Jormadas do Departamente de Medicina do Hospital de Dona Estefdnia
Lisboa - 10 & 12 de Fevereiro de 2000

VI Jornadas Luso-Espanholas de Pediatria e Cirurgia Padiatrica

Lisboa - 23 a 25 de Margo de 2000

Resumo: Introdugéio: A exploragdo urodinamica visa estudar os fenémenos biomecénicos gue
caracterizam o ciclo continéncia-micgao. A partir da andlise do funcionamento vesical e esfincteriano &
possivel uma orientagdo terapéutica fundamentada na etiolagia precisa da disfungao miccional. E uma
técnica sensivel quase isenta de riscos, de fcil execugao e nao muito incémoda para a crianga.

Objectivo: Conhecer os principais diagnasticos urodindmicos relacicnados com as diversas patologias
investigadas.

Doentes e métodos: Andlise retrospectiva de 4.5 anos, de Julho de 1995 até 31 de Dezembro de 1999.
Os resultados apresentados dizem respeito & primeira exploragao urodindmica efectuada. Em cada casc
analisamos: sexo, idade, origem, diagnéstico clinico de referéncia e diagndstico uradinamico. Os
diagndsticos clinicos agruparam-se de acordo com a classificagao etiolégica proposta pela Internacional
Children’s Continence Society (ICCS). Na nossa instituigo os estudos urodinamicos realizam-se com
Menuet Dantec. A técnica é realizada em sala climatizada, com mdsica ambiente. A disposi¢io da
crianga existem diversos objectos lidicos, adequados s varias idades pediatricas. A metodologia das
vérias fases da investigagdo urodinamica, a terminologia utilizada na descrigdo dos resuitados e a
caracterizacao dos vérios padrbes da disfungéo vesical foram definidos de acordo com o proposto pela
international Continence Society e International Children's Continence Saciety.

Resultados: Estudaram-se 231 criangas, com idades compreendidas entre 1 més e 16 anos,
realizaram-se 754 estudos urodinamicos (347 cistomanometrias, 299 perfilometrias e 108 fluxometrias).
A andlise das patologias que motivaram a avaliagao urodinamica mostrou gqus 122 criangas (52.3%)
tinham alteragdes do controlo neurolagico ou psicoldagico, 47 (20.30/0) alteragdes estruturais do aparelho
urindrio, 40 (17.3%) perdas urindrias e seis (2.5%) alteragdes da fungéo do musculo estriado ou lise.
Apresentam-se 0s principais diagndsticos urodinamicos relacionados com as diversas patologias
investigadas.

Discussio e Conclusdes: Discutem-se as principais indicagdes da avaliagao urodindmica na crianga
com especial referéncia para o mielomeningocelo, a incontinéncia urinaria funcional, o refluxe vésico-
ureteral a enurese e as vaivas da uretra posterior. A exploragdo urodinamica deve ser utilizada como
complemento do diagndstico clinice e da avaliagdo imagiologica. Nas disfungdes miccionais da crianga ¢
estudo urodindmico & um elemento valioso muitas vezes indispensdvel para a compreensée do mecanismo
fisiopatolégico da alteragao miccional; quando correctamente realizado e interpretado fornece informagdes
que orientam para a reeducagéo miccional e a intervengéo farmacolégica.
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UM OLHAR SOBRE ..A CONSULTA DE NEFROLOGIA DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA

Pone N, Maia A L., Batista J., Ferra da Sousa J.

Unidade de Nefrologla - Servigo 2 - Dapartamenta de Medicina
Il Jornadas do Departamento da Medicina

Lisboa - Fevarairo de 2000

Resumo:introdugéo. As revisdes casuisticas revestem-se de particular interesse na préatica clinica, ndo
s6 pela informagdo quanto a distribuigdo dos parametros em analise, mas também pela possibilidade de
aferir resultados e adequar atitudes, conceitos e terapéuticas.

Objectivo. Conhecer o perfil do doente em observagdo na Consulta de Nefrologia.

Doentes ¢ Métodos. Os autores analisam retrospectivamente os processos clinicos das 290 criangas
observadas pela primeira vez no ano de 1998 (Grupo 1) e 0s de uma amostra aleatéria de 1000 criangas
com consulta de seguimento durante esse mesmo ano (Grupo H). Vaiorizaram- se os dados relativos &
idade da primeira consulta e da de seguimento, sexo, diagndstico e, tempo em consulta. Compararam-se
os resultados com os de revisGes casuisticas anteriores.

Resultados. Relativamente as caracteristicas demograficas constatou-se um ligeiro predeminio do
sexo masculino em ambos os grupos, & uma pravaléncia do grupo etario inferior a dois anes ne
Grupo |. Quanto aos diagnésticos principais, no Grupo |, prevaleceram as situagdes de diagndstico
pre-natal (DPN), infecgfo urindria {IU), enurese e alteragdes .da micgao {EN), constituindo 61.3%
dos diagnosticos de admiss&o. No Grupo li as patologias mais frequentes foram nefropatia de refluxo
(NR), refluxo vesico-ureteral (RVU) e DPN atingindo no conjunto a 39.8% dos diagnésticos

Discusséo e Conclusées. O decréscimo verificade no nimero de primeiras consultas podera ser atribuido
a orgénica interna da consulta com referenciagdo dos doentes de primeira vez e andlise prévia dos
relatérios, com orientagfo para outras consultas sempre gue se justifigue; ac funcionamentc no mesmo
espago fisico de consultas de outra indole o que permite a manutengdo de algumas criangas nas
respectivas consultas funcionando a nefrologia em consultoria: 2 Criagéo de consuitas com orientagéo
nefrolégica nos hospitais periféricos. A idade inferior a dois anos no Grupo ! reflecte a precocidade de
alguns diagndsticos, nomeadamente do DPN. A prevaléncia do sexo masculino relaciona-se com a maior
incidéncia de certas patologias neste sexa. A EN, IU e ¢ DPN constituem desde ha anos, 60% dos
diagndsticos de admissao. O primeiro lugar atribuido ac DPN, neste ane, podera resultar da recomendagéo
para o envic de todos os DPN a consultas de referdncia. No Grupo |l os diagndsticos espelham, por um
lado, as dreas de esforgo de uma consulta de nefrologia (insuficiéncia renal, NR) e, por outro lado,
representam a continuidade de cuidados nas dreas a que a consulia foi obrigada a dar resposta pelo
elevado numero de casos enviados: DPN e EN.
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OSTEODISTROFIA, AINDA UMA REALIDADE...

Carvalho A., Reis S., Neto A,, Ferra da Sousa J.

Unidade de Nafrologia - Servigo 2 - Departamento de Madicina

Il Jornadas do Departamento de Medicina do Hospital de Dona Estefania
Lisboa, Fevereiro 2000

Resumo: Apresenta-se a historia clinica de uma crianga com seis anos de idade, sexo masculing, etnia
cigana, com hipoplasia renal bilateral e insuficiéncia renal grave.

Transferido do Hospital Distrital de Abrantes aos 15 dias de vida por desidratagio grave, acidose metabdlica
e insuficiéncia renal grave. Apos resolugéo e esclarecimento etioldgica da situagée, fica com programa
de consultas regulares e terapéutica conservadora de acordo com a taxa de filtragé@o gloemerular.

Houve um cumprimento irregular do programa estabelecido, com faltas frequentes 4s consultas & nao
cumprimento da terapéutica, o que mativou varios internamentos por hipocalcémia grave (tetania e
convulsBes).

Ao longo dos anos houve um agravamento progressivo das alteragoes dsseas com deformagdes e fracturas
expontaneas, s6 tendo sido possivel realizar biopsia ossea em Abril de 1988 que revelou osteomaldcia.
Iniciou terapéutica dialitica (Didlise Peritoneal Ambulataria) em Fevereiro de 1999, com varios internamentos
posteriores por peritonite.

Sendo a osteodistrofia uma das consequéncias mais graves de insuficiéncia renal crénica, pode ser hoje
minimizada se for feito um contralo médico apertado e cumprimento rigoroso da terapéutica instituida. No
nosso caso, dado o péssimo contexto sécio-familiar, tal néo se verificou.
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ALTERAGOES DA MICGAQ E REFLUXO VESICO-URETERAL - ORIENTAGAQ TERAPEUTICA

Carvalho A., Reis §., Sliiva A., Baptista .J., Ferra de Sousa J.

Unidade de Nefrologia - Servigo 2 - Departamento de Medicina

Il Jornadas do Departamenio de Medicina do Hospital de Dona Estefania
Lisboa, Fevereirg 2000

Resumo: G refluxo vesico-ureteral (RVU) ¢ um achado frequente na investigagéo das infecgBes urindrias.

O conceito de que o RVU predispde 4 infecgdo urindria e por isso ao aumento do risco de cicatriz renal,
levou a que se tornasse habitual a reimplantagio dos ureteres refluxivos. No entanto, na Gitima década
estudos multicéntricos demonstram quse a cirurgia nem sempre ¢ a terapéutica mais adequada.

Os autores descrevem o caso clihico de uma crianga, do sexo feminino, observada na consulta de
Nefrologia do Hospital de Dona Estefania, aos dois anos e meio de idade, por infecgdes urindrias baixas
de repeti¢@o. Na sequéncia da investigagéo foi diagnosticado um RVU passivo grau 11/l & esquerda e
lesao cortical do pdlo superior homolateral. Iniciou quimioprofilaxia com nitrofurantoina, 1mg/Kg/dia toma
inica.

Aos trés anos e meio s&o referidas e valorizadas micgdes imperiosas e atitudes de squatting tendo sido
prescrito como terapéutica adjuvante um anticolinérgico e medidas de re-educagéo vesico-esfincteriana.
Entre os sete e 0s nove anos careceu ainda de apoio psicolégico por imaturidade psice-afectiva.

Ao longo dos anos o RVU compartou-se como um refluxo intermitente com cura exponténea aos 9 anos,
altura em gue ha& normalizagao do padrao miccional.

Os autores realgam a impartancia das etapas da aquisigao do controlo ves ico-esfincteriano, a correlagao
entre o refluxo vesico-ureteral e imaturidade vesical e o papel da terapéutica conservadara no tratamento
do RVU na crianga.
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CRESCIMENTO EM CRIANGAS COM SINDROME NEFRGTICO (DIOPATICO

Neto G., Lopes L., Silva A., Batlsta J., Ferra de Sousa J.

Servico 2 - Unidada de Nefrologia - Departamenta de Madicina

Servigo 1 - Unidade de Endocrinologia - Dapartamento de Medicina

XIV Reunido da secgdo da nefralogia { SPP ) / XXVII Congreso da Asaciacion Espariola / [l Reunio Ibérica
Porto, 4 a 7 de Outubro de 2000

Reunido Clinica do Servigo 2

Lisboa, 23 de Janeiro de 2001

Resumo: Introdugao: Os efsitos da corticoterapia sobre o crescimento séo conhecidos e estae descritos
desde ha muito. No entanto, os estudos em criangas com sindrome nefrético idiopatico cortico-sensivel
(SNCS) séio poucos e contraditérios. Os AA estudaram a evolugao estatural num grupo de criangas com
esta patologia.

Doentes e Métodos: Analisaram-se retrospectivamente os processos clinicos de 18 doentes com
diagnostico de SNCS com um minimo de 5 anos de evolugéo de doenga e valores normais de creatinina.
Com base nas definigdes e propostas terapéuticas do Internationat Study of Kidney Disease in Children
{ 1SKDC ) para o sindrome nefrdtico ( SN ), dividiu-se a amostra em dois grupos, o grupo 1 de
corticodependentes ( CD ) ou recaidas muitiplas { RM ) e o grupo 2 de recaidas simples (RS). Aidade
média de diagnostico e tempo média de terapéutica foi semelhante nos dois grupos ( 4.3 +1 9e8s
123 anos no grupo 1 € 3.9+ 0.9 & 9.0 + 2.6 anos no grupo 2, respectivamente j. Diferente, como seria
de esperar tendo em conta o padrao clinico de cada grupo, foi a dose cumulativa de corticoide { 20.9
4.8 g/m? no grupo 1 e 9.1 +5.6g/m? no grupo 2 ) e o tempo médio de terapéutica (48.4 £22.2 meses no
grupo 1 e 17.9 11,6 meses no grupo 2 ). Utilizaram-se as curvas de crescimento do estudo longitudinal
daaltura (H ) e velocidade de crescimento ( HV ) de Tanner & Whitehouse e efectuando-se a conversdo
nos respectivas score de desvio-padrao ( HSDS e HVSDS ). Por fim cancluiu-se com andlise estatistica.

Resultados: NZio se abservaram diferengas significativas quer nas médias do HSDS entre os dais grupos
quer na comparagéo do HSDS no inicic e no final do estudo para cada doente, com uma unica excepgao
que se admitiu poder relacionar-se com baixa estatura familiar. Ocorreram desaceleracdes na HV, em
cada um dos grupos, relacicnadas com perfodos de terapéutica corticoide observando-se um p < 0.001
para a HV e p < 0.05 para o respectivo SDS mas, apenas no grupo 1. Nao se encontrou correlagdo entre
a dose cumulativa de corticoide e tempo de terapéutica e os valores de HSDS no final do estudo.

Conclusdes: independentemente do padraoe clinico ( CD/RM cu RS ) ocorreram desaceleragdes daHV
em todas as criangas coingidindo com periodos de terapéutica corticoide seguidos de recuperagég, nem
sempre completa, durante as remissdes. Nao se verificou existir correlagéo entre a dose ¢ tempo de
terapéutica e o HSDS final. Apesar dos efeitos na HV durante a terapéutica e a excepgio de uma crianga
em quem se admitiu existir baixa estatura tamiliar, n&o se verificou repercussao significativa no HSDS no
final do estudo.
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DIAGNOSTICO PRE-NATAL DAS ANOMALIAS DO TRACTO URINARIO - DEZ ANOS DE EXPERIENCIA

Batista J., Abranches M., Silva A, Ferra de Sousa J.

Unidade de Nefrologia Pedigtrica, Servige 2 - Departamento de Medicina

XIV Reunigio da Sacg#o de Nefrologia Pediatrica da S.PP / XXVII Congresso da Asoclacion Espaiiola de Nefrologia Padistrica
/I Reunido lbérica de Nefralogla Pediatrica.

Porto - Outubro de 2000

Reuniao Clinica do Servigo 2,

Lisboa - Dezembro de 2000

Resumo: Introdugdo: As anomalias do tracto urindrio séo detectadas com uma frequéncia cada vez
maior pela sofisticagéo técnica, a experiéncia dos ecografistas e a sistematizag¢do da vigilincia ecografica
durante a gravidez,

Objectivo: Apresentar a casuistica das uropatias fetais do ambulatdrio da nefrologia pediatrica e analisar
os principais diagnésticos pés-natais apés um estudo evolutivo prolongade, dez anos,

Doentes e métodos: Entre Janeiro de 1990 e Dezembro de 1999 foram observadas na consulta 392
criangas com idade inferior a dois anos e um diagndstico pré-natal de uropatia malformativa. Todas as
criangas foram avaliadas de acordo com o pratocolo de investigagao de diagndstico pré-natal em uso na
unidade. Instituiu-se quirnioprofitaxia com trimetropim 1 mg/kg/dia na primeira avaliagao. Na revisdo dos
processos clinicos valerizaram-se: sexo, idade gestacional do diagndstico pre-natal, idade da primeira
ecografia -pds-natal, tipo de alteragdo ecografica encontrada, resultados dos exames imagioldgicos realizados
para caracterizagéo da uropatia, creatinina sérica, tensao arterial e terapéuticas efectuadas.

Resultados: 0 estudo inclui 362 casos de uropatia fetal porque 30 nao completaram a avaliagao programada
e foram excluidos. 0 diagnadstico pré-natal realizou-se em média 4s 28.9 semanas e a idade média de
admisséo foi de 68 dias. No estudo evolutivo pés- natal verificou-se um diagnéstico definitive em 348 (96.4%)
das criangas. Em 103 criangas (30%) a anomalia fetal foi fransitéria. Em 75 (20.7%) a dilatagao era funcional.
Confirmou-se a existéncia de uropatia em 165/362 criangas (45.5%): refluxo vesico- ureteral 70/165 (42.4%),
displasia multiquistica 21 %, sindroma da jungao pielo-ureteral 16.4%, entre os principais. Mantém-se em
consulta 216 criangas (56% em vigiléncia e 3.6% ainda em fase de investigagdo), 30% teve alta, 8.4%
abandonou a consulta e 2% foi fransferida para a consulta de Urologia Pedidtrica. Nenhum caso evoluiy
para insuficiéncia renai e ha a registar, apenas, um caso de hipertens&o arterial por poliquistose renal.

Discussao: A incidéncia anual de diagnéstico pré-natal de uropatia malformativa tem vindo a aumentar.
Tal comao ¢ referido por outros autores, também na nossa casuistica a anomalia pré-natal mais frequente
foi a hidronefrose (78.5%). No geral, assume-se que as dilatagdes pielo-caliciais persistentes séo
obstrutivas e tém como causa mais frequente a obstrugéo da jungéo pielo-ureteral. No entanto, a dilatagdo
pods resultar de outros mecanismos: refluxo vesico-ureteral, rim multiquistico, anomalias da jung¢éa pielo-
ureteral ou uretero-vesical, entre outros. 0 maior beneficio do rastreio ante-natal & permitir o diagnéstico
precoce das malformag&es antes que a infecgéo urinaria agrave o prognoéstico.

Conclusdes: 0 aumento do numero de casos a investigar no periodo pés-natal exige a pesquisa de
parametros fidedignos que identifiquem prospectivamente as uropatias fetais que carecem de um estudo
invasivo e as que sdo funcionalmente insignificantes.
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GATO ESCONDIDO COM O RABO DE FORA ) ’
(INFECGAO DO SISTEMA NERVOSO CENTRAL ASSOCIADO A INFECGAQ A BARTONELLA: GASO CLINICO)

Gouveia C., Pinlo 5., Baldaia J., Conde Blanco J., Cardosc H., Carvalha L., Lurdes do o]
Servige 2 - Unidade de Doangas Infecciosas — Departamento da Medicina
Reunido Geral do Servigo 2

Resumo: A infecgao por Bartonella spp causa geralmente um quadro clinico benigno caracterizado por
febre e adenomegalias regionais. Com o aparecimento de novas técnicas diagnésticas, o espectro de
doengas atribuidas a Barfonelia tem aumentado de forma significativa. O diagndstico nao é facil pois a
serologia é complexa e a hemocultura é morosa. O envolvimento do sistema nervosc ceniral é umaforma
rara de apresentagéo, em geral, de bom progndstico. Nenhuma terapéutica parece alterar o cursa da
doenga.

Os autores descrevem o ¢aso clinice de uma crianga de 8 anos, sexo masculing, internado por febre e
cefalelas com uma semana de evolugao. Durante o internamento manteve o quadra febril durante 58I
semanas, com aparecimento progressivo de alterages do comportamento, sinais meningeos € perda de
peso significativa. Dos exames realizados salienta-se a pungdo lombar, com 133 células de predominio
linfocitario, e a ressonéncia magnética cranio-encefalica que mostrou multiplas lesdes arredondadas,
sem efeito de massa, com hipersina! em T2. Perante um quadro de meningoencefalite grave, e dado que
nao se podia excluir a hipétese de meningite tuberculosa ou Rickettsiose optou-se por iniciar terapéutica
com antibacilares e doxiciclina, sem qualquer melhoria. Dos exames realizados o Unico positivo fol a
serologia para Bartonella spp. Durante o segundo més de internamento ficou apirético, houve melhoria
prograssiva das alteragdes do comportamento e regressao completa do quadro neurglégico, tendo-se
suspendido toda a terapéutica dirigida.

As alteragdes neurologicas associadas & infecgao por Bartonella sio, de modo geral, consideradas
benignas. Na entanto, a gravidade do quadro clinico, a inespecificidade das alteragdes imagiolagicas e
laboratoriais colocam varias dificuldades no acompanhamento destas situagBes.
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BACTERIEMIA A SALMONELLA ENTERITIDIS - UM CASO CLINICO

Arriazu S., Gan C., Carvalho L,

Unidade de Doencas infecciosas - Servigo 2 - Departamanto da Medicina
Reunida Geral do Servigo 2

Lisboa - 2000

Resumo: Introducéo: As salmoneloses séo situagtes frequentes em Portugal, principalmente as provocadas
por Salmoneiia enteritidis sendo responsaveis por 391 internamentos na Unidade de Doengas Infecciosas
do Hospital Dona Estefania nos Gitimos dez anos, sendo 388 por gastroenterites que decorreram sem
complicagdes, havendo apenas uma crianga com bacteriemia que tinha um défice de ig A e hiper Ig M.

A bacteriemia por Saimonelia enteritidis & uma situagéo rara apenas ocorrendo em determinados grupos
de risco como em lactentes & imunodeprimidos.

Caso clinico: Os autores apresentam um caso ¢linico de uma crianga de 11 anos de idade, sexo feminino
internada por um quadro de sindrome febril de irés semanas de evolucéo de etiologia a esclarecer. A
destacar que ndo havia referéncia a qualquer histéria de gastroenterite recente e que no decurso do
quadro febril fez dois ciclos de antibioterapia, o primeirc com uma cefalosporina de segunda geragio
durante 5 dias e o segunda com amoxicilina e acido clavulanico que fez durante 14 dias.

O diagnéstico deste caso ndo mostrou quaisquer dificuldades, dado o isolamento da Salmonela enteritidis
ter sido feito nas hemoculturas com apenas 24 horas de incubagéo. Dado que a bacteriemia por este
agente & uma entidade relativamente rara ¢ problema que suscitou era saber se a doente poderia
enquadrar-se em algum dos grupes de risco descritos como predisponentes, assim fez um estudo exaustivo
da sua imunidade celular e humoral que n&o revelou alteragdes.

Foiinstituida terapéutica com Ceitriaxone endovenoso as 24 horas do internamento que manteve durante
12 dias, com boa evolugdo clinica e com negativagéo das hemoculturas apas antibioterapia.

Discussao: A bacteriemia a Salmonelia enteritidis & uma situagéa rara em criangas inmunocompstentes.
O facto de a nossa doente ndo corresponder a nenhum dos grupos de risco, faz-nos pensar que esta

pudesse ser portadora de Saimonalia enteritidis e a sua agressividade e invasfo sistémica tenha sido
facilitada pela antibioterapia efectuada antes da internamento.
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DEFEITOS DE MIGRACAQ NEURONAL

Braz A., Calade E.

Servigo de Neurologia Pediatrica

5 Reunido da Sociedade Portuguesa de Neuropediatria
Lishoa, 18 @ 19 de Fevereiro de 2060

Resumo:; Os Dafeitos de Migragédo Neuronal (DMN) sdo cada vez mais uma das causas implicadas na
etioclogia da epilepsia nas primeiros meses de vida, assim como no atraso do daesenvelvimento psicomotor.
As recentes técnicas de imagem, nomeadamente a RMN, psrmitem identificar muitas destas situagdes,
que até entdo ndo eram diagnosticadas, com a certeza porém, que muitos casos ainda permanacem por
diagnosticar. O desenvolvimento de novas metodologias, nomeadamente a associa¢do de RMN a trés
dimensdes e a espectroscopia, irfio certamente contribuir para um maior impacto desta etiologia na
epilepsia da crianga.

Objectivo: identificagéo dos casos de DMN, diagnosticados por RMN, da Consulta de Neuropediatria do
HDE, tentativa de classificagdo segundo James Barcovitch e estabelecimento de correlagao clinico-
imagiolégica.

Metodologia: estudaram-se os doentes inscritos na Consulta com DMN confirmado por BMN (1,5 tesla),
através de consulta do processo clinico, complementado, nos cases necessarios, por entrevista directa
ol contacto telefénico. Atendeu-se sobrstudo aa tipo de crises epilépticas, sua gravidade, idade de inicio
e alteragdes electroencefalograficas associadas.

Resultados: foram identificados 30 criangas com DMN, com predominio da esquizencefalia. Em 23
casos (77% ) existia epilepsia, que teve inicio nos primeiros anos de vida, com maior incidéncia no
primeiro. A epilepsia era predominantemente caracterizada por crises parciais complexas, com ou sem
generalizagdo secundaria. Dos 23 casos com epilepsia so foi possivel definir um sindrome epiléptico em
5 (16,6%). Em 8 criangas (35%) a epilepsia era refractdria, sendo uma submetida a cirurgia. N&o foi
identificade nenhum padrao electroencefalografico caracteristico de BMN. O atraso de DPM estava
presente em 28 doentes (93,3%), predominando o atraso global e profundo.

Conclusées: existe uma forte correlagéo entre DMN e atraso de DPM e epilepsia, com inicio precoce @
crises refractirias sm mais de um tergo das criangas. Na nossa casuistica néo foi possivel estabelecer
relagho entre um DMN especifico e tipo de epilepsia associado, sendo que o mesmo DMN se pode
manifestar par varios tipas de crise ou sindrome epileptico.
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FACTORES DE RISCO PARA O DESENVOLVIMENTO DO SISTEMA NERVOSO

Vieira J. P
Servico de Neurologia Pediatria - Hospital de Dona Estefania
Semindrio da Interven¢do Precoce
Oeiras 8 e 9 de Novembro de 2000

Resumo: O desenvolvimento do Sistema Nervosc é um conjunto complexo de fendmenos sequenciais,
mas parcialmente sobrepostos, que decorrem na vida intrauterina e se profongam durante um longo
petiodo da vida p6s natal.

Estes fendmenos compreendem a indug&o neural, a neuronogénese, a migracéo de neuroblastos, a formagao
de axonios e dendritos, a sinaptogénese, a apoptose neuronal, a biosintese de neurotransmisscres e a
mielinizagdo.

A maturagdo ¢ fundamental para a sobrevivancia das espécies: a maturacéo cerebral & apenas um dos
seus aspectas. Em geral as espécies em gue ndo existe um comportamento de protecgio parental
posnatal dependem largamente de uma maturagdo mais preccce, de tal modo que as reservas de tecido
adiposo que protegem contra o arrefecimento, as estruturas do tronco cerebral que permitermn a regulagéo
respiratéria, a maturidade do sistema motor, permitindo a locomogio, e mesmo de estruturas
prosencefalicas que sustentam fungées «cognitivas» como o reconhecimento do perigo, das predadores
€ a reacgao de fuga estao presentes e funcionantes pouco apos o nascimento.

No caso da espécie humana a maturagao cerebral no R.N. de termo é consideraveimente menor que g
de outros mamiferos e depende necessariamenite dos referidos comportamentos de protecgao.

O nascimento pretermo pde ainda questdes adicionais quanta 4 viabilidade: do ponto de vista do sistema
nervoso essencialmente a imaturidade respiratéria e o risco de apneia e a imaturidade da circulagéo
cerebral com insuficiente autoregulaggo.

O nascimento péstermo representa outros riscos, como a deplec¢do de reservas energéticas.

A piasticidade cerebral, permitindo adaptagéo ou compensagio de lesdes pode ser diferente na vida pre
8 pdsnatal dado que o factor estimulagdo ambiental é consideravelmente diferente; por exemplo sisternas
sensoriais, como os sistemas visual e auditivo sdo consideravelmente mais estimulados na vida extrauterina
permitindo possivelmente uma reparagdo e reorganizagdo sindptica mais eficientss.

Depreende-se assim que diversos factores de risco alguns incompletamente compreendidos podem
actuar no decurso da maturagao determinando uma redugéo de potencial para o desenvolvimento e
para as fung@es nervosas (defeitos de desenvolvimenio do SNC, malnutrigio, exposi¢io a toxicos,
cromassomopatias, infecgdo intrauterina)
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UM CASO CLINICO DE PNET LEPTOMENINGEO

Abadessa C., Guerreire N., Vieira J.P.

Servige de Pediatria. Hospital Fernando Fonseca.

Servigo de Neurologia Pediatrica. Hospital de Dona Estefania.
Reuniao da Sociedade Portuguesa de Neuropediatria.

Uisboa 18 & 19 de Fev 2000

Resumo: Apresentamos o caso clinico de uma crianga de 11 anos de idade, do sexo masculino, sem
antecedentes familiares ou pessoais relevantes, que foi internado no nasso Servigo com historia de
evolugao subaguda de labilidade emocional, periodos de apatia, cefaleias e uma convulsao parcial motora
a esquerda. Na observagdo inicial detectou-se um edema papilar bilateral € no LCR uma pressao
aumentada, com ligeira elevagdo da proteinorraquia. Na RM era aparente uma extensa captagao de
contraste meningea, sobretudo na fossa posterior, sem outras altera¢gdes. Os estudos para causas
inflamatdrias, infecciosas e autoimunes de paguimeningite cronica foram negativos. A biépsia meningea
revelou extensa infiltragdo celular neopléasica consistente com o diagnéstico de PNET meningeo, tendo
sido submetido a terapéutica com radioterapia e quimioterapia estande actuaimente em remissao cerca
de 2 anos apos o diagnoéstico.
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CONVULSOES E SINDROMA OPERCULAR COMO MANIFESTAGAO DE ENCEFALOMIELITE AGUDA NUMA CRIANCA

Vieira J.P.

Servigo do Neurologia Pediatrica

4® Congresso Eurepeu de Epileptoiogia
Florenga 7-12 Outubra 2000

Resumo: Objectivo: para delinear o espectro clinico do sindroma opercular apresentamos o caso de
uma crianga com um quadro agudo de convulsSes e paralisia facial, mastigataria e glossofaringea
secundario a encefalomielite aguda

Métodos e resultados: o nosso doente é uma crianga com 5 anos internada por um sindroma febril
seguido de crises clénicas hemifaciais esquerdas, disartria e compromisso da deglutigao e mastigagao.
As convulsdes responderam bem ao tratamento. As Ressonancias Magnéticas mostraram lesdes
operculares bilaterais que desapareceram posteriormente. Embora tenha sido instituida terapéutica com
acyclovir os estudos seroldgicos e do LCR nio revelaram evidéncia de infeccao herpética.

Os EEGs foram repetidamente narmais. A crianga recuperou e ficou elinicamente bem.

Conclusdes: lesdes isquémicas e traumaticas, anomalias de desenvolvimento, infecgdes (incluindo
infecgdo pelo herpes simplex) e epilepsia (epilepsia rolandica «gtipica») envolvendo a regido opercular
frontal bilateralmente podem causar este sindroma na crianga. O nosso caso &, na nossa opinido,
secunddrio a encefalomielite aguda disseminada.
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TROMBOSE VENOSA CEREBRAL NA CRIANGA

Vigira J.P, Dias A.

Sarvigo de Neurologia Pediatrica Hospital de Dona Estetania

Servigo de Pediatria Hospital Fernando Fonseca

VIll Congrasso da Academia Iberoamericana de Neurolagia Pediatrica.
Miami. EUA, 24-27 Maio 2000

Resumo: Trombose venosa cerebral (TVC) é progressivamente mais reconhecida em criangas mas a
experiéncia clinica é ainda insuficiente para um tratamento 6ptimo.

Estudos em adultos demonstraram o beneficio da terapéutica anticoagulante, o que podera ser valido
também para as criangas.

Em alguns casos com complicagdes agudas e graves foi tentada terapéutica trombolitica com alguns
bons resultados mas o lugar desta terapéutica na TVC permanece por definir.

Descrevemos a nossa experiéncia em 4 criangas com idades entre 14 dias e 5 anos. Todos 08 casos
tiveram trombose séptica do seio sigméide e transverso secundéria a mastoidite aguda. Em 2 casos
também estava presente meningite por Streptoccocus Pneumoniae. Todos os casos foram estudados
por Ressonancia Magnatica e Angiogratfia RM.

Somente uma crianga tinha sinais e sintomas inequivocamente atribulveis a TVC (pseudotumor cerebrii).
Uma crianga era duplamemnte heterozigética para as mutagdes Metilenotetrahidrofolato redutase e 20210
A do gene da protrombina.

No seguimenta 2 criangas permaneceram normais do ponto de vista neurologico. Uma tem um grave
atraso psicomotor e epilepsia refractaria e outra tem uma surdez neurosensorial unilateral. Os 2 casos
com sequelas tinham meningite por Streptoccocus Pneurnoniae.

Além do tratamento dirigido & sua doenga infecciosa 2 doentes foram submetidos a anticoagulagéo {com
heparina de baixo peso molecular). A angio MR demonstrou recanalizagéo do trombo em 3 criangas.
Nenhuma relagdo segura é aparente entre a modalidade de fratamento e a evolugao, nos NOSs0os Casos.
Trombose venosa envolvenda o sistema venoso profundo ou © seio lengitudinal superior tem um maior
risco de graves complicagdes neuroldgicas que a trombose isolada do seio transverso. Neste contexto a
terapéutica anticoagulante para impedir a propagacéo do trombe pode ser um Importante aspecto do
tratamento.
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EPILEPSIA CATASTROFICA DAINFANCIA
COMO MELHORAR 0 PROGNOSTICO?

Calado E

Servigo de Neurologia Pediatrica

127 Encontra Nacional de Epileptologia
Lisboa, 18-19 de Fevereiro de 2000

Resumao: A epilepsia na crianga é algo mais do que ter convulsées; pode ter efeitos pervasivos no
desenvolvimento mesmo quando as manifestagbes paroxisticas so clinicamente escassas ou
ausentes. ..(Aicardi 1997).

As epilepsias ditas catastréficas ocorrem nos primeiros anos de vida e tém em comum a dificuldade em
controlar as crises e associarem-se a atraso de desenvolvimento, sobretudo na area cognitiva.

A relagao causal entre epilepsia e atraso mental ¢ dificil de afirmar em muitos casos, em que o defeito
estrutural ou metabdlico cerebral parece ser o principal responsavel por ambas as entidades, que cursam
independentemente.E o case de malformagdes cerebrais como a lisencefalia e de lesdes cerebrais
secunddrias a encefalopatia hipéxico-isgquémica ou a encefalite herpética. Nestas situagdes o nosso
campo de intervenc&o é relativamente restrito, na medida em que o eventual controlo da epilepsia nao
impedira o aparecimento do atraso mental, embora possa prevenir lesdes adicionais ocasionadas pelas
crises repetidas. No entanto outros casos existem em que o tratamento “agressivo” da epilepsia veio
melhorar consideravelmente o progndstico quanto ac atraso cognitivo verificado antes, na evolugao natural
da deenga, como acontece no Sindrome de Sturge Weber ou na Esclerose Tuberosa.

Aforte correlagio existente entre a epilepsia intratdvel da crianga e o atraso mental leva-nos necessariamente
a questicnar o papel da plasticidade cerebral neste processo. Podemos considerar a existéncia, nos primeiros
anos de vida, de uma plasticidade positiva que néo & mais do que uma manifestagao do estado normal de
um cérebro em desenvolvimento, de uma plasticidade negativa que contrabalanga a positiva e de uma
plasticidade neutral, que limita a capacidade de desenvolvimento pela falta de oportunidades.

As descargas eléctricas frequentes, associadas a algumas epilepsias, poderdo levar a atraso mental por
dois tipos de mecanismo:

- interferéncia corn a atengao em tal grau que impede a ocorréncia de aprendizagem; & a plasticidade néo
usada ou neutral,

- forgando o desenvolvimento de sinapses aberrantes, por actividade eléctrica anormal num cérebro em
desenvolvimento, com forte densidade sinaptica; é a plasticidade negativa.

Nas epilepsias graves da infancia um dos principais objectivos do tratamento serd eliminar a plasticidade
negativa e prevenir a plasticidade neutral, dando oportunidade 2 crianga para desenvolver aptiddes
cognitivas, usando a capacidade da plasticidade positiva.

No momente actual existem ainda muitas epilepsias refractarias na crianga em que a evolugdo para o
atraso mental parece ser inevitavel. 330 os casos do Sindrome de Otahara, da Epilepsia Miocldnica
Precoce e da Epilepsia Mioclonica Grave do Lactente. Noutras epilepsias o progndstico poderd variar,
como acontece nos sindromes de West, de Lennox-Gastaut e de Sturge-Weber, na encefalite de
Rasmussen e na Epilepsia Astatico-Mioclénica.

A questao fundamental que deve ser colocada a todos os responséveis pelo tratamento das epilepsias
graves na crianga é quac agressivos e precoces deverdo ser no tratamento anti-epiléptico, incluindo a
cirurgia, de modo a evitar, ou pelo menos atenuar, a evolugao para o atraso mental.
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CRIANCA COM SPINA BIFIDA: IMAGIOLOGIA DE UM PERCURSO

Calado C., Loff C.

Servigo Neurclogia Pedidtrica - Sarvigo da Medicina Fisica e Reabilitagia
Il Jornadlas do Departamento de Medicina do Hospital Dona Estefdnia
Lisboa 10- 12 de Fevereirc de 2000

Resumo:Objectivo: Mostrar através da imagem e de um modo cranoldgico, a diversa patelogia que
caracteriza esta multidefici@ncia.

Material e métodos: Baseando-nas na experiéncia de 15 anos do Nicleo de Spina Bitida do HDE, que
actualmente segue 104 criangas, apresentam-se imagens elucidaiivas da patologia que ocorre
frequentemente, desde o periodo pré-natal até a adolescéncia. Assim serdao abordados o diagnastico
pré-natal do defeito do tubo neural e da hidrocefalia, através da eco fetal, a eco transfontanelar, a TAC e
a RMN craneo- encefilicas, para avaliagfio da hidrocefalia e detecgdo de malformagtes cerebrais
concomitantes, a RMN medular e os potenciais somatossensitivos medulares, que informam sobre as
alteragfes associadas ao mielomeningocelo, os estudos nefro-urulégicos com inclusao da eco renai @
vesical, cistografia, cintigrafia renal e estudo urodindmico e aspectos imagiologicos do sistema
osteoarticular.

Resultados: A propdsito de cada imagem apresentada sera referida a casulstica do Nucleo respeitante
a essa patologia.

Conclusdes: Com esta apresentagéo pretendemos provar a importancia e a necessidade de existir um
protocolo imagicldgica ne seguimento da crianga com SB, de modo a prevenir, melhorar e corrigir as
mdltiplas complicagbes associadas e assim optimizar a qualidade dos servigos prestados.
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EARLY ONSET INVOLUNTARV RHYTHMIC MOVEMENTS OF THE LEGS TIMELOCKED WITH THE RESPIRATORY CICLE

Calado E_; Leal A

Servigo de Neurclogia Pediatrica

Reunifio Anual da British Paediatric Neurology Association {postar, complementado per video comentado & dlapositivos)
Glasgow, 7-@ de Janeirg de 2000

Summary: We present the case of a 4 years old boy, apparently with no risk factors, that began at the 7th
month of age with rhythmic and persistent flexion / extension movements of the right foot. Some weseks
later they extended to the knee and produced a general flexion / extension of the right leg. At the 11th
month similar, but less apparent, movements were alsa present in the left leg, synchronous with the first
ones. The involuntary activity was present throughout sleep and wakefulness, both at rest and during
voluntary movements, interfering significantly with gait and standing. The cognitive development was
normal, but motor milestones were delayed, sitting at 8 months and walking at 30 months. Apart slightly
hypotonia the neurological examination is normal. A polygraphic recording of EEG and surface EMG
revealed rhythmic activity at 30 cycles / min at 2 years and 9 months and 21 cycles / min at 3 years and 6
months, on the Anterior Tibialis muscles of both legs, persisting throughout wakeiulness and non-REM
sleep. We became aware of an interesting coincidence between the frequency of the rhythmic leg
movements and the respiratory cycle and an hypothesis was put forward that the central patter for the legs
movements was the respiratory center, with the normal maturation decrease in frequency of the respiratory
cycle, with age. A repetition of brain MRI, initially interpreted as normal, revealed an abnormal T2 signalin
the upper medula lower pons, lateralised to the left side. This lesion suppoerts our hypothesis that the
generator for the rhythmic movements lies on the brainstem in the neighborhood of the respiratory center.
This case doesn't fulfill the minimal criteria for the Restless Legs Syndrome or the Periodic L egs Movement
of Sleep. The data previously reviewed suggests that a “leaky” respiratory center could drive a group of
spinal projecting neurons and produce the rhythmic and coordinated legs movements of our patient. Our
interpretation of the reported case is that early in life this boy suffered a brainstem lesion which led 1o
reactive sproutting and the establishement of an abnormal connection between the respiratory center and
the reticulospinal motor pathways for the fower limbs, leaving him with an aberrant expression of the
normal respiratory rhythm.
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ASMA INDUZIDA PELO EXERCICIO: DO CONHECIMENTO ATERAPEUTICA

Cassiano Santos G, Morais de Aimeida M, Rosado Pinto J.

Servigo de Imuncalergologia.

Il Jornadas do Departamento de Medicina do Hospital de Dona Estefania,
Lisbea, 10 a 12 de Feverairo da 2000.

Resumo: Apresenta-se o caso clinico de uma crianga de 11 anos de idade, do sexo masculine, com
clinica de asma grave desde os primeiros anos de vida, controlada apés inicio de terapéutica topica com
corticoides e broncodilatadores inalados, mantendo ne entanto queixas significativas com o esforgo fisico.
Discute-se o resuftado das provas de esforgo efectuadas bem como a abordagem terapéutica, incluindo
a utilizagdo dos antagonistas dos receptores dos leucotrienos, com um eventual papel relevante no controle
da asma induzida pelo exercicio.
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REACTIVIDADE CUTANEA INESPECIFICA EM ESTUDOS POPULACIONAIS

Morais de Almeida M*, Gaspar A*, Romeira A*, Sampaio G*, Teixeira C**, CAmara R, Carvalho Marques A, Lopes D, Kin Mui laong,
Andrade |, Andrade N, Santa Marta C*, Pires G*, Romeira J**, Neuparth N*, Borges FD*"*, Humbearto J*****, Rosado Pinto J*.
*Servigo de Imunoalargologia, Hospital de Dona Estefénia, **Hospital Or. Agostinhe Neto, Praia, Santiago, Cabo Verde,
“*Unidade de Imunoalergologia, Centre Hospitatar do Funchal, ""**Hospital Dr, Baptista de Sousa, Mindelo, Sao Vicents e
“***3arvigo de Pediatria, Centro Hospitalar Conde S&o Janudrio, Macau,

XIX Reunifio Anual da Eurcpean Academy of Allergoiogy and Chinical Immunology {EAACI),

Lishoa, 1 a 5 de Julho de 2000.

Curso da Verdc da EAACI (JMA Research Raports).

Roma 14 a 20 de Satembro 2000

Revista Portuguesa de Imunoalergologla, 2000 {in press).

Resumo: Os testes cutdneos por prick constituem o método diagnéstico de eleigdo no estudo da
sensibilizagao alergénica, sendo no entanto influenciados por diversos factores. Ndo se encontram
disponiveis dados sobre a quantificagéo da reactividade cutinea inespecifica em estudos populacionais

pediatricos, incluindo amostras de ragas diversas.

Objectivo: Avaliar e correlacionar a reactividade cutansa a histamina em criancas de diferentes ragas,
bem como a possivel influéneia de factores como o sexo e a atopia.

Material e Métodos: Englobado no Estudo Portugués de Doengas Alérgicas na Crianga {FAC Study),
foram estudadas 1710 criangas em idade escolar (6a 12 anas), 244 de raga Negra na RepUblica de Cabo
Verde, 756 Caucasianas na llha da Madeira e 710 de raga Chinesa em Macau. A todas as criangas foram
efectuados testes cutaneos por prick com aeroalergenos, utilizando como referéncia positiva um extracto
de histamina a 10mg/m! (Merck Allergopharma). Foi efectuada analise comparativa do didmetro médio da
papula induzida pela histamina.

Resultados: Encontraram-se diferengas estatisticamente significativas nos didmetros médios das papulas
induzidas pela histamina nas varias populagdes estudadas (p<0.0001), corraspondendo a um valor médio
{(+DP} de: Macau - 3.58 (+1.01) mm: Cabo Verde - 3.01 (+1.08) mm; Madeira - 6.36 (+1.43) mm. As
criangas atdpicas apresentaram uma maior reactividade cutinea a histamina, com significado estatistico
(p<0.008). Comparando a reactividade cutdanea entre as criangas atépicas das vérias populagdes, verificou-
se que as diferengas encontradas mantinham-se significativas (p<0.006). A reactividade cutanea por
sex0s nao revelou diferencas, em todas as populagées (p>0.14).

Conclusdes: Demonstrou-se que a reactividade cutanea inespecifica é influenciada pela atopia e por
factores raciais, independentemente da sensibilizacéo alergénica. A reactividade cutdnea & independente
da variavel sexo, sendo superior nas criangas atdpicas e na populagédo Caucasiana.

Prémios:;
“Prémio SPAIC - UCB Pharma 2000” - melhor traba'ho de investigagéo original (12 Prémio).
“Travel Grant — EAACY” - atribuido as seis melhores apresentagdes (22 Prémio).
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CONHECIMENTOS E ATITUDES PERANTE A ASMA ENTRE 05 ADOLESCENTES E A ESCOLA

Lairia Pinto P, Cordeiro M.** e Resado Plnto J.E*

Servigo de Imuno-Alergologia do Hospital de Dona Estefania.

Departamento da Saude Materno-Infantil da Faculdade de Ciéncias Medicas da Universidada Nova de Lisbos.
Cadernos de Imuno-alergologia Peditrlca, 2600; 13: 53-12

Resumo: Introdugéo: A asma brénquica & uma doenga crénica que afecta uma elevada percentagem
de adolescentes, sendo causa de limitagdes significativas das actividades diarias dos jovens afectados e
de absentismo escolar. As relagdes entre os adolescentes e a asma na escola foram avaliadas com o fim
de melhorar o conhecimento sobre o adolescente asmatico.

Métodos: Efectuou-se um inquérito nas escolas do 32 ciclo do ensino bésico, do distrito de Lisboa,
cobrindo zonas urbanas (Lishoa) e rurais (Lourinha) incluindo 1879 estudantes e 81 professores. Definiram-
se como grupos de estudo os jovens asmaticos, os seus pares e os professores. Através da aplicagdo de
um questiondrio para auto-preenchimento procedeu-se & recolha da informagao. Compararam-se 0s
resultados obtidos com os de 91 jovens asmaticos que frequentavam a Consulta de Imunoalergologia do
Hospital de Dona Estefania. Foram feitas medigdes dos niveis de cotinina urindria, numa amostra de
asmaticos e num grupo controlo.

Resultados: A prevaléncia de asma actual entre os estudantes era de 10%. A estimativa do impacto da
asma nos jovens dos concelhos de Lisboa e Lourinhd, que frequentam o 3° ciclo, revela 4.307 dias de
faltas & escola, 4.148 consultas médicas e no minimo 351 idas ao Servigo de Urgéncia e 80 internamentos
hospitalares por ano, devidos 4 asma.

A exposi¢ao ao tabagismo passivo dos jovens asmélicos e dos seus pares ndo foi significativamente
diferente. As determinagBes dos niveis da cotinina urindria, ndo permitiram discriminar 0s individuos
expostas dos nao expostos. O fumo de cigarros era quase tao comum nos adolescentes asmaticos
(5.4%) como nos individuos ndo asmaticos (6.7%). No entanto, guer a exposigao passiva ou activa ao
tabagismo s&o mencionadas como factoras exacerbantes da asma, por 55% dos asmaticos.

Os conhecimentos sobre asma, dos jovens asmaticos, dos seus pares e dos professores sao deficientes
(média dos resultados do grupo: 17.6; 14.2 e 17.7 de um méaximo possivel de 30), particularmente nas
areas relacionadas com o reconhecimento da asma e seu controlo. Os asmaticos que frequentam a
nossa consulta tiveram as pontuagdes mais elevadas. Todos os grupos mostraram toleréncia no sentido
de urna atitude positiva e compreensiva para com as pessoas com asma. Porém foram confirmados 0s
tradicionais preconceitos associados 4 asma (dependéncia, inferioridade ...}. For outro lado, foi encontrada
uma correlagdo positiva entre os niveis de conhecimentos e as atitudes de {olerancia.Conclusdo: Tendo
em vista a dimenséo do problema da asma na adelescéncia e do seu impacto social economico, justifica-
se a avaliagdo da necessidade de desenvolver um programa de educago sobre asma nas escolas, com
o intuito de methorar o seu controlo pelos adclescentes e pelas escolas.
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HOSPITALIZAGAO DA CRIANGA ASMATICA: VELHA DOENGA, NOVOS RISCOS

Aréde C., Gaspar A., Prates 3., Morais de Almeida M., Aosado Pinto .
Cadernos de Imuno-Alergologia Pedidtrica 2000; 15: 9-18.

Resumo: A taxa de internamento hospitalar por asma em idade pedi4trica parece estar a aumentar em
varios paises. Nao é muito claro se este aumento representa uma modificagéo na prevaléncia ou na
gravidade da doenca ou se reflecte alteragBes dos cuidados de satide. Os reinternamentos contribuem
substancialmente para esta situagéo. Existem evidéncias epidemiolégicas que sugerem que estes
aumentos afectam principalmente criangas com menos de quatro anos de idade, do sexo masculino, de
raga negra, de meio socio-econdémico desfavorecido e residentes em meio urbano, sem cuidados de
saude especializados, sensibilizados a alergenos indoor e com outras doencas associadas; no entanto
os factores de risco major ainda estdo por esclarecer.
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ALERGIA A0 PESSEGO: PADRAO MEDITERRANICO

Morais de Almeida M., Prates S., Santa Marta C., Abreu Nogusira J.M., Rosade Pinto J.E.
Servigo de Imuncalergologia.
Cadernos de Imunc-alargologia Pediatrica, 2000, 15: 5-8

Resumo: Os frutos s&o um grupo heterogéneo de alimentos, potencialmente responsaveis por sintomas
alérgicos de gravidade varidvel. Na maioria das casos a sensibilizagéo alimentar a frutos associa-se a
sensibilizagfio a pdlens e/ou a outros alimentos. Na Europa Central e do Norte, encontrou-se uma correlagéo
significativa entre alergia a frutos e polinose (particularmente ao pdlen de bétula). Na Europa do Sul,
encontra-se reactividade cruzada com pélens de gramineas, plantago e artemisia. Apresentam-se cinco
casos de criangas, com idades compreendidas entre os 5 e os 13 anos, sem historia familiar de atopia,
com o8 sequintes quadros clinicos de alergia relacionados com a ingestao de péssego: chogue anafilactico
{2), urticaria/angioedema (2), sindrome de alergia oral (1). Efectuaram-se testes cutdneos (TC) com
extractos comerciais (resultados negativos ou fracamente positivos) e com sumo, polpa e pele de péssego
fresco - todas os doentes revelaram resultades positivos com o fruto fresco (dreas das papulas > 20
mm2). Os TC revelaram-se negativos com outros frutos frescos e pdlens. Fol testada uma populagac
controfo, constituida por dez criangas saudaveis do mesmo grupo etario — 100% de resuitados negativos.
Em trés doentes foram doseados niveis elevados de IgE especifica para alergenos de péssego. As
provas de provaocagéao alimentar abertas, efectuadas em duas criangas, revelaram-se positivas. Os autores
concluem que a histéria clinica e os TC das criangas estudadas, ndo permitem demonstrar qualquer
associagio entre sensibilizago a pdssego e polinose ou alergia a outros frutos. Os nossos resultados
indicam que em criangas, a alergia ao péssego pode ser responsave! por formas clinicas graves, podendo
ocorrer sem factores predisponentes identificaveis.
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HYMENOPTERA VENOM ALLERGY N CHILDREN - ACCELERATED DESENSITIZATION

Morais de Almeida M., Prates 5., Santa Marta C., Rosado Pinto J.E.

Servigo de Imunoalergologia,

XiX Congrass of Curopean Academy of Altergology and Clinical lrmunology.
Liskoa, 1 a 5 de Julho 2000.

Resumo: Hymenoptera venom allergy is a well know, relatively common but often unrecognised situatian.
In children is accepted an incidence lower than 1% and the clinical manifestations ranged in severity from
mild symptoms to anaphylaxis; fatal reactions seems to be more frequent in adults. After an acute episode,
systemic reactions aproach includes prescription of epinephrine kits and venom immunotherapy in selected
situations. Nevertheless, in children, is common a significant delay between the first severe reaction
related with insect sting and the reference to a specialised centre. The aim of this work was to report our
experience in accelerated immunotherapy in seven children, 5 males and 2 females, aged 3 to 10 years,
four with near fatal anaphylaxis and three with severe systemic reactions. 70% of the patients had previous
severe episodes. Six children were sensitised to Honey bee and one to Yellow jacket. Skin tests {inira-
dermal} were positives in all (< 1meg), as were serum specific IgE. All patients, including those with less
than 6 years, were motivated to the treatment, understanding the importance for their life safety. We used
two protocols in order to achieve a venom maintenance dose of 100ug {Albay 550ug - Bayer): A) 72
hours, cumulative dose 386.61g, 15 injections; B) 48 hours, cumulative dose 206.6ug, 10 injections. The
two protocals showed similar efficacy (assessing in vive and in vitro data, and also the field stings occurred
after treatment), but the faster protocol had a much better tolerability, namely in what concern the local
reactions, and allowing that all children achieved the maintenance dose as staged. in conclusion, venom
immunotherapy shows efficacy and safety in these children, and in this portuguese paediatric population
the clinical severity seems to be higher than is generally reported in the literature.
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ASTHMA EDUCATION PROGRAM; KNOWLEDGE OF DISEASE AND RESPIRATORY KINESITHERAPY TRAINING IN
VACATION COURSE FOR ASTHMATIC CHILDREN

Abreu Nogueira J.*, Pedreira A., Rsimao Pinto V., Leiria Finto P.*, Godinho N.*, Aréde C.*, Portela M.H., Rosado Pinlo J*.
Servigo de Imunoalargologia, Servigo de Medicina Fisica & Reabilitagio.

1V International Congress on Pediatric Pulmonology.

Nice, 21 a 24 de Fevereira de 2000.

Resumo: Em Gouveia - Serra da Estrela (altitude de 1300m), foram organizados anualmente nos ultimos
8 anos “Cursos de Férias” para cerca de 40 criangas asmaticas, com duragao de uma semana, organizados
pelo Servigo de Imunoalergologia do Hospital de Dona Estefania. E um projecto de cooperaco: Cidade
de Gouveia, Parque Nacional da Serra da Estrela (organizagdo de actividades locais), Escola Jodo de
Daus (5 professores) e suportado financeiramente pela Astra Portuguesa. A idade de selecgao € entre os
8-10 anos, baseado na necessidade de autonomia da ponto de vista clinico e psicoldgico. Séo provenientes
de 4 centros de alergia de Porugal: Lisboa, Porto, Coimbra, Gaia.

Os objectivos destes cursos séo avaliar os sentimentos das criangas em relagao a sua doenga cronica &
promover educacio relacionada com as técnicas respiratdrias, com o uso do peak flow meter, cinesioterapia
respiratéria e estimular actividades desportivas. As criangas foram acompanhadas por uma equipa
interdisciplinar: imunoalergologistas, psicdlogos, enfermeiras, um fisiatra, um fisioterapeuta e professores.
Para avaliar o conhecimento da doenga e treinc na realizagéo de cinesioterapia respiratoria, foram
realizados dois questiondrios na inicio e no final do curso, para verificar s conhecimentos sobre factores
de exacerbagdo, controle e monitorizagdo da asma, medicamentes que usam e suas capacidades para
a pratica de actividades desportivas e comportamento relacicnado com técnicas respiratérias.

Participaram 35 criangas, 19 do sexo masculine e 16 do sexo feminino, com media de idade de 9 anos.
Os questiondrios foram avaliados atribuindo um score de 1 quando a pergunta era respendida
correctamente. Usamos o teste do Q-quadrado para comparar os resultados.

Existern diferengas estatisticas, demonstrande melhoria do conhecimento sobre a asma e técnicas
respiratdrias. Estes cursos ajudam na educagdo da crianga asmdtica, em especial nos problemas
relacionados com autanomia clinica efou psicolégica, mostrando serem Uteis.
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LATE REMISSION IN COW'S MILK ALLERGY AND BRONCHIAL ASTHMA

Prates 8., Aréde C., Morais de Almsida M., Rosado Pinta J.

Sarvigo de Imuncalergologia.

XIX Congress of European Academy of Allargology and Clinical immunology.
Lisboa, 1 a 6 de Julho 2000.

Resumo: A aiergia as proteinas do leite de vaca (APLV) & frequentemente a manifestagdo mais precoce
de doenca alérgica na infancia. Um dos factores que tem sido apontado como possfvel marcador de uma
maior probabilidade de evolugdo para outras doengas alérgicas é a duragao da APLV. Foi assim objectivo
deste trabalho comparar a prevaldncia de asma bronquica e de sensibilizagéo alergénica entre dois
grupos de criangas com APLV de diferente duragio.

Foram estudadas 44 criangas com histéria presente ou passada de APLV, divididas em dois grupos
emparelhados relativamente a idade (média etéria : 5 anos): Grupo A - APLV com durago > 24 meses
(M); Grupo B - APLV com durag@o £ 24 M,

A apresentagio clinica inicial de APLV foi semelhante nos dois grupos — manifestagdes muco-cutaneas
em 81% vs 77%, gastrintestinais em 41% vs 45% & respiratérias em 5% vs 9%. Os testes cutineos para
leite e fracgdes proteicas foram positivos com frequéncia significativamente superior no Grupo A, tanto
na aitura da inclusao {95% vs 64%, p=0,02), como na reavaliagdo actual (54% vs 9%, p=0,003). As
criangas do Grupo A apresentavam sensibilizacéo simultanea as trés fracgBes proteicas com frequéncia
significativamente superior (77% vs 27%, p=0,0009). A prevaléncia de asma brénqguica foi significativamente
maior no Grupo A (54% vs 23%, p<0,03). No foi encontrada diferenga significativa relativamente a
alergia naso-sinusal {27% vs 18%, p=0,72) ou dermite atdpica (14% em ambas). Foi também semelhante
nos dois grupos a prevaléncia de sensibilizagio actual a pneumoalergenos {41% vs 36%, p=0,75) e a
outros alergenos alimentares (18% vs 9%, p=0,66).

Concluiu-se que um maior grau de sensibilizagao alergénica ao leite, traduzido por reactividade cutanea
as trés fracges proteicas, poderd fazer prever uma APLV de remissio tardia. A APLV independentemente
da sua evolugdo associa-se a uma prevaléncia importante de outras doengas alérgicas e a uma elevada
taxa de sensibilizagdo a outros alergenos. A APLV com duragéo »2 anos relaciona-se com um risco
particularmente elevado de evolugdo para asma brnquica, podendo ser um factor de risco para asma
independente da sensibilizagio a pneumoalergenos,
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VACATIONS COURSE FOR ASTHMATIC CHILDREN - ASTHMA EDUCATION PROGRAM

Abreu Moguegira J., Godinha N., Aréde C., Reiméo Pinto V., Leiria Pinto P, Rosado Pinto J.
Servigo de Imunoalergologia.

XVvi World Congress of Asthma.

Buenos Aires, Argentina, 17 a 20 Outubro de 1999

4 Congrés International de Prisumologie Pédiatriquse.

Nica, Franga, 21 a 24 Fevereiro de 2000

Resumo: Nos Ultimos 8 anos tem sido organizado anuaimente pelo Servigo de Imunoalergologia um
curso de férias para criangas asmaticas (cerca de 40 cada ano) realizado na Serra da Estrela — Gouveia
(altitude 1300m}, com a duragéo de uma semana. Este projecto de cooperagao envolve o Parque Nacional
da Serra da Estrela, a camara municipal da cidade de Gouveia, a Escola de Jodo de Deus (5 professores).
As criangas sao seleccionadas de acordo com a idade (8 a0s 10 anos) e com a necessidade de autonomia
quer do ponto de vista fisico quer psicolégico, sendo oriundas de 4 censultas de Imuncalergologia de
Lisboa, Porto, Vila Nova de Gaia, Matosinhos e Coimbra. O objectivo do curso é a avaliagdo psicoldgica
do doente asmatico, a promogéo da educagao relacionada com a asma brénquica, no que se refere as
técnicas inalatorias, utilizagio do peak-flow meter e estimulagéo de actividades desportivas. As criangas
sd0 seguidas por uma equipa multidisciplinar: meédicos de imunoalergologia, psicdlega, fisioterapeuta,
enfermeiras e educadores. Com o objectivo de se avaliar um programa de educagao sobre a asma,
aplicou-se um questiondrio, no inicic & no fim de curso, para avaliar a progressao da aquisi¢ac de
conhecimento destas criangas &cerca dos factores de excerbagéo, monitorizagao e controle da asma,
medicagao utilizada, capacidade de realizar actividades desportivas e comportamento relacionado com
técnicas de cinesioterapia respiratoria. Estudédmos 35 criangas, 19 do sexo masculino e 16 do sexo
ferninino, com idade média de 9 anos. O questionario incluiu 12 perguntas as quais se atribuiu um score
de 1 gquando a questdo era correctamente respondida (score maximao de 12). Na analise estatistica
utilizou-se o teste X? para comparar resulados. Os scores do primeiro teste foram 8.311+2.31 (ntsd) e do
segundo teste foram 9.20+2.11 (uxsd). A hipotese teste HO foi:a % de criangas asmaticas com scores =9
& semelhante nos dois testes. O teste X2 — p=1.65.

Encontraram-se diferengas estatisticamente significativas entre os dois testes, sugerindo gue houve uma
tendéncia para um aumento de conhecimentos acerca da asma. Este curso pretende através de actividades
ludicas promover convivio entre criangas asmaticas, a educagio e uma progressiva autoncmia psicologica.
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ALERGIA AQ OVO - PARTICULARIDADES

Ardds C., Gaspar A., Morais da Almeida M., Rosado Pinto J.

Servigo da Imunoalergologia,

XX) Reunifio Anual da Sociedade Portuguesa de Alergologia e Imunologia Clfnica.
Tréia, 23 a 25 de Novembro de 2000,

Resumo; As reaccbes alérgicas &s proteinas de leite de vaca e ao ovo constituem as alergias alimentares
mais frequentes em idade pediatrica. Na Consulta de Imunoalergologia do Hospital de Dona Estefania a
alergia ac ovo representa a 2¢ causa de alergia alimentar (cerca de 30%).

Apresentamos dois casos clinicos de alergia ao ovo {IgE mediada), que apds prova de provocagio com
ovo cozinhado negativa, desenvolveram reacgdes alérgicas graves com ove mal cozinhado.

Caso 1: Crianga com 5 anos de idade, do sexo mascuiino, atépica, com asma brénquica e rinite alérgica.
Aos 8 meses de idade, apos introdugéo de ovo, apresentou quadro clinico grave de urticéria e anginedema.
Realizaram-se testes cutaneos por prick (TC) com ovo, que foram fortemente positivos. Apds periodo de
evicgao, fez prova de provocagdo oral {aberta) com ovo cozinhado, com tolerfncia. Posteriormente, na
sequéncia de ingestéo de ovo mal cozinhado apresentou urticaria generalizada com angioedema labial,
mantendao tolerancia ao ove cozinhado.

Caso 2: Crianga com 8 anos de idadse, do sexo masculino, atopica, com alergia as proteinas do leite de
vaca, asma brénquica grave, rinite alérgica e eczema atdpico. Apesar da aparente evicgao de ovo desde
o nascimente, os TC com ovo foram fortemente positivos. Aos 6 anos de idads realizou prova de provocagio
oral (aberta) com ovo cozinhado, com tolerancia. Na sequéncia de ingestao de alimento contendo ovo i
apresentou quadro de anafilaxia com edema da glote, mantendo tolerancia ao ovo cozinhado.

Discussao: Salientamos a possibilidade de reacgdes alérgicas graves, mesmo apds prova de provocagéo
oral negativa com ovo cozinhado. Acredita-se que a maioria dos alergenos afimentares mantém-se astaveis
apos o tratamento pelo calor. No entanto, trabalhos recentes demonstraram uma diminuigao da ligagéo
da IgE especifica & proteina ovomucdide desnaturada pelo calor, podendo justificar a tolerancia destas
criangas ao ovo cozinhado. Os casos clinicos referidos permitem questionar até que ponto é seguro a
introdugdo do ovo apds prova de provocagao oral negativa com ovo cozinhado. Deveriamos realiza-la
sempre com ovo crd/mai cozinhado? Sao questdes pertinentes e ainda sem resposta.
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TROPICAL MITE IN EUROPEAN ENVIRONMENT - BLOMIA TROPICALIS

Ardde C.. Morals da Almeida M., Rosado Pinto J.

Servigo de Imuncalergologia.

XIX Congress of Furopean Academy of Alfergology and Ciinical Immunology.
Lisboa, 1 a & da Julhc 2000.

Resumo: Os acaros sao espécies adaptadas a climas humidos e quentes, e s30 frequentemente
encontrados em regides tropicais. A Blomia tropicalis nestas regioes tropicais s40 uma importante causa
de sensibilizagiio. Estudos prévios na Madeira, clima subtropical, mostrou uma sensibilizagao de 83%
em doentes asmdticas, com idades entre os 2 e os 15 anos, com testes cutdneos positivos para
Dermatophagoides pteronyssinus (Dpt) e/ou Dermatophagoides farine (Df).

O objectivo deste estudo foi avaliar a prevaléncia de testes cutaneos (TC) positivos a Blomia tropicalis em
asmdaticos residentes na regido da Grande Lisboa, sensibilizados a (Dpf) e/ou (Dh.

Realizaram-se TC em prick com extractos de Blomia tropicalis (Bt), Dermatophagoides pteronyssinus
(Dpt), Dermatophagoides farinae (Of) (C.B.F. LETI S.A., todos com concentragao de 100 HEP/ml), controles
negativo e positivo (histamina 10 mg/ml), considerando-se como positivas papulas > 3mm.
Incluiram-se 592 doentes, sendo 448 criangas (2-15 anos, média de 11.4) e 144 adultos (15-60 anos,
média de 25.4), 40% do sexo masculino e 60% do sexo feminino.

Blomia tropicalis foi positiva em 43% das criangas com menos de 5 anos; 63% 5 -10; 66% 10-15; 74%
15-20 & 65% 20-60.

Encontramos uma prevaléncia significativa de sensibilizagao a Btem todos os grupos etdrios, incluinde
criangas com menos de 5 anos, parecendo ser um importante agente etiologico nas doengas respiratorias
alérgicas.
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ALERGIA AS FORMULAS DE LEITE EXTENSAMENTE HIDROLIZADAS - CASOS CLINICOS

Sampaio G., Aréde C., Prates 5., Pires G., Morais de Almeida M., Rosado Pinto J.
Servigo de Imunoalergalagia.

XX! Reunidp Anual da Sociadade Portuguesa de Alergologia & Imunologia Clinica.
Troia, 23 a 25 de Novembro de 2000.

Resumo: A alergia as protefnas do leite de vaca (APLV) é a alergia alimentar mais frequente em idade
pediatrica. O tratamento consiste na evicgdo das proteinas do leite de vaca e seus produtos derivados,
sendo utilizadas férmulas de leite extensamente hidrolizadas (FEH),

No entanto, mesmo estas podem conter péptidos com potencial alergénico. Apresentam-se 4 criangas,
do sexo masculino, com APLV IgE mediada (testes cuténeocs por prick para leite e fracgdes e prova de
provocagao positivas) diagnosticada nos primeiros meses de vida.

Todas as criangas foram tratadas numa fase inicial da doenga com FEH. Um dos casos manteve sintomas
e os restantes mantiveram um periodo variavel de tolerancia, de alguns dias até 4 meses, apds o que
reiniciaram sintomas de alergia. Destes, dois apresentavam testes cutaneos positivos para as FEH. Em
3 casos foi introduzide leite de soja, como leite alternativo, com intolerancia. Finalments optou-se pela
utilizagao de “leite de frango” num caso e nos outros restantes férmulas de aminoacidos.

Nem sempre as FEH séo toleradas em criangas com APLY, justificando a necessidade de outras medidas
terapéuticas. O leite de soja ndo parece constituir uma alternativa adequada. Desde ha poucos anos
estéo disponiveis em Portugal férmulas de aminoécidos, que se revelam até ao momento alternativas
Seguras nos casos de intolerdncia &s FEH. N&o séo, no entanto, indicadas como terapéutica de primeira
linha na APLV, uma vez que os casos de intolerdncia s FEH s3o relativamente raros e constituem uma
terapéutica extremamente dispendiosa.
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ALERGIA ALIMENTAR EM CRIANGAS NUMA CONSULTA DE IMUNOALERGOLOGIA

Morais de Almelda M., Prates 5., Pargana E., Aréde C., Godinhe N., Tavares C., Marting B, Resa E., Pires G., Gaspar A., Rosado Pinto J.
Servigo de |Imunoaiergologia.

XIX Reunido Anual da Europsan Academy of Allergology and Clinical immunology.

Lishoa, 1 a2 5 de Julho de 2000

Revista Pertuguesa de Imuncalergologia 1999; 7 (3): 167-71.

Resumo: Estima-se que a prevaléncia de alergia alimentar nos paises Ocidentais seja de cerca de2%
na populacao geral e até 8% em criangas, nao existindo dados concretos no que diz respeito a Portugal.
Foi objectivo deste trabalho avaliar a prevaléncia de alergia alimentar e identificar os alergenos alimentares
principais numa populagio de criangas observadas na Consuita de Imunoalergologia do Hospital de
Dona Estefania num periodo de 12 meses.

Métodos: Foi feita uma revisac de registos clinicos dos 4879 doentes com idade igual ou inferior a 18
anos observados na Consulta durante o ano de 1998, Foram incluidos os casos de alergia alimentar
clinicamente relevante nos tltimos trés ancs de vida.

Foi identificada uma prevaléncia de alergia alimentar de 8,5% (414 casos, correspondendo a 477 quadros
de alergia alimentar), sendo o alimento alergénico mais importante o leite, seguido por ovo e peixe. No
subgrupo de criancas com idade superior a 12 anos o padrao foi bastante diferente, surgindo os crustaceos,
o peixe, 0 amendoim, os frutos frescos e secos como principais alergenos. A maioria das criangas (83%)
apresentou sensibilizagio a apenas um alimento. Uma vez que esta é uma populagéo seleccionada, € de
prever que a prevaléncia de alergia alimentar seja inferior na populago geral pediatrica. Sera importante
gomplementar este estudo com dados obtides noutros grupos etarios.
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ALERGIA AO ALHO EM IDADE PEDIATRICA

Pargana E., Pires G., Moralg de Almeida M., Rosado Pinto J.

Sarvige de Irmunoalergologia.

XXI Reunigo Anual da Sociedade Portuguesa de Alergologia e Imunologia Clinica.
Tréia, 23 a 25 de Novemnbro da 2000.

Resumo: Dermite de contacto e asma ocupacional ocorrem com alguma frequéncia assaciadas a
exposicédo ao alho. Reacgdes alérgicas imediatas relacionadas com o contacto ou ingestac de alho séo
raras, nao se encontrando na literatura nenhum caso descrito na crianga. Apresenta-se o caso clinico de
uma crianga do sexo masculino, de 16 meses de idade, seguida em Consulta de Imunoalergologia por
alergia as proteinas do leite de vaca, que refere episédio de reacgdo urticariforme na face e regiéio
cervical poucos minutos apds contacto directo com atho cri. A crianga ingsria alhc cozinhado na sopa
desde 1 ano de idade sem qualquer sintomatologia. A avaliagdo diagnéstica revelou: testes cutaneos por
prick com extracto comercial de alho (UCB-Stallergénes) e alho fresco positivos; prova de contacto com
alho fresco positiva; prova de provocagao oral com alho ¢ri positiva {urticaria); prova de provocagéo oral
cam alho cozinhado negativa. Cansiderando ¢ quadro clinico e o resultado dos exames auxiliares 1oi
colocado o diagndstico de alergia ao alho crd, com manifestagdes imediatas, sistémicas e de contacto.
Fei efectuada evicgdo de alho cru e cozinhado, encontrando-se o doente assintomatico. A importancia
deste caso clinico deve-se & raridade da ocorréncia de reacgdes alérgicas imediatas ao alho,
particularmente em idade pedistrica.
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CORRELATION BETWEEN SPECIFIC IGE, WHEAL AREAS, PD20 METHACOLINE, SERUM ECP AND SCD30 IN
PAEDIATRIC ATOPIC PATIENTS SENSITISEDTO D, PTERONYSSINUSID.PT)

Lairla Pinta P, Pargana E., Lourgiro V., Abreu Nogueira J.M., Rosado Pinte J.E.
XIX Congress of European Academy of Allargaiogy and Clinical Immunciogy.
Lisboa, 1 a 5 de Julho 2000.

Resumo: It is established tha association between specific IgE and skin prick tests (SPT). There are
conflicting results related to specific IgE and airway hyperresponsivenass (AHR). Data from serum ECP
related to AHR shows discordant results, although assuming that both relate to airway inflammation.
sCD30 is found elevated in atopic patients possibly reflecting Th2 polarisation. The aim of the study was 1o
identify relations between specific IgE, wheal areas as measures for quantitative SPT, PD20 methacholine
(MCH), serum ECP and sCD30 in paediatric atopic monosensitised to D. pteronyssinus (D.pt), with rhinitis
and asthma, 13 males and 3 females, with a mean age 10,1%1,9 years. Broanchostimulation with
methacholine was performed in the same day of collection of a blood sample for determination of specific
IgE, ECP and sCD30. SPT perormed previously for identification of the patients, were repeated in the
same day of the others determinations, it was used regression analysis for data analysis. Results are
expressed in the table as p values.

regression Wheal

sCD30 0.1 sCD30

PD20 0.1 0.3 PD20

ECP >0.7 0.6 0.6 ECP
IgE Der p1 0.02 0.02 0.04 0.8

Wheal areas only correlates with quantitative specific IgE. This one shows a good correlation with PD20
MCH as found by some authors, and may be considered one of the facters that influence AHR. In our
patients PD20 MCH doesn't correlates with serum ECP and it may suggest that ECP doesn't measure the
intensity of bronchial inflammation. The relation between quantitative specific Igk and sCD30 may suggest
that the level of sCD30 determine the amount of specific IgE produced by B cells.
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DAPSONE IN CHRONIC IDIOPATHIC URTICARIA TREATMENT - CASE REPORT

Santa Marta C., Teixeira C., Morais de Almeida M., Rosado Pinto J.E.
Servigo de Imunoalergologia.

XIX Congress of European Academy of Allergology and Clinical immunoiogy.
Lisboa, 1 a 5 de Julhg 2000.

Resumo: Adulthood chronic urticaria usually presents as an idiopathic syndrome, and symptomatic
treatment is a significant challenge for physicians. It cccurs more frequently in middle-aged women, and
symptoms severity can interfere with quality of life. The authors present a clinical case of a 33 years old
woman, nonatopic, with severe generalised urticaria, for three years, with no obvicus potential causes,
although, in the last year, mild exacerbations occurred with non-steroid anti-inflammatory drugs (NSAID).
The disease was unresponsive to H, antihistamines and exacerbate when systemic steroids (prednisolone
/ hydrocortisone) were prescribed. The diagnostic approach do not identified etiologic factors; skin tests
{prick and intra-dermal) with steroids were negative, but an open oral challenge with deflazacait triggers
skin and mucosal signs (urticaria and angiogdema). She was recarnmended to avoid NSAID and start
treaiment with histamine H, and H, receptor antagonists and tricyclic antidepressant. There was same
degree of pruritus relieve, with na significant change in skin lesions. Factors as emotional stress exacerbate
the disease, interfering with professional and familial activities. As urticaria was unresponsive to previous
therapeutic regime (six months), a skin biopsy was performed: “polymorphonuclear(PMN)-cell-predominant
urticaria, with no vasculitis signs”. Than, after glucose-6-phosphate dehydrogenase serum determination,
oral dapsona, 100rng/day was started, in conjunction with cetirizine, 10mg/day. The tolerance was sxcellent
and after seven weeks of the new regime, she was, since more than 3.5 years, fres of symptoms. Dapsone,
an anti leprosy drug, with anti-PMN-cell activity, must be considered in PMN-cell-predominant urticaria
patients, namely when steroids are not tolerated.



108 _ ANUARIO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 2000

ALERGIA A0S B-LACTANICOS: QUAL O PAPEL DO ALLERGOPEN® NO DIAGNOSTICO?

Leiria Pinto P, Braga C., Almeida T., Gaspar A., Godinho N., Pargana E., Roasade Pinto J.
Servigo de Imuncalergologia.

XXI Reunifo Anual da Sociedade Portuguesa de Alergolegia e Imunglogia Clinica.

Tréia, 23 a 25 de Novembre de 2000.

Resumo: O objectivo do estudo foi o de avaliar a eficacia e seguranga do Allergopen* (Allergopharmay),
na avaliagao diagnéstica de alergia acs f3-lactamicos. incluiram-se 74 pacientes referenciados a Consulta
de Imunoalergologia por suspeita de alergia aos B-lactamicos, com idades compreendidas enire os 6
meses e 05 62 anos, sendo a mediana de ¢ anos.

Pracedeu-se A realizagdo de testes cutineos por prick e intradérmicos com PPL e MDM. As respostas
precoces 8 tardias foram avaliadas. Todos os pacientes com testes {Allergopen*) negativos realizaram
provas de provocagéo com o farmaco em causa.

Obtivemos 16% de testes positivos, 33% sensibilizados ao PPL e 67% ao MDM. A sensibilidade do teste
foi de 80% e o valor predictivo negativo foi de 95%. Néo foi possivel avaliar a especificidade e o valor
predictivo positivo da teste por recusa dos pacientes em efectuarem prova de provocagio quando tinham
testes Allergopen positivos. A eficiéncia do teste foi de 86%. Nao se obtiveram reaccdes tardias acs
testes, inclusive nos individuos que clinicamente apresentaram reacgoes intermeédias ou tardias acs
tarmacos. Houve 3 reacgtes sistémicas secundarias a realizagéo dos testes com o Allergopen® (4%, 2
a0 PPL e 1 a0 MDM. Todos os individuos gue reagiram aos testes tinham tido manifestagdes respiratérias
a6 contacto com os p-lactamicos. As provas de provocagdo foram positivas em 7%.

Em conclus3o, podemos dizer que apenas 16% dos individuos com reacgbes adversas aos p-lactamicos
tém Allergopen® positivo. Esta abordagem diagndstica permite reduzir evicgdes desnecessarias sendo
que apenas 7% dos individuos Allergopen® negativo reagiram ac contacto posterior com o farmaco, com
reacgOes ligeiras. Na realizagdo dos testes intradérmicos em individuos com manifestagées respiratorias
sugere-se a utilizagao de diluigbes do PPL e MDM.
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ALERGIA A0S p-LACTAMICOS: SOBREVALORIZAGAO DO DIAGNOSTICO?

Loiria Pinto P, Almelda T, Gaspar A., Braga C., Pargana E., Godinhe N,, Rosado Pinto J.
Serviga de Imunoalergelogia.

XX| Reunifo Anual da Sociedade Portuguesa de Alergotogia e Imunologia Clinica.

Trdia, 23 a 25 de Novambro de 2000.

Resumo: As reacgGes adversas acs B-lactdmicos séo comuns na préatica clinica conduzindo a atitudes
de evicgdo desnecessarias e com implicagbes econdmicas significativas. A historia familiar de alergia a
penicilina e a atopia nfio parecem constituir factores de risco.

Foi nosso objectivo estimar a pravaléncia da alergia aos B-lactdmicos nos individuos com histéria de
reac¢do adversa e identificar factores de risco. Incluiram-se 74 pacientes referenciados & Consulta de
Imunoalergologia por suspeita de alergia aos B-lactamicos, com idades compreendidas entre os 6 meses
& 0s 82 anos, sendo a mediana de 6 anos. Procedeu-se 4 realizagdo dos testes cutineos com PPL e
MDM em todos os individuos, assim coma a determinagtes de IgE especifica para a Peni G e Peni V.
Realizaram-se testes cutdneos por prick para avaliagdo da atopia em que se utilizou uma bateria com os
pneumoalergénios mais comuns. Os antecedentes familiares de alergia a penicilina foram pesquisados.
Nos pacientes AllergopenQ negativos efectuou-se prova de provocagée com o fArmaco suspeito e nos
individuos com Allergopen( positivo foi efectuada prova de provocagéo com cefalosporinas de 22 ou 32
geragdo. O AllergopenO foi positivo em 16% dos pacientes, estando 33% sensibilizados ac PPL e 67%
ao MDM e negativo em 84%. As IgE especificas para a Peni G e Peni V foram todas negativas. ldentificaram-
se antecedentes familiares de alergia & penicilina em 33% dos individuos AllergopenO positivos & em
26% dos negativos (p>0,05). Em relag&o a atopia, verificou-se gque 30% dos individuos tinham testes
positivos para os pneumoalergénios, em ambos 0s gripos (p>0,05). As provas de provacagdo com o
farmaco suspeito foram positivas em 7%, tendo sido ligeiras as reacgbes ocorridas. Nos individuos com
provas positivas os farmacos em causa eram a amoxicilina ou a associagao da amoxicilina e do acido
clavulanico. Nao se observaram reacgties imediatas mas apenas intermedias ou tardias. As provas de
provocagao dos individuos AllergopenO positivos foram positivas em 8%.

Em concluséo, constatou-se que a prevaléncia de alergia aos B-lactdmicos nos individuos com reacgdes
adversas era de apenas 20%. As IgE especificas para a Peni G e Peni V ndo parecem ter qualquer valor
diagndstico. Os antecedentes familiares de alergia & penicilina e a atopia ndo parecem canstituir factores
de risco, resultados que estdo de acordo com 0s de outros autores. A reactividade cruzada enfre 0s
derivados da penicilina e as cefalosporinas é baixa, fratando-se pois de uma alternativa terapéutica que
deve ser considerada.
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NOVAS PERSPECTIVAS NA HIPERSENSIBILIDADE A0S AINE: ANTI-LEUCOTRIENQS

Gaspar A., Morais de Almelda M., Rosado Pinto J.

Servigo de Imunoalergologia.

XX4 Reunido Anual da Sociedade Portuguesa de Alergolegia e Imunologia Cilnica.
Tréia, 23 a 25 de Novembro de 2000,

Resumo: A hipersensibilidade ao AAS/AINE surge em cerca de 10% dos asmaticos adultos, atingindo
até 40% se também com polipose nasal e em cerca de 30% dos doentes com urticaria cronica. 0
paracetamol, fraco inibidor da ciclo-oxigenase {COX), representa uma alternativa ierapéutica conhecida
desde ha varios anos, no entanto em alguns individuos verifica-se reactividade cruzada, particularmente
quando utilizado em doses elevadas. Outra alternativa terapéutica conhecida s&o os inibidores preferenciais
da COX-2: nimesulide e msloxicam.

O objectivo deste estudo foi identificar uma nova abordagem terapéutica em doentes com hipersensibilidade
a0 AAS/AINE, incluindo nimesulide @ meloxicam, e ao paracetamol. Os autores apresentam 0s casos
clinicos de duas doentes do sexo feminino, de 25 e 34 anos de idade, com asma bronquica e rinite
alérgica, atopicas, referenciadas & Consulta de Imunoalergologia por quadros graves de urticdria
angioedema relacionados com ingestdo de AAS (500mg) e referindo tambem reacgao adversa apos
toma de paracetamol (1000mg). Foram realizadas provas de provocagéo oral com paracetamol {1000mg),
nimesulide (200mg) e meloxicam (7.5mg), que se revelaram positivas com reprodugéo da sintomatologia
referida (urticaria e angioedema). Foi prescrita terapéutica com montelukast 10mg/dia, apds o que faram
repetidas as provas de provocagao oral com paracetamol {1000mg) e meloxicam (7.5mg), que se revelaram
negativas. As doentes mantém a tolerancia a estes farmacos, sob terapéutica diaria com montelukast.

Conclusdo: Os anti-leucotrienos podem prevenir as reacgfes alérgicas de urticaria/angioedema
observadas na hipersensibilidade ao AAS/AINE, representando uma estratégia terapéutica, com particular
interesse em situages raras, como as por nds descritas, de hipersensibilidade ao AAS e a outros AINE
incluindo nimesulide e meloxicam e ao paracetamaol.
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ATOPIA EM IDADE ESCOLAR NA ILHA DO SAL (CABO VERDE) - 1993 V5 1999

Morais de Almeida M.”, Romeira A.*, Gaspar A *, Aréde C.*, Andrade A.H.**, Santa Marta C.*, Teixaira C., Rosado Pinto J*,
“Servico de Imunoalergologia, Hospital de Dona Estefania; **Dalegacia de Satde, Sal Hospital Dr. Agostinho Neto, Praia,
Cabo Verde.

International Congress of Allergoiogy and Chinical Immunology.

Sydney, Australia, 15 a 20 de Cutubro de 2000

XXI Reuni&o Anual da Sociedade Portuguesa de Alergelogia e Imunologia Clinica.

Tréia, 23 a 25 de Novernbro de 2000.

Resumo: A atopia constitui um dos principais factores de risco para o aparecimento de doencas alérgicas.
Na Itha do Sal (Reptblica de Cabo Verde, Africa), em 1993, encontramos uma baixa prevaléncia de
atopia (6%), em criangas em idade escolar, associada a uma prevaléncia significativa de asma activa néo
atdpica. Estas criangas viviam em casas com elevado nimero de habitantes, onde se encontraram niveis
significativos de exposigdo alergénica a dcaros do pé doméstico, apresentando elevada frequéncia de
infecgdes respiratorias e habitos alimentares tradicionais. Nesta tltima década tem-se verificado uma
melhoria progressiva da qualidade de vida nesta populagéo.

Objectivo: Pretendeu-se com este estudo avaliar & comparar a prevaléncia de atopia numa amostra
randomizada de criangas emidade escolar na llha do Sal em 1989, usando a mesma metodologia utifizada
em 1993,

Material e Métodos: Englobado no Estudo Portugués de Doengas Alérgicas na Crianca (PAC Study),
em 1999, foram estudadas 175 criangas de raga Negra na llha do Sal, com idades compreendidas entre
0s 6 e 0s 10 anos. A todas as criangas foi aplicade um questionario normalizado e efectuados testes
cutdneos por prick (TC) com extractos estandardizados para aeroalergenos comuns.

Resultados: A prevaléncia de atopia (definida pela existéncia de pelo menos um TC positivo) aumentou
de 6 para 18%, mantendo-se os &caros do pd domastico como a principal fonte de sensibilizagao
{D.pteronyssinus, de 6 para 14%,; D farinae, 6/12%: Blatella Germanica, 0.7/7%; mistura de fungos, 0/
1.7%; gato, 0.7/2.3%; céo, 0.7/2.8%; mistura de pélens de &rvores e gramineas, 0.7/3.4%). A prevaléncia
de rinite alérgica {sintomas no dltime ano) aumentou de 11 para 22%, mantendo-se a prevaléncia de
asma activa semelhante {15 para 16%).

Conclusées: Alteragdes no estile de vida desta populagéo, com perda de factores protectores
imuno-moduladores, poderéo justificar o aumento observado na prevaléncia de atopia (3x) e na prevaléncia
de rinite alérgica (2x), evidenciando o papel major do ambiente na expresséo das doengas alérgicas.
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PAEDIATRIC ATOPIC PATIENTS MONOSENSITISED T0 D. PTERONYSSINUS (D.PT) WITH RHINTIS - DOES ASSOCIATION QF ASTHHATO
RHINIIS INTERFERES WITH THE VALUES OF SPECIFIC GE, WHEAL AREAS, PD2) METHACOLINE, SERUM ECP AND SCDA(?

Pargana E., Leiria Pinto P., Loursiro V., Abreu Nogueira J.M., Rosade Pinto J.E.
XiIX Cangress of Europsan Academy of Aliergology and Clinical immunalogy.
Lisbaa, 1 a 5 de Julho 2000.

Resumo: IgE especifica e testes cutdneos {TC) reflactem sensibilizagZo. Hiperreactividade das vias
adreas medida por PD20 metacoiina correlaciona-se com a gravidade da asma. ECP sérico pode
apresentar valores mais elevados em doentes com asma. sCD30 pode ser considerado como um marcadaor
de polarizagac Th2. O objectivo deste estudo foi identificar o efeito da asma nos valores da IgE especifica,
nas areas das papulas dos TC, PD20 metacolina, ECP sérico e sCD30 em dosntes em idade pediatrica
monossensibilizados a D. pteronyssinus (D.pt), com rinite & com asma ¢ rinite. Foram incluidos 16 doentes,
13 do sexo masculing e 3 do sexo feminino, com idade média de 10,1+1,9 anos, 31% com asma e rinite.
A gravidade da asma foi classificada de ligeira a moderada. Broncoestimulagéo com metacolina fol
efectuada no mesmo dia que a colheita de sangue para determinagéc de IgE especifica, ECP e sCD30.
Os TC realizados previamente para a identificagfio dos doentes foram repetidos no mesmo dia. Foi utilizado
o teste de Mann-Whitney para andlise dos dados. Os valores do p estdo expressos na tabela.

Mann-Whithey PD20 | ECP IgE especifica | Wheal area sCD30
Rinite (R) 92476 | 9.14 27.24 35.97 130.34
Asma+R 13.86 7.34 44,62 67.4 122.46
p ' 0.03 0.87 0.4 0.09 | 087

A ninica diferenga média estatisticamente significativa foi obtida com PD20 metacolina. Hiperreactividade
das vias aéreas esta geralmente aumentada em doentes asmaticos, sendo observado no nosso grupo.
ECP sérico nao se apresentava aumentado nos nossos doentes com asma. Devido ao reduzido numero
da amostra estes resultados t8m que ser confirmados numa amostra maior.
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DIAGNOSTICO DE SENSIBILIZAGAO A0 LATEX EM CRIANGAS COM ESPINHA BiFIDA

Godinho N.™, Pires G.", Morals de Almeida M.*, Gaspar A.*, Loureiro V.*, Calado E.**, Abreu Nogueira J.*, Rosado Pinto J.*
*Servigo de Imuncalergologia e **Servigo de Neuralogia, Hospital de Dona Estefania.

XIX Reunldc Anual da Furopean Academy of Alfergology and Clinical immunology,

Lisboa, 1 a 5 de Julho da 2000

Cadearnos de Imuno-Alergologia Pediatrica, 2000 fin press).

Resumo: Pretendeu-se com este trabaiho determinar a prevaléncia de sensibilizagéo ao latex em criangas
com espinha bifida, por testes in vivo e in vitro, comparando os dois métodos.

Material e Métodos: Estudaram-se 57 criangas da Consulta de Espinha Bifida, com idade média de 5.6
anos e relagao M/F de 0.8/1. A todos os doentes faram efectuados questiondrios normalizados, testes
cutaneos por prick com latex (extractos da UCB-Stallergénes, Lofarma e ALK-Abelld) e determinagdes
de IgE especifica para latex (Pharmacia CAP System).

Resultados: A prevaléncia de sensibilizagéo ao latex determinada por testes cutaneos (pelo menos um
extracto de latex positivo) foi de 30%: UCB-Stallergénes-25%, Lofarma-25%, ALK-Abelld-28% e
simultaneamente positivo com os trés extractos-23%. Os testes cutdneos foram efectuados sem ocorréncia
de qualquer reacgéo adversa. A prevaléncia de sensibilizagdo ao latex determinada por IgE especifica
pelo CAP System foi de 26%. Comparando com os testes cutdneos, a IgE especlfica pelo CAP System
apresentou uma sensibilidade e especificidade de 75% e 94%, valores predictivos positivo e negativo de
86% e 90%, com uma boa concordancia (p<0.0001).

Conclusdes: Os testes cutAneos por prick constituem um métode seguro & eficiente no diagnostico de
sensibilizagao ao latex. O doseamento de IgE especifica por CAP System revelou uma boa performance,
constituindo uma alternativa valida, sempre que néo seja possivel a realizagio dos testes cutaneos.



114 ANUARIO DO HOSPITAL DF DONA ESTEFANIA - 2000

HIPERSENSIBILIDADE AOS ANTIDISLIPIDENICOS - CASOS CLINICOS

Pargana E., Aréda C., Santa Marta C., Morais de Almeida M., Rosado Pinto J.
Servigo de 'muncalergologia,

XX Heunigo Anual da Sociedade Pertuguasa da Alergologia e Imunologia Clinica.
Trdia, 23 a 25 de Navembro de 2000,

Revlsta Portuguesa de Imunoalergologia. 2004, 8 (3): 168

Resuma: Os anti-dislipidémicos sdo farmacos utilizados com bastante frequéncia e por longos periados,
podendo ser responsdveis por reacgdes adversas, nomeadamente de hipersensibilidade.

Apresentamos dois casos clinicos de hipersensibilidade aos anti-dislipidémicas.

Caso 1: doente de 33 anos de idade, do sexo masculino, com antecedentes pessoais de psoriase
hipercolesterolémia, medicado com simvastatina (Zocor} desde ha 2,5 meses. Observado em Consulta
de imunoalergologia por quadro clinico, com cerca de 1 més de evolugdo, de angioedema recorrente
dos labios, regido frontal e palpebral e méos, com duragéo de cerca de 6 horas. Apos suspensao do
farmaco referido verificou-se regressao da sintormatologia.

Caso 2: doente de 68 anos de idade, do sexo masculino, com antecedentes pessoais de diabetes nao
insulino-dependente, hipertensao arterial e hipercolesterolémia, medicado com glibenclamida (Daonil),
acido acetilsalicilico (Aspirina® 100), lisinopril (Zestril?) e simvastatina (Zocor). Cerca de um més apos o
inicio da terapautica com anti-dislipidémicos, refere queixas de urticaria generalizada e angioedema,
motivo pelo qual o médico assistente alterou a prescrigao para outros farmacos do mesmo grupo referido
e do grupa dos fibratos, mantendo a mesma sintomatologia. Foi enviado a Consulta de imunoalergologia,
onde apds interrupgéo da terapéutica com anti-dislipidémicos, ficou assintomatico. Posteriormente iniciou
medicagdo com anti-dislipidémico de outro grupo, omega-3-triglicéridos (Colester-oil), com boa tolerancia.
E impartante salientar a ocorréncia destes fendmenos em doentes com varias patologias e habitualmente
polimedicados.
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RASTREIQ DE ATOPIA NUMA CONSULTA DE OTORRINOLARINGOLOGIA PEDIATRICA. UTILIDADE DO CAP-PHADIATOP®

Mata PL.*, Godinho N.*, Gaspar A.", Lauraire V.*, Moreira B.*, Abreu Noguelra J.*, Canas Ferreira C.*", Rosado Pinto J*.
Servigo de lmuncalergologia e Servigo de Otorrinolaringologia.
Revista Portuguesa da Otorrinolaringolagia e Cirurgia Cérvico-tacial 2000 38(3): 159-67.

Resumo: Pretendsu-se com este trabalho determinar a prevaléncia de doengas alérgicas numa consulta
de Otorrinolaringologia (ORL) pediétrica e a importancia da utilizagao de testes de screening de doenga
alérgica IgE mediada, nomeadamente o CAP-Phadiatope, nestes doentes.

Material e métodos: Seleccicnaram-se um total de 195 criangas, observadas em consuita de ORL, com
uma média de idade de 6.8 anos (2-14 anos) e uma relagdo sexo M/F de 1:1. A esta popuiagao foram
efectuados questiondrio alergolagico, testes cutaneos por prick com os aeroalergencs comuns e teste in
vitro - 0 CAP-Phadiatop*. Os autores determinaram a sensibilidade {S), especificidade (E), valor predictivo
negative (VPN) e valor predictivo positivo {VPP) do CAP-Phadiatop por comparagéo com o resultado
obtide pelo questiondrio e testes cuténeos por prick.

Resultados: A prevaléncia de patologia alérgica, diagnosticada pelo questiondrio (presenca de asma
bronquica, rinite alérgica, conjuntivite alérgica efou eczema atépico), foi de 32.8% (n=64). Das criancas
observadas 32.3% (n=63) apresentavam pelo menos um teste cutaneo positivo para aeroalergenos
comuns. O CAP-Phadiatop~ foi positivo em 38.5% (n=75). Os valores determinados paraa S, E,VPNe
VPP do CAP-Phadiatops, por comparagéo com a presenga de patologia alérgica (questionario) foram
85=96.9%, E=80.1%, VPN=98.3% e VPP=82.7%: comparativamente com a existéncia de testes cutaneos
positivos, S=88.9%, E=85.6%, VPN=94.2% e VPP=74.7%. Considerando a existéncia concomitante de
patolagia alérgica (questiondrio) e sensibilizagdo alergénica (testes cutaneos positivos) 0 CAP-Phadiatop®
revelou 5=98.1%, E=31,1%, VPN=99.1% ¢ VPP=82.8%.

Conclusdes: Os autores concluem que o CAP-Phadiatops, em idade pediatrica, & um teste de slevada
sensibilidade e boa especificidade revelando-se um bom método, complementar a histéria clinica, de
rastreio de atopia.
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FACTORES DE RISCO PARA INTERNAMENTO NA CRIANGA ASMATICA

Gaspar A.*, Morais de Aimeida M.*, Pires G.*, Pratas 5.7, Camara R.*, Gadinho N.*, Aréde C.”, Abreu Nogueira J.*, Rosado Pinto JE*
Servigo de Imunoalergologia.

Servigo de Imunoalergologia do Centro Hospitalar do Funchal

Revista Portuguesa de lmunoalergologla, 2000; 7: 247-58

Resumo: A asma brénquica associa-se a apreciaveis taxas de morbilidade, traduzindo-se por um numero
crescente de recursos ao servigo de urgéncia & internamentos hospitalares. Foi objectivo deste estudo
identificar factores de gravidade da asma bronquica, associados com a ocorréncia de internamento
hospitalar, em idade pediatrica. Os autores estudaram uma populacdo de 128 criangas hospitalizadas
por asma, durants um periodo de dois anos, correlacionando os dados obtidos com os de uma amostra,
de igual dimens#o, de criangas asmaticas observadas em consulta e emparelhadas por idade, sexc e
meio socic-economico-cultural. A estas criangas foram aplicados um questionario normalizado e testes
cuténeos por prick. Faram identificados como factores de risco significativos e independentes para
internamento hospitalar: historia de hospitalizagdes prévias (p=0.01; OR=7.63, IC95%=1.5-39.6) e no
aitimo ano (p=0.02; OR=3.18, 1C95%=1.1-8.9); existéncia de tabagismo passivo {p=0.002; QR=6.63,
IC95%=2.5-17.8); evidéncia de sensibilizagdo alergénica (p=0.008; OR=3.86, IC95%=1.4-10.7); histéria
familiar de asma materna (p=0.01; OR=3.58, IC95%=1.3-9.6); inicio da sintomatologia antes dos 12 meses
de idade (p=0.08; OR=2.76, |C95%=1.0-7.9). A frequéncia de infantario (p=0.04; OR=0.38, 1C95%=0.2-0.9)
e a integragdo em agregados familiares numerosos (p=0.01; OR=0.25, IC35%=0.1 -0.8) poderaec constituir
factores protectores. Estes resultados realgam a importancia do diagndstico precoce da asma infantil e
da orientagao em consulta diferenciada, particularmente nas criangas em maior risco, com planeamento
da medicagéo e instituigdo de medidas preventivas tais como evicgao do tabagismo e limitagéo da exposigéo
a aeroalergenos.
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A RADIOGRAFIA SIMPLES E AS SITUAGOES CIRURGICAS DO RN

Gentil Martins A., Espafia M.

Servigo de Cirurgia - Departamento de Cirurgia
Il Jornadas do Departamanto de Medicing
Lishoa 10 a 12 de Fevereiro de 2000

Resumo: O objectivo deste trabalho é demonstrar o valer, seguranga e fidelidade da utilizagéo das
radiografias simples, associadas ao exame clinico, para o diagnéstico das situagdes cirirgicas do Recém-
Nascido.

Sao apresentados exemplos tipicos das vdrias situagées em que o diagnéstico pode ser feito sem a
utilizagéio de meios de contraste ou tecnologias mais modernas e elaboradas. Sobretudo no periodo
Neo-Natal, em que a possibilidade de aspiragéo de vémitos ou de produtos intreduzidos por via oral é
mais significativa, a radiografia simples oferece maior seguranga, sem diminuir a eficacia na grande
maioria dos casos.

Os exemplos apresentados incluem: Atrésia do esofago, com e sem, fistula esofago-traqueal; Hérnia de
Bochdalek; Enfisema lobar congénito; Pheumotérax, Tumores do mediastino; Estenose hipertrdfica do
piloro; Atrésia duodenal; Estencse duodsnal; Atrésia jejunal; Atrésia ieal: Imperfuragéo anal, alta ou baixa,
¢om ou sem fistuia; lleus meconial; Doenca de Hirshsprung; Enterocolits necrotizante: Perfuragio intestinal,

Concluindo: A radiografia simples do torax & abdomen, em posic&o erecta, sobretudo PA e por vezes
perfil, excepcionalmente em posigao invertida, permite quési sempre um correcto diagnostico & uma bem
orientada e segura intervengao cirirgica.
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TUMORES DO MEDIASTIN - PROBLEMAS 0O DIAGNOSTICO E TRATAMENTO

Gentil Martins A.

Dapartamanto de Cirurgia do Hospital de Dona Estefania e Serviga de Padiatria - IPOFG - Lisboa
Reuni@ic Anual da Sociedade Partuguesa de Cirurgia Pediatrica

Lusa - 23 a 25 de Novembro deo 2000

Resumo: Este trabalho tem por base uma experiéncia de 40 anos no tratamento de tumores do mediastino
s durante 0s quais houve que encarar e resolver mditiplos problemas, de diagndstico, de orientagao
geral, e de tratamento, nomeadamente vias de acesso, efc.

E realgada a importancia da histéria e da observagéo clinica, dos marcadores tumorais e da biopsia por
agulha fina, com referéncia néo s0 4 sua utilidade como aos seus limites. Discutem-se as diferentes vias
de acesso, nomeadamente a esternotomia mediana e a toracotomia lateral classica ou a de Denis Browne,
a toraco-laparotomia ou as incisdes de recurso (quando o tumor ulirapassa a cavidade tordxica e se
estende & regiao cervical ou ao abdomen, ou ainda quando ele se estende ao hemitorax contra-lateral).

Sao apresentados varios exemplos destas situagbes e das dificuldades encontradas bem como das
opgdes para as resolver e que incluem: Lipoblastoma e Quisto Timico gigante estendendo-se ao
hemitorax contra-lateral, Neuroblastomas (ocupando todo um hemitorax ou estendendo-se para o
abdomen ou para a regido supra- clavicular), Teratomas do mediastino anterior (causando quer
dificuldade respiratéria quer Sindroma da Veia Cava superior), Lymphoma linfoblastico, Tumor de Askin,
Angioma, Linfangioma, etc.
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APRESENTAGAQ TARDIA DE HERNIA DIAFRAGMATICA DE BOCHDALEK

Palacios J., Leite M., Rodrigues L., Sarafim Z., Valenie R., Barata D.
Cepartamento da Cirurgia.

Unidade de Cuidados Intenslvos Pedigtricos.

IV Jormadas Lusc-Espanhelas de Pediatria e Cirurgia Pedigtrica.
Lisboa, 24 de Margo da 2000

Resumo: Objectivo: Descrigio de caso clinico de hérnia diafragmatica de Bochdalek de apresentacio
tardia.

Doentes e Métodos: Exemplificagdo com caso clinico. Reviséo bibliogréfica.

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,
vomitos e sudorese, motivo pelo qual recorre & urgéncia do nosso hospital, sendc medicado
sintomaticamente.

Dez dias depois, & apds insignificante traumatismo abdominal {carrinhos de cheque), € recebido na
urgéncia, com queixas semethantes, associadas a prostragao e sonoléncia. No exame objectivo salientava-
se a diminuigdo do murmdrio vesicular na base esquerda e dor & palpagao no hipocndrio homolateral. A
radiografia do térax revelava imagem aérea na base do hemitérax afectado.

Para interpretacéo deste achado, & efectuada radiografia do térax com contraste esofagico e ecografia
toracica, que mostravam preenchimento tordcico esquerdo com visceras abdominais e desvio mediastinico
controlateral.

Por agravamento stibite do estado geral e dispneia grave, e tendo em conta os achados eco-radioldgicas,
é operado, com a hipétese de diagnéstico de hérnia diafragmatica. Por laparotomia sub-costal esquerda,
verifica-se a existéncia de hérnia diafragmética péstero-lateral de Bochdalek, com diametro de oito
centimetros e ocupagéo do hemitdrax esquerdo por estdmago (com volvo mesentero-axial), ileon, ¢élon
transverso, e bago. Efectua-se redugdo de contelido hernidrio (viavel), frenorrafia e drenagem fordcica
subaquatica homolateral.

O pés-operatorio decorreu sem complicagdes cirirgicas, tendo necessitado de ventilagéo 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 vem ilustrar uma raridade clinica: a manifestagdo pds-necnatal de
hérnia diafragmética de Bochdalek, geralmente de bom prognastico se rapidamente detectada, em virtude
da inexisténcia de hipoplasia pulmonar associada.
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UM CASO DE ABCESSO DO PSOAS

Paldcics J., Borges C., Carneiro R.C., Furtade J.. Jacinto 8., Lega A, Carvalho L.
Servige de Clrurgia.

Servigo de Radioclogia.

Unidade de Doengas Infecciosas.

VI Jornadas de Pediatria do Hospital Condes de Castro Guimaraes.

Estoril, 4 de Maio de 2000.

Resumo: Objectivo: Descrigio de caso clinice de abeesso do musculo psoas.
Doentes e Métodos: Exemplificagdo com caso clinico. Revis&o bibliografica.

Resultados: Os autores apresentam um caso clinico de crianga do sexa feminino, raga branca, saudavel
até 10 dias antes da recorréncia ac Servigo de Urgéncia do nosso hospital.

Apresentava, de inicio, febre alta (38-39°C), rinorreia serosa e tosse, acompanhadas trés dias depois por
claudicagac e impoténcia funcional do membro inferior direito, motivo pelo gual recorreu ao Pediatra
Assistente. Em virtude de manter queixas com dez dias de evolugo e, laboratorialmente, apresentar
leucocitose (24300 x 102/ ml) e velocidade de sedimentag&o de 97 mm, foi referenciada ac nosso hospital.

A entrada encontrava-se febril (39°C), com orofaringe hiperemiada e adenomegaiias cervicais. A cOxo-
femural direita mantinna-se em flex3o e rotagéo externa, sem limitagéo da abdugéo, e o joelho direito em
fiexao, nao extensivel e sem sinais inflamatérios. Laboratoriaiments, existia leucocitose {26070 x 108/ mi)
com neutrofilia (76,8 %), e proteina C reactiva de 19 mg/dl. Ecograficamente, o joelho apresentava discreta
quantidade de liquido puro no recesso sub-quadricipital.

Com esta sintomatologia, foi internada a 10.1.2000, no Servigo de Doengas Infecciosas, com o diagnostico
de sindrome febril arrastada e gonalgia direita, sendo efectuada investigagao laboratorial & ecografica
concordante. Por apresentar reniténcia nos quadrantes abdominais direitos, fol-lhe pedida ecografia
abdominal, que demonstrou pequena colecgo liquida ndo pura ne masculo psoas, junto ao polo inferior
do rim direito, compativel com abcesso. A tomografia computerizada realizada no dia seguinte confirmou
o diagndstico, tendo sido efectuada drenagem da colecgéo purulenta por lombotomia. A evolugao clinica
foi favordvel, com apirexia logo ap6s inicio de antibioterapia {clindamicina + gentamicina). No pus foi
isolado Streptococcus [3-haemolyticus do grupo A.

A piomiosite é uma infecgdo bacteriana do musculo estriado, habitualmente com abcesso, mais frequente
em climas tropicais ou paises em vias de desenvolvimento, normalmente par foco contiguc, ou em alguns
casos decarrente de disseminagdo microbiana hematogénea, a partir de infecgéo cutanea ou respiratoria.
Os agentes mais frequentemente envolvidos s&o o Staphylococcus aureus (melhor progndstico), as
enterobacteriaceas e o Streplococcus pyogenes. O quadricipite e o psoas séo os musculos mais atingidos.
O diagndstico & ultrassonografico e/ou por tomografia computorizada, devendo-se distinguir da artrite
séptica da coxo-femural, da osteomielite e do abcesso apendicular. O tratamento antibiétice podera ser
complementado, se abcesso volumoso, com drenagem percutdnea guiada ou cirurgica.

Conclusdes: O presente casa clinico vem ilustrar uma patologia rara na crianga, de evolugae favoravel
por detecgdo atempada e tratamento eficaz.
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TRAUMATISMO ABDOMINAL FECHADO COMPLICADO DE HEMATOMA INTRAESPLENICO YOLUMOSO.
UM CASO DE EVOLUGAO FAVORAVEL COM TRATAMENTO CONSERVADOR.

Alves R., Alves F, Magalh&as J.

Departamento de Cirurgia Pediatrica

Il Jornadas do Departamenta de Medicina do Hospital D. Estefania.
Lishoa, 10, 11 e 12 de Feversiro da 2000

Resumo: O traumatismo abdominal fechado provocado por queda acidental de veicutos em movimento,
origina frequentemente, pelo conjunto de forgas associadas, lesdo esplénica de vdrios graus de gravidade
com hemoperitoneu secundério. Este tipo de traumatismo, pode ser abordado, consoante as indicagdes
postas pelo cirurgido, como passivel de intervengéo imediata ou pelo contrasio numa perspectiva
conservadora.

Os autores apresentam o caso clinico de uma adolescente de 12 anos enviada de uma outra instituigao
por politraumatismo decorrente de queda de velocipede. Na admissdo no nosso hospital, a doente
dernonstrava auséncia de compromisso ventilatério, estabilidade hemodinamica s normalidade do exame
neuroldgico sumario. Apresentava fractura do cihito direito e multiplas esceriagbes do torso. O exame
abdominal, evidénciava dér generalizada & palpagéo, com defesa localizada ao hipocéndrio & flanco
esquerdo. Foi realizada ecografia abdominal de urgéncia que demonstrou sinais de contusao esplénica
com presenga de lamina de liquido nao pura no espago periesplénico, perivesical,no FSD e goteiras
parietocélicas.

Devido & estabilidade global da doente e auséncia de sinais abdominais significativos, decidiu-se optar
por uma atitude conservadora com internamento na Unidade de Cuidados Intensivos. A TAC abdominal
de controlo, definiu a presenca de extenso hematoma infracapsular com 8.0x4.3x8.4cm, envolvendo o
hilo e identificando-se apenas dois fragmentos de parénquima na regido polar superior e inferior.

A evelugdo clinica, imagiolégica e laboratorial favoravel permitiu a alta ac 212 dia de internamento sem
que houvesse necessidade de instituigio de terapéutica transfusional,

Este caso é demonstrativo da acg#io resolutiva do tratamento conservador, mesmo na circunsténcia de
lesdo espienica GHI/GIV, frequentemente associada a indicag&o cirdrgica imediata.

Palavras Chave: Traumatismo abdominal fechado; Hematoma intraesplénico; Tratamento conservador.
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ANGIOMAS - CIRURGIA QUANDO E PORQUE 2

Gentil Martins A., Espafia M.

Departamento de Cirurgia do Hospltal de Dona Estefania e Servigo de Peadiatria - IPOFG - Lisboa
Il Jornadas do Departamento de Medicina

Lishoa 10 a 12 de Fevereirc de 2000

Resumo: 0 abjectivo deste trabatho é demonstrar o papel e a oportunidade da cirurgia na terapéutica dos
angiomas.

S3o apresentados exemplos tipicos das varias situagdes, distinguindo-se a historia natural dos verdadeiros
angiomas (com a sua capacidade de regresséo expontanea) daquela que corresponde as malformacgoes
artério-venosas, situagdes habitualmente de muito maior gravidade clinica.

Mostram-se angiomas de dimensbes e localizagdes variadas, com ou sem complicagdes, estas exigindo
otientagao especifica. Referem-se as alternativas ao tratamento cirlrgico e discutem-se, exemplificando,
as varias situagdes clinicas, que devem tomar em consideragéo ndo sé factores relacionados directamente
com as caracteristicas das lasdes mas também os aspectos psico-scciais envolvendo os Doentes e a
Familia.

Concluindo: A Cirurgia mantém um papel fundamental na terapéutica destas lesdes, guer deva ser
utilizada numa fase precoce da evolugdo do processo quer apés ter aguardado a possivel regressao
expontdnea das lesGes.
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ENTEROCOLITE NECROSANTE ESTADIO il B PRECOCE EM RNMBP

Alves R., Alves F, Chavas F, Duarte L., Magalh@es .., Vieira Amarai J.A.
Departamento de Cirurgia

Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais - Sarvigo 1 - Departamento de Medicina
It Jernadas do Departamento de Medicina do Hospital de Dona Estefania.
Lishoa,10 a 12 de Fevereiro de 2000

Resumo : Os autores apresentam um caso clinico de enterocolite necrosante em RNMBP com estadio IiB (critérios
de Bell modificados), de desenvolvimento precoce & com quadro clinico de répida progressac até a perfuragio
intestinal,

O RN foi operado no quarto dia de vida tendo feito ressecgao intestinal segmentar com anastomose termino-
terminal . O periodo pds-operatério decorreu sem complicagdes, tendo o doente alta clinica da UCIN do H.0.E. aos
dezasseis dias de vida.

Recém-nascido fruto de gravidez gemelar, IG IIP, vigiada de 31 semanas, ma&e com 34 anos nao consanguinea,
Parto distéeico par cesareana motivada por oligodmnios. Indice de Apgar 1'=7, 5'=8 e PN de 1225 gr.. Faram
administradas duas doses de dexametasona antenatal.

Por dificuldade respiratdria, foi submetido a ventilagio convencional durante as primeiras doze horas de vida. Fai
também diagnosticado um guadro de anemia neonatal por transfuséo feto-fatal, pelo que foram prescritas trés
unidades de concentrado eritrocitério. Foi também colocado um cateter na veia umbilical para permitir todos os
aportes endovenosos.

No final do primeiro dia de vida , por suspeita de sepsis, iniciou antibicterapia empirica com ampicilina e cefotaxima
endovenosas, embora os pardmetros laboratoriais infecciosos fossem sempre negativos.

Ne decorrer do segundo dia de vida, por agravamento do estado clinico com distensao abdominal, residuo gastrico
com conteddo bilioso e instabilidade térmica foi pedido um estudo analitico e imagicldgico ac doente. Verificou-se
a existéncia de um volumose pneumaoperitoneu, sem motivar dificuldade na excursao diafragmatica c sem alteragdes
analiticas acompanhantes.

Perante este quadro clinico e laboratorial, ¢ doente foi transferido para a UCIN do nossa hospital com diagnéstico
de NEC complicada de perfuragio intestinal e pneumnoperitoneu.

A entrada, encontrava-se estdvel hemodinamicamente, sem SDR patente, scb ventilaggo expontanea mantendo,
no entanto, uma distensido abdominal aprecidvel,

Devido a auséncia de pardmetros infecciosos e a estabilidade global do doente ,colocou-se a hipétese de
pneumopcritoneu residual, secundario a perfuragao intestinal ja coberta e selada . Por essa razao, realizou-se uma
puncaoc evacuadora na fessailiaca direita. Porém, cerca de oito horas depois, voltou a manifestar-se a presenga de
um pneumoperitoneu massivo, o que excluiu a hipotess admitida anteriormente.

Em consequéncia, foi colocada a indicagéo aperatéria formal. Foi realizada uma laparotomia transversa infraumbilical
a direita que demonstrou a existéncia de liguido ascitica amarelo escuro com uma perfuragéo ileal distal Unica a
cerca de vinte centimetros da valvula ileo-cecal devido a provavel perfuragao de Diverticulo de Meckel. Fez-se uma
resseccao segmentar da zona perfurada, com cerca de cinco centimetros de extensao, com anastomose termine-
terminal em dois planos com victyl 5/0. A revisdo do restante intesting, demonstrou a auséncia de zonas de isquémia,
de lestes de pneumatose e de cutros segmentos com perfuracio evidente,

O periodo pds-operatério imediato decorreu sem complicagbes, estando o doente sob ventilagac mecanica durante
trinta e seis horas. Nesse mesmo periodo, por apresentar hipoalburinémia, fez quatro transtusbes de albumina.
Por ictericia neonatal, onde se verificou um valor méximo de bilirrubina total de 11.8 g/di, foi submetido a fototerapia
durante quarenta e oito horas, Iniciou aporte entérico com leite semi-digerido ao sétimo dia de pés-operatério com
boa tolerincia.

Foi diagnosticada Persisténcia do Canal Arterial apés o quinto dia de vida, sem aparente repercussao hemodinamica.

0 recém-nascido, teve alta clinica da Unidade ao décimo sexto dia ds vida, em aporte entérico exclusive encontrando-
se clinicamente bem ao ano ds vida.
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ICONOGRAFIA DE UMA EQUIPA DE URGENGIA CIRURGICA PEDIATRICA

Palacios J., Rodrigues L., Serafim Z.

Departamento de Cirurgia. Hospital de Dona Estefénia.

Il Jornadas do Departamento de Medicina do Hespital de Dona Estefania.
Lishoa, Feverairo 2000.

Resumo: Objectivo: lustrar um ano de actividade numa equipa de urgéncia de hospital pediatrico central.

Doentes e Métodos: Vinte doentes admitidos na Equipa B de Cirurgia do Hospital de Dona Estefania de
Outubro de 1998 a Setembro de 1999.

Resultados: O grupo nosoldgico dos acidentes & ilustrado com encarceramento de dedo em ralo de
lavatério. No campo de doengas infecciosas, € mostrade um kérion. A ortopedia estd representada por
duas luxagdes (um dedo da mAo e um cotovelo) e por uma sindrome de Volkmann. Do foro da cirurgia
plastica, encontraram-se dois recém-nascidos com bridas amniéticas nos membros inferiores. Nas
afecgdes urolégicas achou-se um hidrocelo multi-septado sob tens&o. A neurocirurgia esteve presente
com um mielo-meningocelo lombar. Na patologia abdominal de referir uma invaginagao intestinal
incompletamente reduzida por clister opace, uma doenga de Hirschsprung complicada de volvo, uma
hérnia de Bachdalek esquerda de apresentagéo tardia, duas complicagbes de ileos meconiais, uma
atresia do eséfago, uma complicagio de enterocolite necrosante e duas malformagdes ano-rectais. No
que diz respeito as iatrogenias, apresenta-se um pneumotorax, um pneumoperitoneu & uma peritonite
quimica pos-colostograma. Finaliza-se com um casa de necrose intestinal extensa num pés-oparatorio.

Conclusdes: Importancia da utilizagao da imagem no diagnéstico, investigago, terapéutica e divulgagao
da patologia cirdrgica pediatrica de urgéncia.



ANUARIC DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 2000 125

LESOES IATROGENICAS NEONATAS DE RESOLUGAO CIRURGICA

Falacios J., Pratas Vital V., Alves R., Duarte R., Pascaal J.
Departamento ds Cirurgia.

4.2 Gala de Imternos.

Lisboa, 11 Outubro da 2000,

Resumo: Objectivo: Apresentagdo de lesdes iatrogénicas neonatais incomuns de resolugdo cirlrgica.
Doentes e Métodos: Quatro recém-nascidos internados no Hospital de Dona Estefania em 1999 e 2000.

Resultados: Caso 1: Recém-nascido submstido a paracenteses evacuadoras multiplas, as quatro
semanas, por insuficiéncia hepatica e ascite resistente. Operado, aos seis meses, no decurso de episddio
de ocluséo intestinal, tendo-se efectuado resseccdo de segmento sigmoideu estendtice (coberto por
epiploon), seguida de anastomose término-terminal.

Caso 2: Recém-nascido com asfixia neonatal grave, sem reflexos de sucgao / degluticio, sendo-lhe
realizada gastrostomia de Stamm. Apés trés dias, por obstrugao duodenal, & recperado, verificando-se a
presenga de franja epipldica ancorada a gastrostomia, traccionando o cego (justa-hepdtico), com bridas
de Ladd. Efectucu-se libertag@o de epiploon e lise de bridas.

Caso 3: Recém-nascido operado a ileus meconial, sendo-ihe efectuada ileotomia evacuadora, seguida
de ileostomia em topos separados. Reoperado trés semanas depois por enterite ileal perfurada justa-
ileostomia proximai, tendo-se verificado a existéncia de hérnia interna (nao identificada aquando de cirurgia
inicial), que condicionava compromisso vascular deste segmento. Foi efectuado encerramento de brecha
mesentérica, ressecgdo ileal segmentar e remontagem de ileostomia.

Caso 4: Recém-nascide com cord#o umbilical espesso laqueado por duas molas justa-abdominais. No
segundo dia de vida, por oclusdo ileal, foi operado, verificando-se a existéncia de atresia ileal terminal
tipo Il (justa-umbilical}, com cego amputado por mola. Efectuou-se ileostomia, colostomia ascendente e
hernicrratia umbilical.

Discussao e Conclusdes: No caso 1, como resultado de paracenteses terapéuticas, resultou petfuragéo
coberta de cdlon sigmoideu, com estenose segmentar grave. No case 2, apos gastrostomia para apoio
nutricional, tornou-se sintomética ma-rotagdo intestinal incompleta. No caso 3, como resultado de nao
correcgao inicial de hénia interna, resultou compromisso vascular do topo proximal de ileostomia, levando
a perfuragéo intestinal. No caso 4, por esmagamento cecal com molas de laqueagdo umbilical, resultou
amputagéo de 6rgao.
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EXPERIENCIAS E PROJECTOS EM CIRURGIA PEDIATRICA

Gentll Mariins A.
Servige de Cirurgia - Departamento de Cirurgia
Povoa do Varzim - 2000

Resumo: A Cirurgia Peditrica é um campo previlegiado para a execugéo da Cirurgia Ambulatéria, sendo
bem conhecidos os inconvenientes da hospitalizagdo, com 0s seus traumas psicolOgicos e 0s seus
riscos acrescidos de infecgdes por bacterias resistentes.

Numerosas patologias s&0 de execugdo rdpida e segura, realizadas em arganismos jovens e por isso
mesmo habitualmente saudéveis. Com uma selecgao criteriosa, tendo em conta as patologias, o meio
sdcio cultural e a acessibilidade ao hospital no caso de surgirem complicagbes, pode afirmar-se seruma
Cirurgia segura e certamente mais econdmica. Segundo as estatisticas internacionais a necessidade de
internamente ndo excederd os 1 a 2%.

Embora n&o em instalagdes préprias, a sua execugao processou-se no Instituto Portugués de Oncologia
de Francisco Gentil desde 1960 e no Hospital de D. Esteféania, a partir de 1968, os doentes recuperavam,
até 4 alta, em 2 pequenas salas Situadas 4 entrada do bloco operatorio.

Analisando os mapas operatérios do HDE e tomando apenas como pardmetros a idade, o tipo de cirurgia
e a distancia ao Hospital poderiamos concluir:

Crtopedia: impossibilidade: téenica 47% - Social 7%, Possivel 43%
Cirurgia Pediatrica, em Geral: Impossibilidade: técnica 27% - Social 28% : Possivel 45%
Urologia e Cirurgia Plastica:  Impossibilidade: técnica 39% - Social 21% - Possivel 40%
ORL. - Impossibilidade: técnica 16% - Social 32% - Possivel 52%

Esta cirurgia pressupde e justifica um trabalho de Equipa multidisciplinar, devidamente programado e
individualizado, de preferencia em instalagdes proprias, utilizando critérios bem definidos e protocolizados,
sem no entanto perder de vista que cada doente & alguém que importa respeitar na sua individualidade
e condicionalismos. E assim uma cirurgia segura, possivel em cerca de metade dos doentes em idade
pediatrica, mais satisfatéria para Doentes e Pais e até mais econdmica.
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QUISTO BRONCOGENICO COM LOCALIZAGAO SUBCUTANEA

Lucas A.P, Sousa Santos A.

Dapartamento de Cirurgia

Congresso da Socledade Portuguesa de Cirurgia Pediatrica
Luso 23-25 de Novembro de 2000

Resumo: Os quistos broncogénicos sdo estruturas andmalas com origem embriclégica na arvore traqueo-
brénquica. Situam-se preferencialmente no pulméo e mediastino, tendo sido descritos casos com outras
localizagbes, como no pericardio, retroperitoneu, tirdide e tecido celular subcutaneo.

Estdo descritos na literatura 44 casos de quistos broncogénicos subcutdneos, quase todos na regiao
supra-esternal ou sobre o manubrium esternal e apenas 4 na regido escapular.

Caso Clinico: Crianga de 7 anos de idade, sexo masculino, antecadentes pessoais e familiares irrelevantes.
Recorre a consulta de Cirurgia Pedidtrica por um nddulo na regido escapular direita que, ha cerca de um
més, drenou um liquido purulento, apds o que cicatrizou, mantendo-se contudo o nédute subcuténeo.
A observagao palpava-se um nddulo sobre o bordo superior da omoplata direita, com cerca de 1 cm de
diametro, de consisténcia dura, mével em relagéo aos planos profundos, doloreso a palpagio mas sem
sinais inflamatérios da pele. Colocaram-se as hipéteses diagnésticas de quisto epiderméide ou
adenomegdlia, procedendo-se & excisio total da lesdo.

O exame histopatoldgico revelou uma “formagéo quistica com 2,2x1 cm, revestido por epitélio misto, em
parte pavimentoso estratificado, em parte cilindrico ciliado, com células caliciformes, correspondendo a
um quisto broncogénica”,

Discussdo: O diagnéstico de quisto broncogénico subcutanea & na maioria das vezes histologico. Varias
hipéteses se colocam, para explicarem a presenga de epitéfio respiratério subcutaneo: sequestragao
mecanica de botbes da tragueia primitiva quando da fus&o dos arcos mesenguimatosos direito e esquerdo;
migragao de botdes traqueais para a drea pré-esternal antes da fusfio dos arcos mesenguimatosos
esternais; transplante de tecido da tragueia na pele por via linfatica ou hematogénia; desenvolvimento in
situ de mucosa de tipo respiratério por metaplasia de tecido cutaneo maduro ou de tecido branquial com
diferenciagao priméria andémala.

O diagnéstico diferencial dos quistos broncogénicos subcutdneos faz-se com adenomegdlia, quisto
epidermoide, quisto do canal tireoglosso, quisto branquial, glandula salivar ectdpica e teratoma. Neste
caso clinico, pela localizagdo do nédulo, foram colocadas as hipoteses de adenomegalia e ds quisto
epidermdide.
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DERRAMES PLEURAIS COMPLICADOS.UMA EXPERIENCIA CONJUNTA,

Alves R., Pratas Vital V., Lopes B., Magalhes J.

Servigo de Pediatria 2 - Servigo de Cirurgia Pediatrica - Setvigo 2 - Departamento de Medicina

|V Jornadas Luso-Espanholas de Pediatria Médica ¢ Cirurgia Pediatrica

Lisboa, 23 a 25 de Margo de 2000

VI Jornadas de Pedlatria do Hospital Condes Castro Guimaraes

Cascais, 4 e 5 de Maio de 2000

It Rounide de Broncologia Pediatrica

tisboa, 23 a 25 de Novembro de 2000

Resumo: Objectivos: Nao existe consensa actual sobre a melhor forma de optimizar no tempo as
modalidades terapéuticas disponiveis nos derrames parapneumndmicos complicados, devide a paucidade
de estudos prospectivos e randomizados publicados. Os Autores apresentam uma série conjunta de
casos de derrames pleurais parapneumonicos tratados de forma multidisciplinar pelo Servigo de Pediatria
2 e pelo Servigo de Cirurgia do nosse hospital no periodo compreendido entre 1995 e 2000.

Métodos: Analise retrospectiva de Processos Clinicos de doentes tratados de acordo com um Protocolo
de Actuacgdo, elaborade conjuntamente.

Resultados: No periodo descrito, foram tratados 46 casos de derrame pleural, dos quais 17 casos foram
considerados complicados(Estadio 1I/1!) e 10 doentes foram submetidos a intervengao cirdrgica. A
distribuigao por sexos foi semelhante. Notou-se uma maior prevaléncia em doentes com idade inferior a
24 meses. Os doentes permaneceram com sintomatologia na comunidade uma média de 6.1 dias
(limites:1-9 dias). O tempo de internamento na primeira instituiao hospitalar, antes da transferéncia para
o HDE, foi de 7.8 dias em média (limites:1-16 dias). Seis dos doentes submetidos a intarvengéo cirdrgica,
foram transferidos de hospitais distritais do Sul e lthas. No HDE, onde foi realizado o tratamento definitivo,
o periodo médio de internamento foi 35.6 dias (limites:12-78 dias). Do total dos doentes considerados,
foram realisados os seguintes procedimentos: toracentese em 24 casos (52%); drenagem foracica em 17
casos (36.9%); desbridamento/descerticagio pleurat em 10 casos (21.7%). Este Ultimo procedimento, fol
realizado em média ao 192 dia de evolugic da doenga, tendo decorrido entre ¢ 2¢ e 0 232 dia de
internamento no HDE. O tipo de intervengao cirtrgica escelhida foi o desbridamento pleural com drenagem
em 6 casos e a descorticagao pleural formal com drenagem em 4 casos. A drenagem pleural pos-
operatéria, permaneceu em média 72 horas (limites:2-6 dias). Registou-se em apenas trés casos,
positividads no exame cultural do exsudado pleural e um caso de positividade na hemocultura. A estirpe
bacteriana identificada foi © S. Pneumoniae. A duragio do tratamento dos diversos esquemas de
antibioterapia foi entre 10 e 21 dias, de acordo com a resposta clinica do doente. Nac foram descritas
complicagdes cirlrgicas major e ndc houve morialidade.

Conclusdes: Na nossa série, os doentes tiveram um longo periodo de permanéncia na comunidade o
que motivou formas de apresentagao da doenga em estadios avangados,a utilizagdo de mdltiplos esquemas
de antibioterapia e referéncia tardia a cirurgia. O racional da abordagem destes doentes deverd ser o
diagndstico precoce, a toracentese evacuadora e diagnéstica, o seguimento imagiolégico € a utilizagao
das técnicas existentes no hospital de referéncia, de acordo com um Protocolo de Actuagéo especifico,
visanda um seguimento ¢linico padrenizado, pondo em discussdo as diversas opgdes terapéuticas médicas
e cirdrgicas de acordo com o estadiamento da doenga e a sua natureza etiologica.
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CIRURGIA DA PTOSE PALPEBRAL CONGENITA, ANALISE RETROSPECTIVA DOS ULTIMOS 5 ANOS

Rodrigues P, Brito C., Toscano A., Mesquita J.

Unidade de Oftalmologia do Haspital de Dona Estefania e Unidade de Oftalmologia Pediatrica ¢ Estrabismo do Servigo de
Oftalmologia do Hospital de 8. José

XLiil Gengresso da Sociedade Portuguesa de Oftaimologia,

Vilamoura, Dezembro de 2000

Resumo: Introdugéo e Objectivos: A ptose palpebral congénita pode estar associada a outras anomaiias
oculares ou sistémicas. Em 75 a 80% dos casos trata-se de uma ptose congénita simples. Os autores
analizam retrospectivamente os resultados da cirurgia da ptose congénita realizada nos dltimos 5 anos
pelas Unidades de Oftaimologia do Hospital de S.José e Hospital de D. Estefania, pretendendo avaliar a
eficacia da metodologia cirdrgica seguida.

Material e Métodos: Foram estudados os processos clinicos de 40 ctiangas, 15 do sexo feminino e 25
do sexo masculino, com idades compreendidas entre os 11 meses e 0s 15 anos {média de 4,4 anos).
No totat 37 (92,5%) apresentavam ptose congénita simples e 3 {7,5%) ptose congénita complicada,
sendo unilateral em 34 (85%} casos e bilateral em 6 (15%). A atitude cirlirgica dependeu do tipo e grau
de plose, e da acgao do levantador da pélpebra superior. Em 31 casos foi efectuada a resseccaoc do
levantador da palpebra e em 8 suspens&o ao frontal. Optou-se por esta técnica quando a acgdo do
misculo era fraca ou nula.

Resultados: Na técnica de ressecgéo do levantador da pélpebra obteve-se um bom resultado em 28
casos (70%) e trés casos (7,5%) necessitaram de reintervengao por hipocorrecgao. Na técnica de
suspensao ao frontal obteve-se bom resultado em cinco casos (12,5%) e em quatro (10%) foi necessario
reintervir por hipocorrecgéo. Nao se registaram casos de hipercorrecgdo ou outras complicagdes.

Conclusdes: A cirurgia de correcgéo da ptose palpebral congénita apresenta uma boa taxa de 5uUcessoe,
com baixo indice de complicagdes no pés-operatdrio. Salientam-se melhores resultados em assaciagéo
com melhor fungdo muscular e com a ressecgio do levantador da pélpebra.
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DESENVOLVIMENTO DA VISAO

Brito C.

Linidade de Oftalmologia.

Reunido Clinica do Servigo de Pediatria do Hospital de S&o Francisco Kavier.
Lisboa, Abril de 2000

Resumo: A fungéo visual é uma actividade complexa que depende do bom desenvolvimento ocular e do
sisterna nervoso. Neste trabalho procedeu-se a uma revisdo tedrica sobre o tema.

Descreve-se sucintamente a fisiologia do sistema visual, referindo-se aspectos anatémicos e principais
funcdes que compdem a vis&o mono e binocular e respectiva interac¢ac.

Revéemn-se as principais etapas do desenvolvimento da visao, dando especial énfase aos periodos criticos
e & dinamica da maturagao. E salientada a importancia das aquisigdes nos primeiros meses de vida e a
elevada sensibilidade & privagdo visual durante esta fase, assim como a potencial capacidade de
recuperagao no mesmao periodo.

Estabelece-se a ligagéo entre o desenvolvimento psicomotor geral e ¢ desenvoivimento visual,
principalmente no que se refere as interferéncias negativas que a deficiéncia e a dificuldade visuais
possam implicar na aquisigéo de outras competéncias.

Discutem-se as varias formas de avaliar a vis&o consoante 0s grupos etérios e apontam-se os sinais de
alerta de perturbagio visual, desde o recém-nascido até a crianga visualmente madura.

Define-se deficiéncia visual, indicando-se as principais causas e meios terapéuticos disponiveis.
Realga-se, por fim, a importancia da detecgdo da ambliopia dada a sua elevada incidéncia e nalureza

potencialmente reversivel, quando precocemente tratada, e defende-se a necessidade do rastreic em
idade pré-escolar.
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ANOMALIAS OCULARES CONGENITAS

Brito C.

Unidade de Oftalmologia.

Reuni&e Clinlca do Servigo de Pediatria do Hospltal de Sao Francisce Xavier.
Lisbca, Abril de 2000

Resumo: A malformagéo ocular é rara quando comparada com a de outros orgdos ou sistemas, na
entante, coexiste frequentemente com patologia malformativa sistémica, em especial no que diz respeito
a anomalias congénitas do sistema nervoso central, membros e auriculo-faciais.

A detecgao de uma anomalia ocular congénita pode constituir um sinal revelador de outra doenga, assim
como contribuir para a orientagéic diagnéstica em Pediatria. Por outro lado, o envolvimento ocular por
vezes so ¢ diagnosticado apds um exame oftalmoldgico dirigido, no contexto do estude de sindromes
polimalformativos ou de outra situagéo clinica.

Certas malformagdes oculares arrastam consequéncias funcionais na visao gue podem repercutir-se no
desenvolvimento sensorial, motor e psicoldgico da crianca.

Tendo como principio os motivos enumerados referem-se brevemente aspectos epidemioldgicos e
embriclogicos relacionados com o tema. Abordam-se de seguida, e de forma ordenada, as varias anomalias
que podem ccorrer ac hivel do esbogo ocular, estruturas do globo, nervo dptico e drbito-palpebrais. E
dado especial énfase as situagtes que pela gravidade, frequéncia ou significado patolagico se tornam
mais importantes nas especialidades pediatricas. Sucintamente & referida a semiologia relevante e
sugestiva. Pretende-se, ainda, realgar a importancia do diagnéstico precoce no prognoéstico visual de
situagbes como a catarata e o glaucoma congénitos, causas importantes de deficiéncia visual e
potencialmente controlaveis se devidamente acompanhadas.
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PERSPECTIVAS DO ESTUDO DA DIABETES OCULAR NUMA CONSULTA PEDIATRICA

Rodriguss P, Nepomuceno J., Brito C., Mesqulta .J.
Unidade de Oftalmologia.

XLIli Congressa da Sociedade Portuguesa de Oftalmologia.
Vilamoura, Dezembro de 2000

Resumo: Introdugéo: A duragio da diabetes mellitus ¢ um factor de risco no aparecimento de
complicagdes oculares. A prevaléncia da retinopatia diabética é praticamente nula antes dos 10 anos de
idade independentemente da duragéo da doenga, atinginde os 98% apds os 15 anos de evolugéo. Na
idade pedidtrica outras manifestagbes oculares associadas sao, igualmente, raramemente detectadas.

Material @ Métodos: Na Consulia de Oftalmologia Pediatrica do Hospital de D. Estefania avaliamos 62
criangas com diagnéstico de diabetes metlitus tipo 1, no intervalo de tempo compreendido entre 1 de
Janeiro de 1999 e 31 de Junho de 2000. As idades oscifaram entre os 3 e 17 anos (média 11,8 anos),
sendo 29 cascs do sexo feminino e 33 do sexc masculino. O perfodo de evolugéc da doenga variou entre
6 meses e 16 anos (média de 6,2 anos).

Resultados: Na populagao estudada constatdmos uma incidéncia de 6,4% de lesdes oculares.
Nomeadamente, verificamos 1 case (1,6%) de retinopatia de fundo, numa adolescents de 17 anos de
idade e 11 anos de evolugao da doenca, e 3 casos {4,8%) de catarata bilateral {em doentes com mais de
10 anos).

Conclusdo: Na diabetes juvenil a probabilidade de ocorréncia de lesdes oculares precoces € baixa.
Exceptuando a catarata que pode ocorrer com alguma precocidade, a retinopatia clinica & raramente
demonstravel antes do inicio da puberdade. Em estudos subsequentes o recurso a amostras de maior
dimensao podera contribuir para uma melhor valorizagao dos resultados obtidos.
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EXOTROPIA - CLASSIFICACAQ E PATOGENIA

Brito C., Toscano A., Nepomueeno J., Rodrigues P

Unidade de Oftalmologla do Hospital de Dona Estefania & Unidade de Oftalmologia Pediatrica e Estrabisme do Servige de
Oftaimologia do Hospital de S. José

Il Congresso Internacional de Cirurgia do Estrabismo.

Coimbra, Junho de 2000

Resumo: O exodesvio consiste na posicio andémala dos eixos visuais em divergéncia. Pade ser latente,
evidenciando-se quando se interrompe a fusdo (exoforia) ou manifesto, se a capacidade fusional é
insuficiente para o corrigir (exotropia). Quando se verifica uma alternancia entre estados fala-se em
exotropia intermitente, que frequentemente evolui para exotropia constante se nao tratada.

As teorias mais recentes sobre a patogenia dos exodesvios patoldgicos derivam da combinagdo dos
conceitos propostos por Duane (1896) e Bielchowsky (1934). Estabelecem que ocorre uma combinacéo
de factores inervacionais (variagdes da inervagio de convergéncia ou desequilibrio convergéncia/
divergéncia) ¢ factores mecanicos e anatomicos {desalinhamento basico, exoposigdo anatémica). Na
crianga o funcionamento exuberante de mecanismo de convergéncia pode mascarar um exodesvio bésico
para perto, ocorrendo o pseudoexcesso de convergéncia descrito por Burian (1958) e detalhadamente
analizado por Kushner {1988} que realga a for¢a dos mecanismos de fusao,

O sisterna ciassificativo dos exodesvios ndo é uniforme. De modo geral o estrabismo divergente divide-
se em exotropia primaria e secunddria, sudividindo-se esta em infanitil, sensorial e consecutiva. A exotropia
primaria pode ser infantil ou de inicie mais tardio (intermitente).

A exotropia primaria intermitente € a entidade clinica mais frequente. De acordo com a classificacéo
proposta por Burian {1966), consoante as diferengas do angulo de desvio longe/perto, o valor da relagao
convergéncia acomodativa/acomodagdc e a resposta a eliminagéio da convergéncia tonica fusional pela
oclusao monocular prolongada, divide-se em exotropia basica, insuficiéncia de CONnvergencia, excesso
de divergéncia e pseudoexcesso de divergéncia.
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SINDROME DE DUANE

Nepomuceno J., Brito C., Mesquita J.C.

Unidade de Oftaimologia.

XIV Curso Internacional de Estrabismo — Coldquios da Oftalmelogia.
Lisboa, Abril de 2000

Resumo: O sindrome de retracgdo de Duane (ou de Stilling-Turck-Duane) clinicamente sistematizado
por este Ultimo em 1905, caracteriza-se poruma timitagdo nos movimentos oculares horizontais associada
& retracgéic do globo ocular, estreitamento da fenda palpsbral e, frequentemente, rotagao vertical na
tentativa de adugio do globo ccular envolvido.

Fisiopatologicamente as manifestages clinicas explicam-se pela existéncia de uma contracgéo simultadnea
dos musculos rectos horizontais — interno e externo — consequéncia da inervag@o anomala do recto
externo por fibras do Il par craniano {motor ocular comum}.

Apesar de a sua etiologia ser incerta, teorias mais recentes sugerem na origem desta inervagao aberrante
do recto externo esteja uma anomalia ao nivel do tronco cerebral (agenésia do nucteo do Vi par).

Trata-se de um tipo raro de estrabismo, maioritariamente unitateral e esporadico. Pode associar-se a
anomalias oculares, como variadas malformagdes. As anomalias extra-oculares, mais raras, incluem a
surdez sensorial congénita, anomalia de Klippel-Feil, sindrome de Goldenhar e multiplos sindrames
malformativos cardiacos e dos membros. A associagio do sindrome de Duane, anomalia da Klippel-Feil
e labirintite congénita constituem o sindrome de Wildervanck.

Habitualmente verifica-se um desenvolvimento normal da visdo binocular, frequentemente a custa de
uma postura viciosa da cabega. No entanto, a ambiiopia pode ocorrer, sende fraquentemente refractiva.

A abordagem terap@utica deve ser individualizada considerando quatro factores: alinhamento horizontal
em posicao primaria, posigio da cabega, grau de retracgio do globo acular e importancia dos desvios
verticais (upshoot, downshoaol).
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MANIFESTAGOES OFTALMOLOGICAS DA NEUROFIBROMATOSE

Nepomuceno J., Brito C., Mesquita J.

Unidade de Oftaimologia.

Il Jornadas do Departamento de Medicina do Hospitat de Dona Estefania.
Lisboa, Favarsiro de 2000

XLIIl Congresso da Sociedade Portuguesa de Oftalmologia.

Vilarmoura, Dezembro de 2000

Resumo: Introdugéo: Das quatro formas clinicamente reconheciveis de doenca, a neurofibromatose
tipo 1 ou doenga de von Recklinghausen correspande a 90% dos casos. Entre os critérios de diagnéstico
deste tipo encontram-se manitestagtes oftalmolégicas: dois ou mais hamartomas da iris (nédulos de
Lisch), glioma do nervo ou quiasma dplico, lestes dsseas distintas da érbita (como a displasia do esfendide)
e neurofibroma plexiferme palpebral.

Material e Métodos: Na Consulta de Oftalmologia Pediatrica do Hospoital de D. Estefania observamos
24 criangas que clinicamente preenchiam os critérios de diagnéstico, de neurofibromatose de tipo 1, &
avaliamos as repercussdes da doenga a nivel ocular e anexial. As suas idades estavam compreendidas
entre 0s 2 e 16 anos, sendo 13 do sexo feminino 6 11 do sexo masculino. O pericdo médio do seguimento
efectuado foi de 18 meses.

Resultados: Constatdmos a presenca de nédulos de Lisch em 5 criangas (20,8%), todas com mais de 6
anos de idade. Relativamente a restantes lesbes tumorais, verificou-se a existéncia de neurcfibroma
orbitario em 2 casos (8,3%), neurofibroma plexiforme palpebral em 2 casos (8,3%) e glioma do nervo
dptico em 3 casos (12,5%).

Conclusao: O exame oftalmolégico pode ser determinante no estabelecimento do diagnéstico de
neurofibromatose tipo 1, dada a elevada prevaléncia de manifestagtes da doenga nestas estruturas,
Torna-se, ainda, fundamental na detecgéio precoce e tratamento de potenciais lesdes oculares.
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RONCOPATIA E SINDROME DE APNEIA OBSTRUTIVA DO SONO NA CRIANCA

Rebala V., Acosta L., Martins L., Carvalhe €., Meio A., Uma M., Calado V.
Servico de Otorrinclaringologia — Departaments de Clrurgia
Revista da Scciedade Portuguesa de Otorrinolaringalogia e Cirurgia Cérvico-Facial n?2; vol. 38; Junho 2000

Resumao: Roncopatia e sindrome de apneia obstrutiva do sono na crianga, séo causas importantes de
disturbios do sono, de modificagbes do comportamento diurno e de alteragdes hemodindmicas. Podendo
ter varias causas, estao na sua grande maioria associados na crianga a amigdalas hipertréficas e hipertrofia
de vegelacdes adendides. Fai feito um estudo retrospectivo em 25 criangas que recorreram a consulita de
ORL por queixas de roncopatia e apneias durante o sono e com uma resposta afirmativa a pergunta: ‘a
crianga ressona todas as noites?”. Mais de metade das criangas iniciaram a sua sintomatologia antes do
1.0 ano de vida em asscciagao com apneias obstrutivas.

A adencamigdalectomia mostrou uma resolugéo da sintomatologia clinica durante um periodo de
“follow-up” que se estendeu para aiém de 6 meses.

Palavras-Chave: Roncopatia; sindrome apneia obstrutiva do sono.
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RASTREIQ UNIVERSAL DA AUDICAO NEONATAL
UM PEQUENO TESTE PARA O AUDIOLOGISTA, UM GRANDE PASSO PARA A HUMANIDADE?

Monteiro L., Calade V.
Servigo Otorrinolaringologia - Departamento de Cirurgia
* Revista da Sociedade Portuguesa de Otorrinolaringologia e Patologia Cervico-Facial’. n.? 4; vol. 38; Dazembro 2000; 271-281

Resumo: O Rastreio Universal da Audigio Neonatal (RUAN) tem sido um objectivo que varias gerages
de audiologistas, otorrinolaringologistas e pediatras tém tentado ac longo dos anos. Os autores fazem
uma revisdo dos principais métodos utilizados para a avaliagio da audiggo dos recém-nascidas, bem
como das dificuldades encontradas e limitagées da sua utilizagéo,

Desde o inlcio da década de noventa tém vindo a ser implementados verdadeiros métodos de detecgdo
precoce e universal da surdez infantil, utilizando métedos fisiolégicos tais como os potenciais evocados
auditivos e as otoemissbes acisticas (classicos e automaticos).

Neste artigo séo descritos os artigos mais significativos quse justificam e fundamentam a necessidade de
diagndstico precoce da hipoacusia sensoricneural significativa com vista a iniciar precocemente {antes
dos seis meses de idade) a reabilitagio auditiva.

O objectivo final de todo o rastreio universal da audigio neonatal & permitir 4s criangas com deficiéncia
auditiva uma melhor oportunidade de integrag#o escolar e social, independentemente do grau de deficiéncia
auditiva. A reabilitago precoce, contribui para que a crianga com hipoacusia significativa adquira e desenvolva
as suas competéncias linguisticas de um modo aproximado ao das criangas com audigio normal.

As directivas do “European Consensus Development on Neonatal Hearing Screening” e do “Joint Comitee
aon Infant Hearing” recomendam que se implementem rastreios de audi¢&o neonatal, proporecionandoe aos
jovens cidad@os todas as oportunidades de desenvolvimento e integrago social que as novas tecnologias
disponiveis permitem.
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IMAGEM EM ESTOMATOLOGIA

Malhairo R., Pinhairo J., Fernandes A., Tolentino M., Nunas A.
Unidada de Estomatologia.

Il Jornadas do Dapartamsnto de Medicina de HDE

Lishoa — Fevereiro de 2000

Resumo: Os autores debrugam-se sobre aspectos imagioldgicos especificos da drea ortognatica-
ortaddncica da Estornatologia.

Referem o recurso obrigatério: ao estudo fotagrafico da face e cavidade oral, em posigbes tradicionais; ac
estudo radioldgico da face, por telerradiografia craniofacial de perfil esquerdo, executada em cefalostato,
por radiografia de frente e por ortopantomografia; ao registo das arcadas dentarias e sua relagdo, em
modelos de gesso.

Consideram que estes exames s&0 0 minimo para se proceder a estudo clinico, do foro cientifico, das
dismorfias faciais/disarmonias dentomaxilares. A partir destes exames se procede, também, a estudo
cefalométrico multifactorial, ponderado. € o estudo cefalométrico que quantifica as anomalias clinicamente
objectivaveis, melhor distinguindo as alteragdes predominantemente esqueléticas, das predominantemente
dentdarias ou mistas. E ainda por recurso a cefalometria que se determinam os padrbes de comportamento
muscular, se delinea a previsdo do crescimento e se estabelecem objectivos terapéuticos. E a analise
clinica global, em que os estudos cefalométricos constituem charneira, que permite methor discernir as
necessidades tarapéuticas.

Estes comentarios sdo tecidos sobre casos clinicos concretos.
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QUADROS CLINICOS CURIOSOS E MENOS FREQUENTES EN ESTOMATOLOGIA

Malheiro R., Pinhairo J., Fernandes A_, Nunes A., Tolentino M.
VI Reunigio de Inverno da Academia Portuguesa de Madicina Qral
Lisboa 31 da Margo e 1 de Abril de 2000

Resumo: Baseados na projec¢do sistemética de diapositivos de quadros clinicos, os autores apresentam
entidades sindromaticas menos frequentes da patologia arofacial.

Debrugam-se, nomeadamente, sobre o grande grupo das displasias fibrosas e do querubismo, fendas
faciais, anquilose temporo-mandibular pds-traumatica, o sarcoma da infancia e a estomatite aftosa major
da crianga.
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ETICA E MORTALIDADE

Vale M.C.
Unidade de Cuidados Intensivos Pediatricos
Acta Pediair Port 2000; 31 (2): 97-99

Resumo: Artigo de reflexéio, numa perspectiva ético-filoséfica, sobre diferentes aspectos vivenciais do
corpo ¢linico de uma unidade de cuidados intensivos pediatricos, face ao doente pediatrico em situagao
terminal, sublinhando a inquietagdo e desassossego com que diariamente procede aos processos de
tomada de decisé&o.

Abordam-se aspectos de interioridade da equipa clinica que, ao previligiar o suporte parental, nao deve
descurar a sua propria integridade psiquica e equilibrio emocional, sem 08 quais a sua missac estara
irremediavelmente comprometida.
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ARTRITE CRONICA JUVENIL. EVOLUGAO RARA E LETAL

Correia M.”, Reis 8.%, Aamos J.*, Margues A.*, Gomes M., Barata D.*, Vasconcelos C.*

" Unidade de Cuidados Intensivos Pedidtricos — Hospital de Dona Estefania

**Instituto Portugués de Reumatologia

Congresso de Cuidados Intensivos Padidtricos da Secpdo de Cuidados inlensivos Pedidtricos da SPP
Porio, Dazembra de 2000

Resumo: Apresenta-se o caso clinico de uma forma de evolugéo pouco comum e fatal de Artrite Crénica
Juvenil, Tratava-se de uma adolescente do sexo feminino, 15 anos de idade, filha adoptiva, com diagnéstico
de artrite sistémica juvenil crénica grave resistente & terapéutica. A doenga complicara-se de amiloidose
secunddria e insuficiéncia renal crénica, condicionando atraso estaturo-ponderal ( peso e altura < P3) e
deformidades graves das articulagBes periféricas e coluna.

Foi internada na Unidade de Cuidados Intensivos Pediatricos (UCIP) do Hospital de Dona Estefania a 23
de Setembro de 2000, por hematiria macroscépica macica de dificil controlo terap&utico. A entrada
apresentava palidez cutaneo-mucosa acentuada, com estabilidade hemodinamica, dor intensa da regido
supra-ptibica e globo vesical com limite superior acima da cicatriz umbilical, Analiticamente apresentava
anemia normocitica, normocrdmica ( Hb = 5.8 gr/dl ), insuficiéncia renal (creatinina: 1,2 mg/d!, ureia: 97
myg/di), acidose metabdlica, hipoalbuminémia e as provas de coagulagdo dentro dos parametros da
normalidade. A ecografia abdominal e renat revelou rins com perda da diferenciagdo cortico-medular e
parénquime-sinusal, bexiga volumosa com muitiplos coagulos em varios estadios de evolug#o.

Procedeu-se a algaligdo e lavagem vesical continua com soro fisioldgico. Por manutengao da situagéo foi
submetida a vesicostomia com remoggo de grande guantidade de codgulos, sendo observada hemarragia
em toalha da mucosa vesical. Foram também colocados cateteres de drenagem {uretra, ureteres e
oriffcio da vesicostomia). Nesta altura dado o agravamento clinico e laboratorial, é colocada a hipétese
de sindrome de activagiio macrofagica, pelo gue realiza bidpsia éssea ¢ inicia terapautica com
metilprednisalona e ciclosporina A.

Apesar das medidas referidas manteve hematuria activa com necessidade de multiplas transfusdes de
coneentrado eritrocitdrio, pelo que no 32 dia de pés-operatério iniciou irrigagaco intravesical continua de
sulfato de aluminio a 1%, com resposta favoravel durante 24 horas. Por aprasentar niveis toxicos de
aluminio, suspendeu esta terapéutica s 48 horas, passando a fazer lavagens vesicais com saro fisiolégico.
Cerca de 24 horas depois, verificou-se agravamento da hematdria e da func&o renal com cligoanuria,
anasarca, instabilidade hemodinamica e diatese cutanea hemorragica. Nessa altura foi colocado baldo
intravesical insuflado com soro fisiolégico com fins hemostaticas, obtendo-se contolo parcial da hematdiria
durante 72 horas. No 122 dia de internamento & recebido o resultado da biopsia Gssea que confirma a
hipStese clinica de sindrome de activagéo macrofagica.

Gontudo reiniciou hematuiria importante e, no 132 dia de internamento surgiu hemorragia pulmonar e
digestiva, falecendo no 162 dia de internamanito.
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GRANDE QUEIMADO EM CUIDADOS INTENSIVOS PEDIATRICOS

Vala M.C., Estrada J., Vasconcelos C.
Unidade de Cuidados Intensivos Pedidtricos {UCIP)
Acta Pediatr Port 2000; 37 (8). 427-30

Resumo: O grande queimade é um doente de grande labilidade hidro-electrolitica, que justifica
internamento numa unidade de cuidados intensivos até & sua estabilizagao.

Efectuou-se um estudo retrospectivo dos doentes queimados internades na UCIP do HDE, num periodo
de oito anos e meio compreendido entre Abril de 1991 e Setembro de 1999.

Foram recolhidos os seguintes dados: idade(anos), agente causal, area de superficie corporal atingida,
duragdo do internamenta (horas), grau de instabitidade fisiolégica (PRISM), grau de intervengéo terapéutica
(TISS), ocorréncia de faléncias orgénicas, técnicas invasivas utilizadas, infecgBes nosocomiais € mortalidade.

No referide perfodo houve 3988 admissBes na UCIP, das quais 41 (1 .0%) referentes a 33 doentes
queimados. Relativamente a estes doentes a média dos parametros avaliados foram as seguintes: idade
= 5.1 anos; area de superficie corporal queimada = 26.6%; demora média de internamento = 188.7 haras;
PRISM = 7.5; TISS = 22.6. O agente causal foi o fogo em 12 {36.4%]) casos, a corrente eléctrica também
em 12 (36.4%) e os liquidos quentes em 9 (27.3%).

Os doentes queimados pelo fogo tinham idade média mais elevada (7.3 anos), apresentaram area média de
queimadura mais extensa (46.9%) e consequentemente maior duragdo média de internamento (462.1 horas),
PRISM médio mais elevado (11.3) e TISS médio também mais elevado (31 2).

Foram observados 14 (42.4%) casos com faléncias orgénicas, dos quais 6 (18.2%) mona-orgédo e 8 (24.2%)
multi-orgéo. Destes Ultimos, 3 tiveram faléncia de 2 orgaos, 2 faléncia de 3 orgéos e 3 de 4 Qrgaos.

Faram submetidos a ventilagido mecanica 15 (45.5%) doentes, em 21 (63.6%) foram colocados cateteres
venosos centrais e 1 (3.0%) doente foi submetido a hemofiltragéo.

Dos 8 reinternamentos, & ocorreram com doentes queimados pelo fogo e ndo se verificaram
reinternamentos no grupo das queimaduras eléctricas, as quais apresentaram os valares menos elevados
nas variaveis estudadas.

Observaram-se 6 obitos, 5 dos quais acorreram em reinternamentos, o que representa uma taxa de
mortalidade de 18.2% entre os doentes queimados e 2.3% do total dos 262 dbitos verificados na Unidade
durante o periodo estudado

Todos 0s 6hitos se verificaram em doentes queimados peic fogo e todos eles se deveram a sépsis e
choque septico.

Conclusido: As queimaduras representam um numero nac negligenciavel de internamentos na UCIF,
nomeadamente sa tivermas em conta o valores médies de gravidade, de intervengéo terapéutica e de
dernora de internamento assim como a taxa de mortalidade, sobretudo entre os doentes com queimaduras
provocadas pelo fogo.

Em nossa opinido, as elevadas taxas de mortalidade e morbilidade devidas a queimaduras em doentes
pediatricos, sobretudo as provocadas pelo fogo, € os elevados custos sociais e financeiros dai decorrentes,
recomendam em nossa opiniao que seja implementado um estudo epidemiclégico sobre o trauma térmico,
a nivel nacional, no sentido de pramover um adequado programa de prevengao deste tipo de acidentes.
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ACIDENTE COM LAPIS NUM LACTENTE - UM CASO CLINICO

Carvalho A., Fernandes |., Valente A., Ventura L., Vale M.C., Vasconcelos C.

Unidade de Cuidados Intensivos Pediatricos

Congrasso de Cuidados Intansivos Pediatricos da Secgéo de Cuidados Intensivos Padiatricos da SPP
Porto, Dezembro de 2000

Resumeo: Os traumatismos perfurantes da cavidade oral so situagbes frequentes nas criangas, sendo
tambem frequente a sua cura espontdnea. No entanto, nalguns casos podem surgir complicagdes graves,
algumas vezes fatais, na auséncia de tratamento intensivo e precoce. As complicagies mais frequentes
sao a mediastinite, 05 abcessos retrofaringeo e do mediastino, o enfisema e a trombose da cardtida interna.

Os autores apresentam um caso clinico duma crianga de 13 meses, sexo masculino, raga negra, que
sofreu acidentalmente um traumatismo ao nivel da orofaringe com um lapis, do qual resultou uma ferida
perfurante.

Duas horas apos o traumatismo, apresentava enfisema subcutaneo submaxilar e subauricular a direita e
pneumomediastine anterior, tendo sido admitido na nossa Unidade. Labaratoriaimente apresentava PCR
positiva sem outros parametros de infeccéo bacteriana, Foi instituida terapé@utica com Amoxicitina + Acido
Clavulanico.

Nos primeiros dias de internamente houve agravamento ¢linico e laboratorial, aumento do enfisema e
aparecimento de sinais inflamatdrios a nivel da regiao cervical. A laringoscopia efectuada confirmou a
existéncia de lacerag@o da parede posterior da faringe com abaulamento e redugéo do calibre da via
aerea em 50%. Foi efectuada entubagdo orotraqueal electiva e iniciada ventilagdo mecanica.
Simultaneamente foi alterada a antibioterapia para Cefotaxime, Vancomicina e Clindamicina.

Apesar destas medidas houve progresséc da infecgao da regido cervical para o mediastino que levou a
realizag@io de multiplas intervengdes cirirgicas. Nas culturas de pus da regido cervical foi isolada
Pseudomonas aeruginesa.

A evolugéo clinica foi arrastada com grande dificuldade no controlo do processo infeccioso s6 se
coenseguindo estabilizagdo clinica e laboratorial ao 43 dia de internamento.

Os autores salientam a valorizagéio dos sinais precoces de infecg@o nas situagbes de feridas perfurantes
da arofaringe, realgando a importancia da terapéutica cirlrgica precoce nos casos de mediastinite.
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ABORDAGEM TERAPEUTICA DOS DERRAMES PARAPNEUMONICOS E EMPIEMAS

Brito Langa (., Santos M., Barata D., Vasconcelos C.
Unidade de Culdados Intensivos Padiatricos
Acta Pedialr Port 2000; 31 (3): 235-40

Resumo: Face a inexisténcia de uma metodologia dnica e consensual na abordagem terapéutica dos
derrames pleurais parapneumdnicos e empiemas, os autores propiem um protocalo de orientagac, que
resultou da reflex&o baseada na sua experiéncia e na bibliografia mais recents.
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DERRAME PLEURAL. A PROPOSITO DE DOIS CASOS CLINICOS POUCO FREQUENTES

Vadillo F., Lamy S., Estrada J., Santos M., Vasconcelos C.

Unidade de Cuidados Intensivos Pediatricos

Cengresso de Cuidados Intansivos Pedidtricos da Secqg#o de Cuidados Intansives Pediatricos da SPP
Porto, Dazembra de 2000

Resumo: Os autores apresentam os casos clinicos de duas criangas de sexo masculino, com 7 & 11
anos de idade, internadas na Unidade de Cuidados Intensivos Pediatricos (UCIP} do Hospital de Dona
Estefania, em Novembro de 2000, por derrame pleural.

As queixas clinicas tinham tido inicio 15 dias e 1 més antes, tendo os motivos imediatos de internamento
surgido na véspera de admissio.

A semiologia e as radiografias do térax evidenciavam derrame pleural extenso, num caso & esquerda e
no outro a direita.

As avaliages etiolégicos permitiram o diagnéstice de duas entidades nosolégicas pouco frequentes e
sobretudo com outras formas de apresentagéo clinica inicial; uma leucémia mieloblatica aguda e um
linfoma da células T.
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PORTUGAL, UM PAIS ABERTO PARA O MUNDO ..

Afonso S., Aguiar T,, Valente R., Fernandes |., Estrada J., Barata D., Vasconcelos C.

Unidade de Cuidados ntensivos Pediatricos

| Reuni&o de Casos Clinicos de Cuidados Intensivos Padiatricos da Secgéo de Cuidados Intensivos Pediatricos da SPP
Porla, Maio de 2000

Resumo: Crianga de 4 anos de idade, de raga negra internada na UCIP no decurso de viagem
Luanda - Porito é evacuada de urgéncia em Lisboa por doenga infecciosa “subita”. Antecedentes
pessoais de malaria.

Na altura da admissdo apresentava quadro de disfungfo multiorganica e parasitémia a plasmodium
falciparum nao significativa. Apesar da reversao quase complsta das faléncias organicas apresentadas
com a terapéutica efectuada, a crianga morre cerca de 24 horas ap6s o internamento em diatese
hemorragica irreversivel (com parametros de coagulagéo praticamente normais).Q Unico agente possivel
de isolamento foi o referido plasmodium.

Para além dos problemas de diagnostica diferencial, coloca-se a problematica da escassez de meios de
diagndstico para um grande nimero de patologias endemicas africanas que possibilitem acs profissionais
de saude que cuidam destes doentes minimizarem atempadamente o0s riscos de contagio.
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TECNICAS DIALITICAS - EXPERIENCIA DA UCIP DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA

Marques A.

Unidade de Cuidados Intensivos Pediatricos

Congresso de Cuidados Intensivos Pedidtricos da Secgia de Culdados Intensivos Pedigtricos da SPP
Porto, Dezernbro de 2000

Resumo: Objectivo: Avaliar os resultados do emprego de técnicas de depuragao exira-renal em situagdes
agudas

Local: unidade de cuidados intensivos pedidtricos.

Método: estudo descritivo, retrospectivo. Dos processos dos doentes em que entre 1991 e 2000 foram
utilizadas didlise peritoneal (DP} ou hemofiltragao (HF) artério-venosa ou VEeNo-venosa, Com ou sem
diafirag&o, foram recolhidos os seguintes dados: idade, peso, doenca de base, motiva de inicic da
depuragdo extra-renal, metodo utilizado e caracteristicas técnicas, duragao, complicagdes, creatininémia
e cafiémia {as 0, 24 e 48 horas), balango hidrico no final, necessidade de suporte ventilatério e/ou
hemodindmica e resultado final.

Resultados: 22 doentes foram submetidos a depuracaoe extra-renal (DP:12; HF artério-venosa:4; HF
venovenosa: 6). As idades variaram entre 1 més e 12 anos (5-25,5 kg) na DP e entre 8 meses e 15 anos
(8-50 kg) na HF, No grupo DP as doengas de base foram s, hemolitico-urémico {8 casos) e outros tipos de
insuficiéncia renal (4 casos), com seguintes motivos de inicio de depuragao: oligoanuria (10 casos),
sobrecarga hidrica (11 casos), elevagéo de creatinina moderada-grave (9 ¢asos); hipercaliémia(6 casos);
no grupo HF as doengas de base foram: chogue séptico (8 casos), miocardiopatia {1 caso) e grande
queimado {1 caso) e os motivas de inicio da técnica: oligoanuria (9 casos), sobrecarga hidrica (10 casos),
elevacao de creatinina moderada-grave (6 casos). A duragéo de DP variou entre 2 e 120 dias, e de HF
entre 3 e 16 dias. A complicagdo mais frequente da DP foi peritonite (3 casos) e na HF a coagulagédo do
sistema e suas consequéncias { 3 casos). A DP foi mais eficaz na resolugdo da creatinina elevada,
hipercaliemia e menos na sobrecarga hidrica. A HF foi eficaz sobretudo na sobrecarga hidrica. Metade
dos doentes DP e todos os doentes HF necessitaram de outro tipo de suporte terapéutico, Houve 2
falecidos no grupo DP e 5 no grupo HF.

Conclusdes: A DP foi utilizada em criangas mais jovens com situagBes fundamentalmente de insuficiéncia
renal aguda, globalmente menos complexas. Foi menos eficaz na expoliagao de liguidos. A HF foi utilizada
em situa¢bes mais complexas e graves, cumprindo bem a sua finalidade de expoliacdo de liquidos.
Alguns aperfeigoamentos técnicas permitirdo optimizar este método de depuragio extra-renal.
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A IMPORTANCIA DA [MAGEM NA PERSPECTIVA DO INTENSIVISTA

Ventura L., Estrada J., Marques A., Vasconcelos C.
Unidade de Cuidados Intensivos Pediatricos

il Jornadas do Dapartamanto de Medicina

Lisboa, Fevereiro de 2000

Resumo: A maioria dos doentes admitidos nas UCIs tém faléncia de uma ou mais fungdes vitais e 0 seu
risco de mortalidade & porisso elevado. As primeiras atitudes terapéuticas tém de ser rapidas e destinam-
se a substituir os érgdos em faléncia, a fim de estabilizar o doente, independentements da causa etioldgica.

O intensivista & guiado nas suas primeiras atitudes pelas imagens que pode colher do préprio doente e
pelos meios de monitorizagao dos sinais vitais, registados a intervalos regulares, possibilitando uma
imagem dinamica e ilustrativa da evolugdo do doente.

Num segundo tempa as imagens fornecidas pelos meios disponiveis a cabeceira do doente ( radiografia
simples; ECG e Ecografia }, séo muito Uteis na orientagéio das atitudes seguintes.

A TAC s6 & considarada um exame de primeira linha nas situagbes em que & imprescindivel para uma
intervengao terapéutica adequada. E o caso dos doentes politraumatizados em gue as imagens fornecidas
pela TAC s&o diagnasticas e decisivas no tratamento.

Com base nos pressupostos anteriores, apresentam-se vérias situagdes clinicas em que é hierarquizada
a importancia que os varios tipos de imagem tiveram no diagnostico e tratamento.
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MIELITE TRANSVERSA AGUDA NO LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

Lamy S_, Pedro Vieira J., Barata D., Ortet Q.. Abranches M., Melo Gomes .J.
Unidade de Cuidados Intensivos Padiatricos

VIl Jomadas Intsrnacionais de Reumatologia Pediatrica

Lisboa, 19-20 de Qutubro de 2000.

Resumo: A miglite transversa aguda pode assumir-se como uma das raras complicagdes neurolégicas
do lupus eritematoso sistémico. Desconhece-se o mecanismo fisiopatogénico. A imagiologia por
ressondncia magnética nuclear & o exame de primeira escolha no diagnostico e seguimento da evolugao
desta entidade. O atraso no diagnéstico e tratamento esti associado a morbilidade & mortalidade
significativas. Propostas terapéuticas tém sido adoptadas, com resultados contraditérios. Da literatura
revista depreende-se que o uso de corticosterdides associado a ciclofosfamida seja a terapéutica que
mais favorece o prognéstico destas situagoes.

Apresentamos um caso clinico de uma crianga do sexo feminino de 5 anos de idade gue desenvolveu um
quadro clinico de mielite transversa aguda como complicagdo do lupus eritematoso sistémico. Clinicamente
¢ LES manifestou-se 4 meses antes do internarmento como sindroma febril prolongado e intermitente e
dor ao nivel da coxo-femural direita. Trés dias antes do internamento houve agravamento desta semiologia,
tendo motivado a sua vinda ao servigo de urgéncia a ocorréncia de paraplegia flacida, para-anestesia ao
nivel D10 e retengaio urindria. Houve agravamento clinico em 24 horas, com tetraplegia e necessidade de
suporte ventilatério. A RMN evidenciou areas extensas multifacais com hipersinal T2 desde C2-C?3 até
ao cone medular. O liquor céfalo-raquidianc apresentava pleocitose de predominio PMN, 261 mg de
proteinas/dL, glicorraquia de 43 mg/dL e presenga de antigénios bacterianos para Streptococcus
pneumoniae. A pesquisa de agentes bacterianos e virais revelou-se negativa. Os anticorpos anti-nucleares,
anti-DNA de dupla hélice, anti-SSB e anti-proteina p ribossdmica foram positivos. Foram negativos os
anticorpos anticardiolipina e antifosfolipidos. Realizada antibioticoterapia durante 22 dias. Ao 15° dia de
internamento iniciou corticoterapia associada a ciclos de ciclofosfamida. Ao 25° dia deixou de ser
dependente de suporte ventilatério. Quinze meses apos, a RMN evidenciava o desaparecimento da lesdo
cervical mas ainda persistia sinal hiperintenso T2 ao nivel D6 e segmentos inferiores. Clinicamente houve
recuperagao da fungdo motora e sensorial dos membros superiores, restando ainda paraplegia flacida e
anestesia ao nivel D10, queixas de parestesias dos membros inferiores o sensacdo de replecio vesical
refletindo uma provavel dissinergia detrusor-esfincteriana.



150 ANUARIO DO HOSRITAL DE DONA ESTEFANIA - 2000

DOIS CASOS DE HEMORRAGIA DIGESTIVA

Pereira G., Paulino E., Marques A., Cabral J., Barata D., Vasconceios C.

Linidade de Cuidados Intensivos Pedidlricos

Unidade de Gastrenteralogia e Hepatologia Infantil - Servigo 1 - Departamento de Medicina

{ Reunifio da Casos Clinicos de Culdados Intensivos Pedidiricos da Secgdo de Cuidados Intensivos Pedidtricos da SPP
Porta, Maio de 2000.

Resumo: Apresentam-se dois casos de hemaorragia digestiva alta internados na Unidade de Cuidados
Intensivos Pediatricos do Hospital de Dona Estefénia referentes a duas criangas com 4 e 14 anos.

Ambas tiveram perdas sanguineas significativas com necessidade de derivados do sangue e uma delas
de expansio vascular. A endoscopia digestiva feita nas primeiras 24 horas revelou a existéncia de varizes
esofagicas. Foi efectuada terap@utica com inibidores da secregéo gastrica (ranitidina e omeprazole) e
octredtido em perfusao, tendo a hemorragia cessado nas primeiras 24 horas de internamento. Apos
estabilizagéo foram transteridas para a Unidade de Gastrenterologia e Hepatologia Infantil onde o estudo
stiolégico subsquente revelou, no primeiro caso, esclerose hepato-portal € no segundo cavernoma da
veia porta. Foram submetidas a shunt meso-portal.

Conforme referido na literatura, a terapéutica médica conservadora na fase aguda da hemorragia por
varizes esofagicas demonstrou ser eficaz, evitando o recurso a procedimentos invasivos.
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ARDS APOS ASPIRAGAO DE CAUSTICO - CASO CLiNICO

Ramos J.

Unidade de Cuidados |ntensivos Padidtricos

Congresso de Cuidados Intensivos Pedistricos da Secpdo de Cuidados intansivos Pedidlricos da SPP
Porto, Dezembro de 2000

Resumo: RGF 15 meses, sexo feminino, raga branca, deu entrada na UCIP do HDE apds ingestdo de
caustico - detergente tiquide de maquina de loiga, com queimadura quimica da boca, epiglote, cordas
vocais e tronco (22 grau em cerca de 12% da érea corporal.)

O exame inicial revelava edema importante do idbio inferior e dificuldade respiratdria ligeira a moderada
pelo que foi entubada e ventilada electivaments.

Dada a suspeita de queimadura esofagica grave foi decidido iniciar antibioterapia com Gefuroxime,
Gentamicina e Metronidazol e corticoterapia e.v.

A endoscopia digestiva alta confirmou esofagite grau Ill e ulcera gdstrica com coagulo.

A gravidade do guadro era evidente desde as primeiras horas, sobretudo no que se refere & dificuldade
de oxigenagdo e as alteragtes radiologicas sugestivas de aspiragio de caustico.

Nos dias seguintes foi havendo um agravamento progressivo da hipoxemia que obrigou a alteragdes
frequentes dos parametros de ventilagde e em simultanec agravamento radioldgico com imagens
sugestivas de atingimento grave do parénguima pulmonar, algumas devidas a barotrauma: zonas de
enfisema/atelectasia, derrame pleural e pneumotérax. Simultaneamente foi apresentando descidas
acentuadas dos valores da hemoglobinathematdcrito e alteragGes importantes da coagulagdo com
necessidade de miiltiplas transifusdes,

Entre os 62 e 82 dias, apesar da estabilizago clinica com resolugéio do edema na boca e cordas vOcais,
manteve um acentuado agravamento das imagens rad iolégicas e comegaram a notar-se alteragdes clinicas
e laboratoriais sugestivas de infecgao sistémica. De forma empirica substitui-se Cefuroxime e Gentamicina
por Vancomicina e Ceftazidima, mais tarde iniciou Anfotericina B.

Posteriormente houve um agravamento generalizado com ARDS e hemorragia digestiva aita grave que
obrigou & colocagio de sonda de Sengstaken-Blakmore.

Apesar do intenso suporte ventilatdrio, incluindo relagac I/E invertida e dectibito ventral, do suporte
hemadindmico com cristaloides e derivados do sangue, inotropicos e vasodilatadores pulmonares a
crianga acabou por falecer.
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A DOR, EXPRESSAO SOMATICA DO INDIZIVEL

Ataide A., Ferraira L.5.

Departamenio de Psiguiatria da Infancla e Adolescéncia.

Xl Engontro de Psiquiatrla da Intancie e Adolescéncia, “Do Normal e do Patolégica na InfAncia e Adolescéncia’
Aveiro, 6 e 7 da Dezembro de 2000

Resumo: Introdug&o: A elevada prevaléncia de casos em que as queixas somaticas sem correspondente
patologia organica motivam idas repetidas ao servigo de urgéncia e as consuitas hospitalares, bem como
a realizagdo de multiplos exames auxiliares de diagnéstico, despoletou esta reflexdo.

Objectivos: A partir da descrigdo sumaria de um caso de uma crianga com dor abdeminal sem aparenie
causa organica, observada no Servigo de Urgéncia, os autores abordam a importancia de uma intervengao
em que a compreensdc dos factores pessoais e familiares & essencial, quer no que diz respeito a
formulagio do diagnostica, quer como forma de assegurar um encaminhamento adequado das situagoes.
Os autores propdem a reflexdo sobre a questac da somatizago, tendo em conta aspectos como queixas
mais frequentes, factores psicopatoldgicos & sacio-familiares, fazendo também uma breve referéncia ac
conceito de Perturbagae Somatoforme.

Metodologia: Foi efectuada uma pesquisa bibliegrafica sobre o tema da somatizagao. Procede-se também
& descrigao de um caso clinico, ilustrative do tema.

Resultados: S#o referidas algumas concepgdes tedricas (nomeadamente psicanaliticas) em gue se
destaca o papel dos aspectos perturbados da diade mae-filhc no estabelecimento da somatizagao,
constituindo esta uma forma priveligiada de expresséo de afectos e fantasias que nao podem ser
mentalmente elaborados. Os autores destacam uma formulagdo de Jean Bégoin, segunda a qual 0 éxito
das interaccdes precoces ndo se deve somente ao amer do bébé ou da mae, mesmo gque contida pelo
amor do pai, mas & sua “interacgio suficientemente harmoniosa’™

E sublinhado o papel da vinculagédo precoce como factor passivel de influenciar & predisposicdo para a
ocorréncia de somatizagbes.

Conclusio: Como conclusio, salienta-se a importancia do dialego estreito entre Pediatra ¢ Pedopsiquiatra,
que se revela tanto mais necessério quanto mais complexas as situagdes. A troca de experiéncia e
conhecimentos no ambito destas areas complementares, facilita o diagnéstico e permite a instituicéo
mais precoce de medidas terapéuticas adequadas.
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INESTIGAGAO EPIEMIOLOGICA EM PSIOUIATRIA INANTI, o
ANECESSIDADE DE ADAPTAGAO DOS PROCEDINENTOS DIAGNOSTICOS INTERNACIONAIS A STUAGAO PORTUGUES

Silva M.A., Pacinho L.

Dapartamento de Psiquiatria da Infancia e Adolescéncia do Hospital Dona Estefania, Equipa 2
XI Encontro Nacional de Psiquiatria da Infancia e Adolescéncia.

Aveiro, Dezembro de 2000

Resumo: Introdugao: Para que a Psiquiatria Infantil se possa manter ligada & medicina moderna necessita
de metodologias empiricamente baseadas para responder a questdes que dizem respeitc a riscos,
diagnostice, progndstico e resuttados de intervencéo.

O estudo da variagdo das manifestagbes psicopataldgicas como fungdo de determinantes é crucial para
quantificar psicopatologia. Para tal os primeiros passos vdo na direcgédo de ter procedimentos de
quantificag&o adaptados & realidade do pais.

Obijectivos: Pretendemos com este trabalho alertar e sensibilizar para a necessidade da investigagdo
epidemioldgica em Psiquiattia da Infancia e Adolescéncia, nomeadamente com a utilizagao de instrumentos
empiricamente construidos e sua aferi¢ao a realidade Portuguesa.

Metodologia: Para a elaboragdo deste trabalho consultdmos biblicgratia nacional e internacional e
realizamos uma pesquisa bibliografica executada em Medline, Pubmed, base de dados da Escola Nagional
de Salde Publica e Index das Revistas Médicas Portuguesas.

Resultados e conclusdes: A investigagio epidemiologica & fundamental mas apresenta problemas e
desafios particulares na Psiguiatria da Infancia e Adolescéncia nomeadamente em Portugal.

A avaliacao e classificagdo da psicopatologia empiricamente baseada deriva sindromes a partir da
quantificagdo de problemas emocionais e do comportamento obtidos de grandes amostras de criangas
representativas da populagéo geral.

Para implementar a avaliagdo empiricamente baseada desenvoiveram-se instrumentos para serem
completados por diferentes informadores e que foram normalizados para diferentes grupos etarios. Estes
880 hoje largamente utilizados internacionalmente tanto em investigagdo como em clinica e foram ja
aferidos a multiplas culturas.

Para fazer face acs desafios particulares da investigagéo epidemiolégica em Psiquiatria Infantil € necessario
a utilizagdo de instrumentos fidveis e vélidos na quantificagéo de psicopatologia. Os instrumentos
empiricamente baseados respondem particularmente a esses desafios usando a quantificacao de
problemas para identificar sindremes que servem como ponto de partida para varios tipos de investigagéo.

E necessério unir esforgos e interesses no sentido de se conseguira aferigio em Portugal de instrumentos
assim construidos e impulsionar desta forma a investigacao epidemiolégica nacicnal ac nivel da Psiquiatria
da Infancia e Adolescéncia.
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CONSEQUENCIAS PSICOLOGICAS DOS ACIDENTES DEVIAGAQ NA CRIANGA E NO ADOLESCENTE
AEXPERIENCIA DE UMA EQUIPA DE PEDOPSIQUIATRIA DE LIGACAO

Pires P; Pombo J.; Fraga L.; Brito 1.

Departamenta de Psiquiatria da inféncia e Adolascéncia.
Congrasso Nacional de Psicologia Clinlca.

Lisboa, 24 — 25 de Feversiro de 2000,

X) Encontro Nacional de Psiquiatria da Infancia e Adolesceéncia.
Aveiro, 6 — 7 de Dezembro de 2000.

Resumo: Objectivos: Os acidentes de via¢do constituem uma importante causa de mortalidade ¢
morbilidade na infancia e adolescéncia. O processo normal de crescimento podera ficar comprometido,
pelas consequéncias fisicas e psicoldgicas que resultam do acidente.

A equipa de Psiquiatria de Ligagéo da Infancia e Adolescéncia do Hospital D. Estetania, tem desenvolvido
um trabalho activo nesta area, através do apoio a vitimas e seus familiares.

Os autores tém como objectivo dar énfase as consequéncias psicolégicas dos acidentes para, por um
lado, contribuir para uma melhor intervengdo pedopsiquiatrica e, por outro, sensibilizar a comunidade
cientifica e civil para este problema.

Metadologia: Os autores procedem a uma pesquisa bibliografica do tema sobre: os dados estatisticos,
as consequéncias psicoldgicas na crianga e no adolescente, as consequéncias na familia, a intervengao
terapéutica e a prevengao.

Descrevem uUm caso clinico, que constitui um exemplo paradigmatico desta problematica.
Resultados: H4 uma necessidade de uniformizagéo de critérios em relagéo aos acidentes de viagao
e suas consequéncias, para que, os dados estatisticos reflictam com a maior exactiddo possivel a

situagao real.

Existam poucos estudos sobre as consequéncias psicologicas dos acidentes nas vitimas infantis e juvenis
e nas suas familias. O quadro clinica mais frequente € a perturbagéo de stress pos-traurnatico.

A intervengao pedopsiquidtrica é fundamental, tantc na fase aguda como durante um longo periodo
pasterior.

As medidas preventivas existentes no nosso pais séo insuficientes
Conclusdes: E necessario sensibilizar os técnicos envolvidos e a sociedade civil em geral para a
necessidade de se adoptarem medidas mais eficazes na prevengao dos acidentes de viag&o.

Urge criar em Portugal um centro de apoio as vitimas dos acidentes de viagao.

A intervencdo pedopsiquidtrica deverd ser sempre articulada com outros técnicos, concorrendo para a
promogao do bem-estar da crianga e da respectiva familia.

E importante uma melhor caracterizagao das consequéncias psicolGgicas dos acidentes de viagac nas
vitimas infantis e juvenis.
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MANIFESTACOES DA TUBERCULOSE ABDOMINAL NA CRIANCA

Snares E.T., Carneiro R.C., Abacasis F.

Servigo de Radiologia

372 Congresso Europeu de Radiologia Pediatrica {Poster)
Maio de 2000

Resumo: Os autores fazem um estudo retrospectivo de 4 anos sendo revistos 7 casos de tuberculose
com manifestagdes abdominais. S80 apresentados diversos padrdes de tuberculose abdominal,
nomeadamente ganglionar, aparelho digestivo peritoneu e orgaos solidos.

E dado &nfase ao papel das técnicas imagioldgicas para a caracterizagéo da tuberculose abdominal.
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TAC TORACICA - BREVES NOGOES DA TECNICA E ANATOMIA NORMAL EM PEDIATRIA

Abecasis F, Panas ., Colage L.
Servigo de Radiologia

Il Reunido de Brancologia Padidtrica
Lishoa, Novembro de 2000

Resumo: As criangas proporcionam frequentemente na investigago imagioldgica uma deficiente
colaboragéo. Tém um corpo de reduzidas dimensdes e apresentam por outro lado alteragdes de maturagéo
préprias da idade comn estruturas anatomicas de apresentagéo diversa no tempo, bem como um espectro
de doancas diferente.

Todos estes factores impdem em TAC modificagdes da técnica para maximizar beneflcios e evitar
“ratoeiras*.

H4 que resolver problemas de resolugao espacial e outros ligados a um acesso vascular diticil, sendo
necessaria uma criteriosa observagio das imagens com interpretagéo dificultada pela falta de gardura.
Devem ser utilizadas FOV'S menores, reduzidas doses de radiagéo, volumes de contraste e vias de
introdugo e débitos adequados.

A inovagdo técnica proporcionada pela TAC de aquisigao helicoidal, com maior rapidez do tempo de corte
e 0 emprego de novos sistemas de detectores adquiriu um impacto acrescido em Pediatria, com redugao
da duragio do exame e diminuigéo do nimero de sedages e anestesias a realizar. Permitiu ainda melhoria
de imagens obtidas com possibilidade de reconstrugdes tridimensionais e estudes por C.T. Angio.

Na leitura dos exames de TAC do térax em Pediatria e no mediastino normal, dever-se-4 ter em linha de
conta entre outras aspectos que o timo é reconhecido emtodos, 0 recesso azigo esofagico se apresenta
convexo até tarde e que os ganglios linfaticos de dimenstes aumentadas como reconhecido critério de
patologia sao pouco frequentes.
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ALGORITMOS DIAGNOSTICOS DE PATOLOGIA TORACICA PEDIATRICA

Petinga A.F., Scarss E.T.

Servigo de Radiclogia

I! Reunido de Broncologia Pedidtrica
Lishoa, Novembro da 2000

Resumo: As autoras propGem alguns aigoritmas diagnésticos para a avaliagio de grande parte da patologia
tordcica com tradugéio semiolégica no Radiograma simples do térax.

De facto, a Radiglogia Convencional & suficiente na detecgéo e avaliagao evolutiva da patologia pulmonar
na crianga, na grande maioria das situagdes. Neste grupo etario, assume também particular retevancia a
Ecografia, pela possibilidade de facil acesso e inoguidade: a) na caracterizagao de derrames pleurais b)
avalia¢&o inicial do tima ¢) apreciagéo dinAmica e objectiva de patologia do diafragma d) e como guia de
intervengo ( diagnéstica ou terapéutica ).

A maior disponibilidade da Jomografia Computorizada veio permitir a generalizagae do seu usaq,
nomeadamente para: a) estudo do mediastino b} methor caracterizagac e avaliagédo da extenséo de

lesSes observadas { avaliagéo de doengas do intersticio, drvore brénquica, metéstases ) ¢) esclarecimento
de complicagbes nao suficientements caracterizadas no radiograma simples eventualmente utilizando
alta resolugéc d) avaliagéio do pulméao transplantado ) como guia de intervencéo.

Conclui-se que a histdria clinica & a disponibilidade das diferentes técnicas diagnodsticas definirao as
prioridades de utilizagio das mesmas e que é importante o conhecimento preciso das potencialidades
dos metodos da imagem para o esclarecimento das duvidas diagnosticas.

E primordial em atengao ao grupo etdrio — Pedidtrico — a preferéncia de métodos o mais indeuo e menos
invasivos possivel, no seguimento destas patologias frequentemente crénicas ou prolongadas.
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MANIFESTAGOES DATC EM PATOLOGIA TORACICA

Nunes A., Soares E.

Servico de Radicicgia

Il Reunido de Broncologia Padiatrice
Lisboa, Novembro de 2000

Resumo: Salienta-se o papsl da tomagrafia computorizada (TC) no estudo da patologia torécica, realgando-
se a importancia da radiografia toracica como exame de 1° linha.

Enumeram-se as principais vantagens desia tacnica de imagem e 0§ seus condicionalismos,
nomeadamente aqueles que estéo directamente relacionadas com o grupo Pediatrico.

Sao demonstradas de forma sisternatica as principais aplicagées da TC no estudo imagiolégico do
mediastino, vias aéreas, parénquima pulmonar, pleura e parede toracica.

No estudo do mediastino & importante utilizar contraste e.v. para realgar as estruturas vasculares. Em
Pediatria 0 mediastino é a localizagdo mais frequente da patologia tumoral toracica . ATC ao demonstrar
a localizagdo do tumor, num compartimento mediastinico e a sua densidade pode evocar a sua etiologia.
S&o apresentados alguns casos de massas mediastinicas, diagnosticadas no nosso Hospital.

Na patologia das vias aéreas a TC da o seu contributo na suspeita de anomaiias congénitas na
caracterizagio das bronquiectasias e nas situagdes de aspiragéo de carpo estranho. S&c apresentados
alguns exempios demonstrativos.

Nas doengas pulmonares a TC tem a sua importancia no astudo das malformagdes na detecgao de
metastases, na caracterizagio da doenga pulmonar difusa e ne esclarecimento de pneumonias
complicadas. A TC permite a caracterizagdo e a avaliagéc da extenséo das anomalias do parénquima e
pode demonstrar a existéncia de maiformagdes vasculares.

A técnica de alta resolucéc espacial, cortes finos (1 — 2 mm ) e algoritmos de reconstrugéo de alta
frequéncia espacial, permite uma melhor caracterizagao das doengas pulmonares difusas, distinguindo-se
os 3 tipos de padroes: alveolar, intersticial e bronquico.

No envolvimento pleural, a TC é o exame frequentemente solicitado para definir derrames complicados e
para diferenciar as lestes pleurais das parenquimatosas.

No estuda da parede tordcica a TC é sensivel na caracterizagio das iesdes 6sseas traumaticas ou
malformativas racorrendo-se as reconstrugdes multiplanares.

A TC é um exame que em muitos casos permite o esclarecimento da patologia torécica, evitando-se
outros métodos mais invasivos, sendo fundamental para optimizagéo desta técnica, dispor de uma
informacao clinica adequada e um ambiente acolhedor, importante no grupo Pediatrico.
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ESTUDO RETROSPECTIVO DE 5 ANOS DO SERVICO DE RADIOLOGIA DE UM HOSPITAL PEDIATRICO CENTRAL EM LISBOA

Velga Gomes J., Petinga A.P, Henriques N.

Servico de Radiclogia

37¢ Congresso Europeu de Radiclogia Pediatrica {Poster)
Maio de 2000

Resumo: O Hospital de D. Estefania é um Hospital Pediatrico com 550 camas que se integra no Grupo
dos Hospitais Civis de Lisboa.

A fim de fazer frente a todas as situagdes clinicas internas e externas, o Servige de Radiclogia esta
equipado com todas as técnicas imagioldgicas mais modernas a excepgao da Ressondncia Magnética.

Os autores apresentam um estudo retrospectiva de 5 anos ( 1995 — 1999 ) da actividade do Servigo de
Radiolagia, centrando-se nas patologias mais frequentemente observadas e na modificagao gradual da
abordagem imagiolégica na crianga.

Os autores ddo ainda especial énfase ao papel da ecografia e aos exames para estudo do aparelho
urindrio,
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PADROES IMAGIOLOGICOS DE MALFORMACOES DO TRACTO URINARIO NA CRIANGA

Penas |., Patinga A.P., Colago L., Soarss E.T.

Sarvigo de Radiologia

372 Congresso Europeu de Radiolegia Pedidtrica {Poster)
Maio da 2000

Resumo: Estudos para investigagio do aparelho urindrio s&0 os mais solicitados ac Servigo de Radiologia
do Hospital de D. Estefania.

Entre outras patologias, as malfermagbes sao as mais frequentemente observadas, apresentando-se
ocasionalmente como manifestagbes imagiolégicas complexas.

Os autares apresentam ainda, de forma sintética, diferentes manifestages de malfermacdes do aparelha
urindrio, encontradas na pratica clinica, por ecografia, cistografia e urografia.
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REVISAQ DAS INFECGOES FUNGICAS DO APARELHO URINARIO

Veiga Gomes J., Nunes A., Barrueco Ramos €,

Servigo de Radiclogia

37¢ Congresso Europeu de Radiologia Pediatrica {Poster)
Maio de 2000

Resumo: A infecgdo flingica do aparelho urinrio na crianga tornou-se cada vez mais uma patologia
frequente por diversos factares, nomeadamente imunodeficiéncia e antibioterapia repstida e prolongada.

As manifestagbes imagioldgicas sdo variadas, tendo sido seleccionadas ecografia e cistagrafia.

Foi feito um estudo retrospectivo de 5 anos pelo Servigo de Radiologia do Hospital de D. Estefania e uma
revisao desta patologia é apresentada, sendo exemplificada com imagens recolhidas da nossa casuistica.
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ANTIFUNGAL RESISTANCE N CANDIDA NOSOCOMIAL INFECTION AT LISBON; PORTUGAL

Lopes M.M., Barros R., Peres |., Freitas G

Departamentc de Microbiologia, Faculdade de Farmacia, Universidade de Lisboa.
Laboratério de Patologia Clinica, Hospital Pediatrico Dona Estefania.

14th isham 2000.

Busnos Aires, 8- 12 de Maio de 2000

Resumo: Objectives; To study in vitro susceptibility to itraconazole and fluconazole of Candida strains
isolates from children with deep Candida infection (DCl} acquired at paediatric hospital and to compare
resistance patterns of Candida nosocomial infection in adult and paediatric patients.

Material and Methods: A total of 170 isolates of Candida species (129 Candida albicans, 17 Candida
glabrata and 24 Candida parapsilosis), 85 recovered from children and 105 from adult patients with
nosocomial infection, were inciuded in this study. The susceptibility to itraconazole and fluconazole was
determined in RPMI medium, by using the broth microdilution method according 1o NCCLS guidelines.

Results: Only one isolate recavered from children were resistant either to itraconazole or to fluconazole
(1.8 %). However, susceptibility to itraconazole was higher {(MIC,, = 0.035 mg/l} than to fluconazole
(MIC,, = 1 mg/l). In the isolates from adul patients, the prevalence of resistance to itraconazole was also
low (1.8 %) but to fluconazole was much higher (11.4 %). MIC,, of itraconazole and fluconazole were
0.5 and 16 mg/l, respectively. Concerning the analysis of susceptibility to fluconazole by Candida species,
we observed that the prevalence of resistance in C. glabrata (63 %} was significantly higher thanin C.
albicans (3.1 %). All the C. parapsilosis tested were sensitive to that antifungals.

Conclusions: Resistance to itraconazole in Candida nosocomial infections was low either in paediatna or
in adu! patients. Prevalence of resistanca to fluconazoie was higher in isolates from adult patients and it
was associated to C. glabrata infection.



ANUARIO DG HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 2000 _ 163

PAEDIATRIC NOSOCOMIAL YEAST INFECTIONS

Lopes M.M., Barros R., Peres |, Freitas G.

Departamento de Microbiclogia, Faculdade de Farmdcia, Universidade de Lisboa.
Laboratério de Patologia Clinica, Hospital Dona Estefénia.

Doengas Infeccinsas _

i Congresso Luso-Galgico

V Congresso Nacional, 15-19 de Qutubro de 2000

Vol.14, Supl. 3, 2000

Resumo: Objectives: To evaluate the incidence of nosocomial yeast infections (N1} in a Public Children’
Hospital of Lisbon during one period (1998-1999), to determine the relative importance of different yeasts,
and to study in vitro susceptibility to itraconazole, fluconazole and amphotaricin B of strains isolated from
children with NJ,

Material and Methods: All the patients were hospitalized at the same time with those with yeasts isolated
were studied. The frequency and distribution of yeast carriage on the hands of hospital personnel working
in the same ward was investigated. The microbiology laboratory did not alter the system for Candida
identitication during the study period. Clustering of Candida infections was perfarmed by random ampilified
polymorphic DNA {RAPD) analysis. The susceptibility of isolates to antifungals was determined in RPM)
medium, by using the broth microdilution method according to NCCLS guidelines.

Results: During that period, 56 NI were reported. Forty four cases occurred in infants under 2 years; 11
were new-borns (25%) (mean = 23 months). The highest number of NI was reported from the neonatal
intensive care unit (NICU) (28.6%). Candida albicans was the most frequently isolated fungal pathogen
(89.6%), followed by Candida parapsilosis (21.4%), and other Candida species (9.0%). Sepsis was the
most frequent nosocomial yeast infection (48.2%), followed by respiratory (14.3%), and urinary tract (7.1%).
Hand carriage of yeast and Candida species was 1.6% and 21.2%, respectively. Candida parapsiiosis
and Candida guiflermondii were most frequently recovered. There was significant difference in frequency
or distribution of yeasts recovered among the different wards.

Conclusions: Our results showed that fungi are important nosocomial microorganisms and control efforts
should target fungal infections, especially fungemia. The microorganism identification and typing, antifungal
resistance identification and studies of pathogenicity will help to control the newest and very lethal hospital
acquired infection.
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NOSOCOMIAL YEAST INFECTIONS IN NEONATAL INTENSIVE CARE UNIT

Lopes M.M., Barros R., Seratha M., Peres (., Neto M.T., FreitasG.

Departamento de Microbiologia, Faculdade de Farméacia, Universidade de Lisboa.
Laboratério Patologia Clinica, Hospital Bona Estefania.

Iberoamericana. Micologia

1er Simposio de la Seccion de Micologia Médica

6 th Congress of the European Confedaration of Medical Mycolegy Societies.
Bilbao, Septambar 2000

Resumo: Objectives: Candida species are increasingly important nosocomial pathogens in critically it
children. The aim of this study was ta characterise nasocomial yeast infections in Neonata Intensive Care
Unit (NICU,) and to contribute to access the relative importance of different risk factors.

Methods: From October 1998 to December 1999, all the patients haspitalised at NICU were surveyed in
order to detect nosocomial infections. The isolation and identification of yeasts wers made according to
the routine methods. From each patient, it was obtained information about different risk factors (prematurity,
intravascular catheters, total parenteral nutrition, and antimicrobial agents).

Results: It was detected yeast nosocomial infection in 11 hospitalised children, 2 female and 9 male, age
ranging from 1 day 1o 12 months (mean = 2 months and 7 days). Candida albicans was the most frequently
isolated fungal pathogen (54.5%), followed by Candida parapsilosis (36.4%}, and in one case was isolated
Sacharomyces cerevisiae (9.1%). Common risk procedures included cirurgy (81.8%]), parenteral nutrition
(72.7%), intravascular catheters (54.5%), ventilation (54.5%). Near 90% of the patients had previously
received antibiotics.

Conclusions: With the trend of increasing nosocomial fungal infections, we should be more alert to the
possibility of such infections. We conclude yet that measures must be taken to reduce these risk factors
whenever possible.
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ACTUAGAO NA DOENCA DE VON WILLEBRAND
MONITORIZAGAO DA DESMOPRESSINA {DDAVP) PELO SISTEMA PFA-1008

Fonseca, C., Famaira, T., Santos, H., Espitito Santo, D.

Secgdo de Trombose e Hemostase do Servige de Patolegia Clinica e Servigo de Sangue do Haspital Dona Estefénia
1.2 Congresso Portugués Scbre Tratamento Médico-Cirdrgico Sem Sangue.

Lisboa, Dezembro da 2000

Resumo: Introdug¢#o: O analizador da fungdo plaquetaria PFA-100® avalia “in vitro” a hemostase primaria
— rastreio de risco hemorragico devido & farmagao anormal do rolhéo plaquetario dependente do factor
de von Willebrand. O sistema meds, numa amostra de sangue citratado, o tempo de oclusao de um
orificio microsedpico de uma membrana de colagénio, a qual se adicionou epinefrina (ColEPI} ou ADP
(ColADP).

A desmepressina (DDAVP), quando indicada, aumenta as concentragtes plasmaticas do factor de von
Willebrand & do factor VIIl. A sua aplicagéio & mais eficaz na doenga de von Willebrand, tipo 1.

No caso clinico apresentado os autores utilizam o sistema PFA-100® na manitorizacéo da eficdcia da
administracdo terapéutica de DDAVP, com resultados scbreponiveis acs da determinagio do factor de
von Willebrand.

Caso clinico: B. C. D,, sexo feminino, 51 anos de idade, com diagnéstico de fibromioma uterino e doenga
de von Willebrand, proposta para histerectomia.

Antecedentes pessoais: 2 cesarianas, com hemarragias muito abundantes no pds-operatério, e,
consequentemente, multiplas transfusdes.

Apobs boa resposta & administragdo de DDAVP, aptou-se pela utilizagio desta terapéutica previamente a
intervengao cirdrgica. Colheram-se amostras de sangue citratado antes, 60 minutos e 24 horas apds a
administragdo de DDAVP para determinagao do tempo de oclusio {(PFA-100®), factor de von Willebrand
cofactor da ristocetina (FvWcoR) e factor de van Willebrand antigénio (FyWag), com os seguintes
resultados:

Controlo da terapéutica

Antes Apos 60 minutos Apés 24 horas
PFA-100 ® (s)* ColEPI > 3001 /ColADP 1817 ColEPI 81/ColADP 61 ColEP! 179/ColADF
127
FvWcoR (36)™ 44,7 > 130 >
FvWWag (%) 59 710 15

*VR: ColEPI 85-165/ColADP 71-118. **VR: = 80.

A intervengao cirdrgica decorreu sem incidentss e sem hemorragias anormais. Ndo houve recurso a
terapéutica transfusianal,

Conclusé@o e comentdrios: Os autores consideram que no caso clinico apresentado, tal como descrito na
literatura, o sistema PFA-100® proporcionou uma avaliagio rdpida e fidvel da resposta & desmopressina,
havendo uma boa correlagac entre a variagao dos valores do PFA-100® e a do factor de von Willebrand. A
tacilidade de operagéo, associada ao facto de ndo ser agressivo para o doente, faz do sistema PFA-100®
umbom instrumento de avaliagéo de didteses hemorragicas, nomeadamente da doenca de von Willebrand.

Administragao de DDAVP, apds prova terapéutica, evitou novas transfusdes sanguineas em doente com
transfusdes multiplas em cirurgias anteriores.
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DIAGNOSTICO LABORATORIAL DE INFECGAO A VRUS DO PULMAQ - LBA

Daniel |., Matos V., Lourgiro V.
Servigo de Patologia Clinica.

il Reuniio da Broncologia Pediatrica.
Lisboa, Novembro de 2000

Resumo: Introdugdo: Nos Ultimos anos t&m sido deservolvidas técnicas imunoldgicas e moleculares que
permitem ao clinico obter em poucas horas um diagndstico viroldgico com um elevado grau de sensibilidade
e especificidade.

Objectivo: 1) Descrever a evolugdo destas técnicas nomeadamente a sua eficacia, tempo de resposta,
e utilidade clinica na identificagio dos virus respiratérios classicos (Adenovirus; Influenza A e B;
Parainfluenza 1; 2; 3; Virus Sincicial Respiratdrio -VSRY); e virus da familia Herpesviridas {Herpes simplex
- HVS; Citomegalovirus — CMV, Herpes virus humano tipo 6 — HHV-6).

2) Analisar os resultados da pesquisa de virus respiratdrios classicos obtidos nos lavados broncoalveclares
(LBA) e compara-los com os obtidos nos aspirados nasofaringeos (ANF) durante igual periado de tempo.
Material ¢ Métodos: Estudo retrospective de todas as amostras respiratérias analisadas, desds 1996 até
Outubro do ano 2000, para pesquisa de virus respiratérios classicos por Imunofluorescéncia indirecta
(IF1), e por testes imunoenzimaticos (EIA).

Resultados: Num total de 1995 amostras foram processados 1580 ANF e 415 LBA, tendo-se obtido
amostras positivas respectivamente em 649 (41%) e 76 (18%). Apenas 4 doentes efectuaram préviamente
a pesquisa de virus nos ANF antes de efectuarem o LBA, 8 um doente efectuou primeiro o LBA, todos
com resultados sobreponiveis.

Nos LBA positivos verificou-se um predominic do sexe masculino (39). O VSR foi o mais identificado
(53%) sequido do Influenza A (22%), Adenovirus (16%) e Parainfluenza 3 (8%).

Relativamente ao diagndstice clinico os virus respiratdrios identificados foram em maior nimerc nos
doentes com hiperreactividade brénquica, pneumnonia, infecgéo respiratéria e bronquiolite sendo os doentes
com atelectasia, sindrome do lebo médic e SIDA em numero reduzido.

Verificou-se uma descida gradual do numero de L.BA para estudo dos virus respiratorios classicos ao
longo do periodo estudado (107/96; 98/97; 94/98; 74/99; 42/00). De igual modo © niimero de LBA positivos
para VSR também diminuiu nos Ultimos anos (8/96;17/97; 9/98; 3/99; 3/00) apesar do nimero elevado de
VSR identificados nos ANF (38/96; 126/97; 116/98; 223/99;,54/00). Este aumento foi mais evidente aguando
do surto de Influenza A no ano 1999. Nesse mesme ano o virus Influenza A foi o mais identificado nos
LBA por quadros de infecgao respiratdria arrastada e de maior gravidade.

Quanto & distribuicio sazonal observou-ge uma maior incidéncia de virus nos meses de Invernc devido
sobretudo ao VSR, O Adenovirus foi também mais identificado nesta altura mas com ¢asos esporadicos
ao longo de todo o ano e o Parainfluenza 3 foi sobretudo identificado na Primavera.

Conclusdo: Por rotina efectua-se a pesquisa directa de antigénios por 1Fl em todas as amostras
respiratorias incluindo o LBA por ser uma técnica rapida, simples, especifica e sensivel para a maioria
dos virus respiratérios cldssicos.

Apesar do LBA ser uma amostra nobre, para o diagnéstico de infecgéo a virus respiratorios classicos
preconiza-se a realizagdo prévia da sua pesquisa nos ANF sempre que possivel.

No doente imunocomprometido além dos virus respiratdrios cléssicos € sobretudo a pesquisa de virus
da familia Herpesviridae que é importante, n&e sendo contudo estudados, no nosso laboratorio, devido
ao reduzido nimero de LBA provenientes desses doentes.
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COST/EFFICACY OF GENOTYPING METHODS IN CANDIDA SPP CLINICAL ISOLATES

Lopes M.M., Barros R., Peres I, Freitas G.

Departamento de Microbivlogia, Faculdade de Farmacia, Universidade de Lisboa,
Laboratéric de Patologia Clinica, Hospital Dona Estefania.

14th ISHAM 2000,

Busnos Aires. B-12 de Maic 2000

Resumo: Objectives: To evaluate the efficiency (costefficacy) of random amplified polymorphic DNA
(RAPD) and Pulsed-field gel electrophoresis (PFGE} for typing Candida spp clinical isolates considering
typability, discriminatory power, time consuming and cost of the techniques.

Material and Methods: A total of 30 Candida spp clinical isolates were included in the study. PFGE and
RAPD were carried out according the procedures described by Magee et al. and Bougnoux et al.,
respectively. Discriminatory power value was determined as propesed by Hunter and Gaston. The time
used by the technician to performe the techniques (Technical time = Tech. T) and the time needed to
obtain and interpret the results (Res. T) were considered, as well as the price of each reagent used.

Results: Either PFGE or RAPD presented an high and similar typabiiity and discriminatory power. Reagents
for PFGE were cheaper than for RAPD analysis. However, the time consuming with RAPD method was
considering lower than PFGE. Results of evaluation were presented in the next table:

) PFGE RAPD
Typability 100 % 100 %
Discriminatory power 99.5 % 98.9 %
Price US$147 US%$206
Tech. Time 55h 4h

Res. Time 140 h 18 h

Conclusions: In our laboratory RAPD presented an highter efficiency than PFGE for typing Candida spp
clinical isolates.
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ELASTASE FECAL VS FIBROSE QUISTICA

Loureiro V., Gaspar A., Matos V., Daniel |, Lopes B,

Servigo de PatologiaClinica. Serviga Imuncalargotogia. Unidade de Pneumelogia
Reunido da Servigo - Imunciogia-Servigo de Patologia Clinica.

Lisboa, Janeiro de 2000

Resumo: Introdugdo: A avaliagéo da fungdo pancreatica exdcrina € feita por muitos metodos de
exploragéo, sendo poucos os satisfatérios. Dentro dos métodos directos temos o teste da secretina-
colestoquina-ceruleina, métado de referéncia, complexo, dispendioso, invasivo & mal normalizado.

O doseamento da amilase, lipase sérica @ da quimiotripsina fecal sdo os testes mais utilizados.

A elastase fecal tem sido referida como um bom pardmetro de avaliagdo de insuficiéncia pancreatica,
nao alterado pela terapéutica com extractos pancreéticos, como & o caso da quimiotripsina, & com uma
semi-vida maior que a amilase e a lipase.

Objectivo: Avaliagio da elastase fecal coma marcador da insuficiéncia pancredtica num grupo de criangas
com e sem Fibrose Quistica.

Material e Métodas: Amostra de fezes num:

- grupo controio sem doenga.

n=30 criangas, idade média - 6.5 Anos. Sexo M/F-1.5/1.

- grupc com diagnoéstico de Fibrose Quistica, sem gendtipe conhecido,

n=12 criangas, idade média - B.5 Anos. Sexo M/F-1.4/1.
Método de doseamento da elastase fecal - ELISA (apds extracgéo prévia) .
Determinagéo da Sensibilidade (S), Especificidade (E}, Valor Predictivo Positivo (VPP), Valor Predictivo
Negativo (VPP) da elastase por comparagdo com os resultados do grupo com doenga e sem doenga.

Resultados: O valor médio (x DP) da elastase no grupo doenga -114.6 (+156.2) mg/g de fezes - (min.:7.5
max.:550).

Q valor meédio (= DP) da elastase no grupo controlo -535.9 (+169.1) mg/g de fezes - (min.:200 max.:750).
Sendo a diferenca entre grupos estatisticamente significativo (p<0.0001)

ELASTASE <200mg/g >200mg/g TQOTAL
Fibrose Quistica 9 3 12
Controlo 0 _ 30 30

| TOTAL = 9 33 42

S=75% VPP = 100%
E=909% VPN=91% Eficiéncia = 83%

Conclusao: Atendendo a que no nosso estudo encontramos uma boa especificidade e sensibilidade da
elastase, comparando os grupos controlo e doenga ; e por se tratar dum método de doseamento simples
¢ Nao invasivo, consideramos a efastase como uma boa alternativa na monitorizacao da insuficiéncia
pancreatica nos doentes com Fibrose Quistica.
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FEATURES AND TRENDS IN HELICOBACTER PYLORI ANTIBIOTIC RESISTANCE IN LISBON AREA, PORTUGAL (1990-199)

Cabrita I, Oleastre M., Matos R., Manhente A., Cabral J., Barres R., Lopes A., Ramalho P, Neves :, Guerreiro A.S.
Unidade de Gastrantarclogia (Servigo 1 - Departamento de Medicina) Hospital de Dona Estetania

Laboratdrio de Bacteriologia -~ INSA

Faculdade de Farméacia - Universidade Lisboa

Servige de Patologia Clinica - Hospital de Dona Estefania

Unidade de Gastrenterologia Pediatrica, Hospltal de Santa Maria

Clinica de Medicina Interna e Gastrenterologia - Hospital de Pulido Valante

Journal of Antimicrobial Chemotharapy 2000; 46, 1025-1031

Summary: The features of helicobacter pylori antibiotic resistance in Lisbon from 1990 to 1999 were
studied. Overall resistance rates to amoxycillin, tetracycline, metranidazole, clarithromycin and ciprofloxacin
were 0, 0, 30.6, 19.0 and 9.6%, respectively. The incidence of resistance to clarithromycin was much
higher in isolates from children (44.8%) than aduits (14.6%). For metronidazote, the contrary was observed
{children: 19.0%, adults: 32.3%). Ciprofloxacin-resistant isolates were all from adult patients. Concerning
the adult population, the resistance rate to metronidazole showed a slight increase during the decade,
while for clarithromycin and ciprofloxacin a significant increase was observed (4.6 to 22.0% and 0 to
20.8%, respectively).

Key-words: Helicobacter pylori, antibiotics, resistance, gastric cancer, Gastroenterology.
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ESTRATEGIA PARA A REDUGAO DA EXPOSICAQ A SANGUE HOMOLOGO

Espirito Santo D.

Servigo de Imuno-hemoterapia

| Congresso Portugués Médico Cirlrgleo Sem Sangue.
Almada - Dezembro de 2000

Resumo: A estratégia transfusional tem evoluide significativamente nes dltimos anos.

A tomada de consciéncia colectiva dos riscos associados as transfusdes tem conduzido a politica
transfusional actual de transfundir o minimo e melhor possivel, com menos riscos e se possivel ao
menar custo.

Assim, no pré-operatério deve fazer-se a detecgfo de altera¢des da hematopoiese e hemostase e a sua
correccdo antes da intervengao cirlrgica.

Deve utilizar-se preferencialmente técnicas cirdrgicas e anestésicas que comportem menores perdas
bem como a utilizagao de farmacos no controlo das mesmas.

Na cirurgia electiva, sempre que possivel, deve recorrer-se A auto-transfuséo, nas suas varias modalidades.
Nas perdas de menos de 15 - 20% da volémia a substitui¢io deve ser feita com cristaloides e coloides.

Contudoe a dadiva de sangue continua a ser basilar no processo transfusional e sae mltiplas as situagdes
clinicas em medicina em que a transfuséo sanguinea é indispensavel,

Nestes casos, deve-se tentar reduzir a exposicao a sangue homologe rentabilizando ac maximo cada
unidade colhida.

Em pediatria é possivel sub-dividir uma unidade de Concentrado Eritrocitaric administrando ao doente
unicamente a porgéo de que ele necessita, ficando reservado o restante para transfusdes posteriores.
Utilizando esta metodologia conseguem-se redugdes de exposigdo de 40 - 60%, segundo os varios centros.

Deve também utifizar-se componentes solidarios particularmente em doentes em coagulagao intravascular
disseminada e na transfusio macica. Nestes casos & muitas vezes possivel utilizaro C.E.; C.F.e FFC.
provenientes do mesmo dador.

As varias metodologias expostas conduzem a uma redugéio da exposigdo a sangue homologo e permite
a correcta utilizagéo dos diferentes componentes bem com a sua rentabilizagao.
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DESLEUCOCITACAO INEFICAZ NOS CONGENTRADOS ERITROCITARIOS PROVENIENTES DE PORTADORES DE Hb S,

Espirito Santo D.*, Naz4rio A, Tigue 8.7, Delgado G *
*Sarvigo de Imuno-Hemoterapia
-Servige da Patalogia Clinica

Resumo: Introdugdo: A desleucocitagdo é um factor significativo na melhoria da qualidade e da
seguranga transfusional. No Hospital de Dona Estefénia todos os Goncentrados Eritrocitdrios {CE} séo
desleucocitados por filtragdo desde Janeiro de 1998, dando cumptimento & Circular Normativa N°009/
CN-IP5/97.

Objectivo: Avaliar e conhecer as causas de inutilizac@o de CE durante o processo de desleucocitagéo
efectuado no Servigo, entre Janeiro de 1998 e Janeire 2000.

Material e Métodos: Efectuaram-se 3.442 leucorreducdes por filtragho de CE. Para tal utilizaram-se,
aleatoriamente, filtros PALL BPF 4 BBS e BIOFIL - BIOR 01 PLUS BBS-PF. Os C.E. foram produzidos
com remogao da camada leucoplaquetaria e dasleucocitados cerca de 24 horas apos a colheita. Obtiveram-
se de unidades de sangue total, conservadas entre 3 - 8 haras em placas de butanodiol. O estudo das
hemoglobinas nas unidades inutilizadas efectuou-se por cromatografia de baixa pressao por troca catiénica
utilizande um aparelho Hb Golg (Menarini). A contagem dos leucocitos efectusu-se num centador
hematoldgico ADVIA 120 (Bayer).

Resultados:16 foram inutilizadas por dificuldades de filtragio. Com o filtro PALL hauve obstrugao total,
nao sendo possivel a obtengéic de nenhum volume de CE filtrado; com o filtro BIOFIL a desleucecitagae
foi possivel, mas extremamente demorada (>4 horas). O estudo das hemogiobinas destas colheitas
revelou que todas correspandiam a portadores de Hb S.

Conclusao: A desleucocitagdo foi ineficaz nos CE contendo Hb S e foi a Unical causa de inutilizagéo
neste estudo. Os dadores AS, poderéo vir a ser excluidos da dadiva de concentrados eritrocitérios.
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PSEUDO TUMOR UTERING - CASO CLINICO RARO

Bernarda M., Laitao C., Bugalhe J.

Sarvigo de Ginecologia e Obstsfricia

XV| Congresso da Figa da Ginecologia e Obstetricta

Washington - 3 & B de Setembro de 2000

Internatignal Journal of Gynacology & Obstetries. Vol 70 (Supplement 1} 2000; pg 168

Resumo: Mulher de 28 anos, raga caucasiana.

H4 dois anos, na primeira menstruagdo apds parto eutdcico as 35 semanas, recorreu ao servigo de
urgéncia com algias pélvicas intensas, tendo-se palpado massa anexial direita, de consisténcia dura,
com cerca de Sem de didmetro, dolorosa, com reacgéo peritoneal.

Nos antecedentes havia a referir : menarca aos 15 anes, seguida de ciclos regulares com dismenorreia
intensa , motivo pelo qual recorrera com frequéncia ao servigo de urgéncia. Num desses episodios, aos
17 anos, fora submetida a apendicectomia , n&o se tendo confirmado apendicite. A partir dessa altura e
até a primaira gravidez , fez terapéutica com anticonceptivos orais e antiprostaglandinicos, passando a
sofrer apenas de dismenorreia moderada.

A ecografia com doppler e o T.A. C. foram sugestivos de mioma subseroso pediculado, eventualmente
com torgéo do pediculo.

Foi submetida a intervengao cirirgica, tendo-se detectado uma duplicagao uterina incompleta . O esquerdo
normal , em comunicagdo com a vagina e o direito, com cerca de 5x4,5x4,5 ¢cm, auséncia de colo e
hematometra sob tens&o. A trompa direita era normal, sem hematossalpinge nem aderéncias. Extraiu-se
o direito tendo-se confirmado histoidgicamente a auséncia de colo, com miometrio normalmente
desenvolvido.

Engravidou espontaneamente um ano apds a cirurgia e teve um parto de termo apés uma gravidez
normal.
Actuaimente encontra-se clinicamente bem e sem dismenaorreia.
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HISTEROSSONOGRAFIA NA AVALIAGAO ENDOMETRIAL DAS DOENTES EM TERAPEUTICA COM TAMOXIFENO

Bernardo M., Leitdo C., Mira R., Dias |., Omar F, Bugaiho J., Neto |
Barvige de Ginecologia e Obstetricia

Congresso Nacional de Senologia

Aveiro, Novembro 2000

Resumo: Introducgéo: A ecografia transvaginal ¢ uma boa técnica de avaliagac endometrial,
nomeadamente para doentes a fazer terapdutica com tamoxifeno. Nalguns casos porém, ndo é conclusiva.
Nestas situagdes a histerossonografia com instilagdo endocavitaria de soro fisiolégico € um bom
complemente diagnéstico.

Objectivo: Avaliar o papel da histerossonografia nestes casos

Material @ Métodos: Estudo retrospective de quarenta doentes com carcinoma da mama, a fazer
terapéutica com tamoxifeno, provenientes da consulta de senologia e nas quais foi efectuada
histerossonagrafia por a ecografia vaginal nic ser conclusiva. Analisaram-se os dados clinicos e os
achados ecograficos, histerossonogréficos, histeroscépicos e histoldgicos.

Resultados: Detectaram-se formagdes polipoides em cerca de 60%, espessamentos sub-endometriais
em aproximadamente 30%, sinéquias, calcificagdes & miomas sub-mucosos nas restantes situagoes.
Nenhuma imagem sugestiva de carcinoma foi encontrada. Verificou-se uma alta taxa de concordancia
com a histeroscopia (80%) e a histologia (100%). Em cerca de 30% das doentes o exame foi assintomatico.
N&o se registaram complicagdes.

Conclusées: Na avaliagdo endometrial das doentes a fazer terapéutica com tamoxifeno a
histeressonografia é um bom complemento da ecografia transvaginal, quando esta ndo ¢ conclusiva. E
um exame ecografico simples e bem tolerado pelas doentes. Permite uma triagem adequada para a
histeroscopia cirdrgica.
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HISTEROSCOPIA DE AMBULATORIO - EXPERIENCIA DO SERVICO D GINECOLOGIA DO HD.E.

Assuncgao N., Fradique A., Faustino F,, Sousa F., Silva C., Coutinha S.

Servigo de Ginecotogia e Obstetricia

Curso de Histeroscopia do Servigo de Ginecologia e Obstetricia do Hospitai Dona Estefania
Lisboa - 19 de Maio de 2000

Resumo: A histeroscopia de ambulatorio é hoje em dia uma técnica indispensavel na consulta de
ginecologia. O reduzido didmetro externo dos histeroscdpios disponlveis no mercado permite efectuar
este exame sem anestesia geral e sem grande desconforto para a paciente.

No nosso servigo a primeira histeroscopia de ambulatorio foi efectuada em Setembro de 1997. As primeiras
histeroscopias foram essencialments diagnésticas sendo os procedimentos cirurgicos (Ressecgéo de
polipos ou miomas submucosos) efectuados no bloco operatério sob anestesia geral. No entanto, alguns
tratamentos eram efectuados em ambulatério utilizando pinga e tesoura (p. ex. lise de sinéquias, ressecgac
de polipos pediculados). Em Fevereiro de 1998 passou a utilizar-se a electrocirurgia bipolar (Versapoint)
0 que permitiu passar a efectuar a maioria dos fratamentos histerose6picos em ambulatdrio. Entre Setembro
de 1997 e Dezembro de 1999 foram efectuadas 672 histeroscopias em ambulatério das guais 128 com
utilizagao do Versapoint.

Realizamos um estudo retrospectivo das 311 histeroscopias efectuadas em ambulatorio durante 1999,

Foram submetidas a este procedimento 154 mulheres pré-menopausa e 157 mulheres pos-menopausa,
sendo a média de idades de 43 e 60 anos respectivamente.

A preparagéo do colo uterino com Misoprostol, na véspera da histeroscopia, & a anestesia loco-regional
(para-cervical) imediatamente antes de iniciar a histeroscopia, permitiram efectuar este exame com relativa
facilidade. O ambiente calmo e acclhedor contribufu também, na opinido das pacientes, para minorar o
possive! desconforto provocado pelo exame.

A principal indicag&o para a realizagéo da histeroscopia foi o Espessamento endometrial detectade por
Ecografia Pélvica {56% das mulheres pré-menopausa e 65% das mulheres pds-menopausa).

O diagndstico histeroscopico mais frequente foi o Polipo endometrial (161 casos), seguido do Mioma
submucoso (38 casos).

Foram efectuadas 61 histeroscopias diagndsticas e 250 histeroscopias cirlrgicas. Dos 128 cases em
que foi usado o Versapaint apenas 9% (11 pacientes) tiveram que ser novamente submetidas a tratamento
cirtirgico no bloco operatério. Nos casos em que nao foi usado o Versapoint, 30% das mulheres tiveram
que ser posteriormente tratadas no bloco operatério.

Nao foram registadas complicagbes durante ou apds a histeroscopia, sendo as algias pélvicas ligeiras ou
moderadas a Unica gueixa refarida.

A histeroscopia de ambulatério tem-se revelado uma técnica de facil realizagao e interpretagac, parmitinde
as novas técnicas (Versapoint) o tratamento da maioria das pacientes sem recorrer 3 anestesia geral e
consequentemente sem ocupar o bloco operatdrio.
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VERSAPOINT NO TRATAMENTO DE PQLIPOS ENDOMETRIAIS

Faustino F,, Coutinhe S., Fradique A., Silva C., Sousa F, Assungdo N.
Unidade de Histerescopia - Sarvigo de Ginecologia & Obstetricia

Curso de Histerascopia do Servigo de Ginacoiogia & Obstetricia do H.D.E.
Lisboa - 19 e 20 da Malo de 2000.

Resumo: Objectivo: Analisar a eficacia do tratamento dos Polipos Endometriais em ambulatdrio, com
um dispositivo de electrocoagulagéo bipolar designado Versapoint, adaptavel a um histeroscépio de
fluxo continuo com canal de trabalho de 5 French, utilizando o soro fisiolégico como meic de distensao.

Material e métodos: Foram analisados 101 casos, realizados em ambulatorio, na Unidade de Histeroscopia
do Servigo de Ginecologia e Obstetricia do H.D.E, de Janeiro a Dezembro de 1999.

A idade media das mulheres submetidas & intervengao foi 56,2 anos, 64% em pos-menopausa, das
quais 32% a realizar T.H.S. e 10% medicadas com Tamoxifeno.

As indicagbes foram posias em 82% dos casos por suspeita ecografica de patologia endometrial & em
18% dos casos pela sintomatologia clinica.

Realizou-se Ressecgao total do polipo em 89% dos casos.

Nos casos de ressecgdo parcial, 4 doentes foram submetidas a uma 28 intervengaoe, para completar o
procedimento, 1 caso com anestesia geral. Foi proposta histerectomia em 4 casos por patologia associada.

O procedimento foi, de uma forma geral, bem tolerado, ndo se verificando complicacies.

O diagnéstico histelégico de polipo endemetrial foi confirmade em 95% dos casos.

A avaliagao pos-cirirgica foi realizada por ecografia e/ou histeroscopia.

Verificou-se recidiva do polipo em 2 casos, posteriormente propostos para histerectomia.

Conclusdo: A utilizagdo da electracoagulagéo bipolar na Histeroscopia em ambulatério permite ao
ginecologista o tratamento rapido, efectivo e seguro de patologia benigna intra cavitaria, nomeadamente

polipos endometriais, diminuindo significativamente o nlimero de doentes a necessitarem anestesia geral
e consequente internamento.
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HISTEROSSONOSSALPINGOGRAFIA - NOVO CONCEITO DE DIAGNOSTICO EM GINECOLOGIA

Bernardo M., Leitao C., Dias ., Bugaihg J., Nelo, |

Servigo ds Ginacologia & Obstetricia

10" World Congress on Ultrasound in Obstetrics and Gynecology
Zagreb, 4-7 Octobar 2000

Ultrasound in Obstetrics & Gynecology.

Vol. 18, Supplement 1 2000; p. 36 - FO7

Resumo: Histerossonossalpingografia ¢ 0 método de diagndstico ecografico que estuda o endométrio, a
cavidade endometrial e a permeabilidade tubdria através da instilagéo de meios liquidos.

O objectivo deste estudo foi a avaliagao da eficacia desta técnica, no diagnostico da patologia endomatrial
e da permeabilidade tubaria .

O método consistiu no estudo retrospectivo de 550 doentes enviadas pelas Consultas de Climatério
(n=208), Medicina da Reprodugdo (n=195), Ginecologia Geral (n=125}, Senologia — doentes a fazer
tamoxifeno (n=24).

No grupo da Medicina da Reprodugio o exame teve como objectivo uma avaliagao de primeira linha da
cavidade endometrial e da permeabilidade tubaria. Nos restantes grupos efectuou-se coma complemento
da ecografia transvaginal (endométrios mal visualizades ou espessamentos maf definidos).

Foram analisados 0s dados ciinicos, os achados da ecografia transvaginal e da histerossonossalpingografia
assim como os resuitados da histerossalpingografia, da histeroscopia e da histologia.

Fol igualmente estudada a concordancia da histerossonossalpingografia, com a histerossalpingografia, a
histeroscopia & a histolagia.

Foram diagnosticados 168 polipos, 164 cavidades normais, 68 cavidades normais com espessamentos
subendometriais, 53 bandas hiperecagénicas correspondentes a sinéquias, 42 calcificagoes endometriais,
34 miomas submucosos, 20 septos uterinos, 1 endométrio irregular correspondendo a adenocarcinoma,
142 permeabilidades tubdrias bilaterais, 43 permeabilidades tubarias unilaterais e 10 obstrugdes tubarias
bilaterais.

A concordancia com a histerossaipingografia, histeroscopia e histologia nos diferentes grupos oscilou
entre os 85% a 100%. A morbilidade foi de 0,5% (3 casos de infecgdes pélvicas ligeiras, tratadas com
antibioterapia). A percentagem de gravidez espontanea, apds o exame, foi de 7,2%.

A histerossonossalpingografia — exame de facil execugfo e bem tolerado pelas pacientes - demonstrou
ser um complemento eficaz da ecografia transvaginal no estudo endometrial tornando possivel uma
triagem para a histeroscopia cirdrgica. Na Medicina da Reprodugéo podera ser um exame de primeira
linha no estude da cavidade endometrial e da permeabilidade tubaria evitando a exposigéo & raios X.
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TUBERCULOSE PULMONAR NA CONSULTA DE PEDIATRIA MEDICA NO ANO DE 1999

Ramos M., Figueirado A, Santos T.
Consulta Externa de Pedlatria Médica
Reunido Clinica do Servigo 2

Lisboa - 2000

Resumo: O trabalho efectuado pretende mostrar a experiéncia da Consulta de Pediatria Médica no
tratamento e seguimento da Tuberculose pulmonar durants o anc de 1999,

Analisaram-se 14 processos, segundo varios parametros, verificando-se gue:

- A maioria dos doentes (72%) foram enviados pelo Servigo de Urgéncia.

- Doze doentes viviam em meios sécio-econdmicos baixos (Indice de Graffard IV & V).
- A cidade de Lisboa e o Concelho de Loures foram as residéncias predominantes.

- O grupo etario predominante, estava compreendido entre 0s 4 e 9 anos.

- A maioria das criangas era do sexo feminino.

- B4%, das crian¢as tinham a vacina do B.C.G e 7% n3o. Em 29% era desconhecida.. Dos doentes com
vacina, 66% apresentaram Tuberculose doenca e 62% Tuberculose infecgio,

- Havia histéria de contacto com Tuberculose em 79% dos casoes.

- A forma de apresentagfio clinica menos frequente foi a Tuberculose doenga (43%). Nesta, 37% dos
doentes tiveram como primeiro sintoma tosse arrastada.

- A Tuberculose infecg¢do (57%) foi diagnosticada, fundamentalmente,por haver historia familiar de
Tuberculose (34%). Estes doentes fizeram terapéutica com isoniazida e rifampicina (4 meases).

- Nos doentes com Tuberculose doenga a terapéutica instituida foi pirazinamida (2 meses), isoniazida e
rifampicina (6 meses). Destes, um abandonou a consulta e outro , por iniciativa dos pais, suspendeu a
terapéutica.

- A maioria das criangas estudadas (93%} nao apresentaram recaidas ou complicagées.
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TOXOCARA CANIS - A PROPOSITO DE DOIS CASOS CLINICOS

Neto B., Figueiredo A., Abreu F, Brito C., Nepomuceno J., Santos T.

Consulta da Padiatria Médica e Consuita da Oftalmologia do Hospital de Dona Esteténia
Reunido Clinica do Servigo 2

Lisboa - 2000

Resumo: Os autores apresentam dois casos de Toxocariase com apresentagdo clinica distinta.

1 — Crianga de 8 anos de idade, raga negra, pertencente & classe Il da escala de Graffar adaptada. No
seu ambiente familiar havia cdes e gatos.

O quadro clinico, com cerca de 4 anos de evolugéo, caracterizava-se por dar abdominal recorrante,
distensfio abdominal, nauseas, vomitos esporadicos e fezes moles. A somatometria na primeira consulta
encontrava-se nos percentis: peso »10<25; altura >25<50.

A avaliagao analitica revelou: eosinofilia de 11%, xilosémia de18 mg/dl, proteinograma com y = 20% e
IgE> 1000 UI/ml. Foi pedido exame parasitoldgico tendo sida positiva a serclogia para Toxocara canis.
Neste contexto global fez-se o diagndstico de Larva migrans visceral.

Fez terapéutica com Mebendazal durante 5 dias com regressao das queixas 8 dos valores analiticos.

2 — Crianga de 4 anos, raga branca, com situagao tamiliar complicada e pertencente a classe IV da
escala de Graffar adaptada.

No seu ambiente familiar havia gatos. Foi referenciada a consulta de Pediatria Médica por cefaleias com
4 meses de evolugfio. A observagdo pela Oftalmelogia reveiou alteragdes no olho esquerdo caracterizada
pela presenga de lesdo macular branca e vitrite, com diminuigéo da visao. E entdo admitido o diagndstico
de Larva migrans ocular. Os exames mostravam: ecografia ocular com aumento da densidade vitrea e
banda de fibrose com extenséa para a superficie da retina e envolvimento do vitreo; eosinofilia de 11%;
IgE de 86 Ul/ml e serologia para Toxocara canis positiva.

Fez corticoterapia oral (2mg/Kg) durante 45 dias sem melhoria significativa, sendo por indicagaoc da
Oftalmologia, submetida a vitrectomia. Teve boa evolugao clinica, com meihoria da visao do olho esquerdo.
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CASUISTICA DAS PRIMEIRAS CONSULTAS DE PEDIATRIA MEDICA NO ANO DE 1939

Sousa ., Carmona C., Ramos M., Figueiredo A., Santos T,
Caonsulta Externa de Pediatria Médica

Reunigo clinica do Servigo 2

Lisboa - 2000 -

Resumao: O numero total de consultas no ano de 1999 foi de 6871.
Foram revistos 1200 processos correspondentes as primeiras consultas desse ano, dos quais foram
aceites apenas 1076 para estude. O resultado foi o seguinte:

- Verificau-se que a maioria dos doentes eram do sexo masculino e de raga caucasiana.

- 82% dos utentes residiam na regido de Lisboa e Vale do Tejo. Destes, 87%pertenciam a area dos
Hospitais da Grande Lisboa, dos quais 40% nao residiam na drea do Hospital de Dona Esteféania, mas
sim nas dreas dos Hospitais de Sta Maria (8%), Garcia de Horta (2%), Reynaldo dos Santos (10%),
Fernando da Fonseca (10%), Conde Castro Guimaraes (2%) e Séo Francisco Xavier (5%).

- A maioria dos doentes foi referenciada pelo médico assistente, contrariando casuisticas anteriores.
Mesmo assim, 34% ainda provinham do Servigo de Urgéncia. Em 9% dos processos nio estava referida
2 proveniéncia.

- oi possivel classificar, sagundo o indice de Graffar, 72% da populacédo estudada. A maiorfa (90%%)
pertencia ao meio socio-econdmico mais baixo (indice de Graffard 11l e (V).

- As consultas ocarreram, maioritdriamente, no 12 semestre do ano. No més de Janeiro verificou-se a
maigr afluéncia.

- O grupo etario predominante foi a segunda infancia verificando-se no entanto um nimero significativo
de adolescentas (14%).

- Os motivos principais da consulta foram as infecges respiratérias (159 doentes) & urinarias(145 doentes).
E significativo, também, o envio de 86 criangas com atraso estaturo-ponderal & 80 com cefaleias. Em
1% dos processes néo estava referido o motivo da consulta.

- Em 6% dos casos ndo foi possivel o diagndstico, quer por falta de dados (4%), quer por abandono da
consulta (2%} e 9% n&o apresentavam patologia . Nos restantes processos foram encontrados 1163
diagnésticos.

- As doengas do aparelho respiratdrio corresponderam & maioria dos diagnosticos, (288, predominando
apneumonia e a bronquiolite recorrente (124). As doencas do aparelhg urinério (237), com predomininio
da infecG&o urindria (164), foram a segunda patologia mais encontrada. De realgar, que 27 infecgdes
urinarias apresentavam refluxo vesico-ureteral.

- Referenciou-se a outras consultas do Hospital de Dona Estefania 407 criangas. As consultas mais
solicitadas foram a de oftalmologia (105 casos) e otorrinolaringologia {103 casos).

- 46% dos doentes tiveram alta da consulta para o médico assistente.
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REVISAQ DAS ANEMIAS NA CONSULTA DE PEDIATRIA

Barba C., Gan C., Gouvaia C., Rebelo M., Pinlo 8., Conde Blanco J.
Consulta Externa de Pedialria Médica

Rewunido Clinica do Servigo 1

Lishoa, Novembra da 2000.

Resumo: Introdugao: As anemias s&o uma patologia frequente em Portugal. Vdrios autores 1ém estudado
esta problematica mas a divulgagao dos seus resultados tem sido limitada.

Objectivo: Pretendeu-se com este trabalho avaliar a frequencia de anemia na Consulta de Pediatria
Médica e determinar as suas principais caracteristicas diagnodsticas e terapéuticas.

Material e métodos: Efectuou-se um estudo retrospectivo dos processos clinicos identificados no livro
de registo com primeira consulta entre Janeiro de 1998 e Dezembro de 1999 e com diagndstico principal
de anemia. Foram analisadas as seguintes variaveis: idade, sexo, raga, origem, Graffard, hemoglobina,
indices eritrocitarios e parametras analiticos especificos consoante o tipo de anemia diagnosticada. Em
relagao a anemia ferropénica foram também analisadas a idade gestacional, peso ao nascer, alimentagio
e terapéutica efectuada.

Resultados: Das 3082 criangas com primeira consulta no periodo em estudo, 84 tinham diagndstico
principal de anemia. A maioria pertenciam ao sexo masculino, raga branca e tinham idades inferiores a
dois anos.

- As anemias foram classificadas em ferropénicas (74%), heterozigotia para a--Talassémia (8,5 %],
heterozigotia para - Talassémia(4,7%) e 11,7 % foram englchadas noutra eticlogia.

- Em relagéo as anemias ferropénicas foram mais frequentes no sexo masculino, raga branca e em
idades inferiores aos 4 anos . Nao tinham patclogia asscciada em 39%.

- B7,1% iniciaram terapéutica com ferro com evolugéo clinica e laboratorial adequada. A duragao meédia
da terapéutica foi de 4,7 meses. Em 32 % dos casos a adesdo a terapéutica n&o foi adeguada por toma
irregular da medicagao prescrita ou por abandono da consulta.

Conclusdes: A anemia mais frequente foi a ferropénica, logo seguida pela heterozigotia para o~ talassémia,
tal como esta descrito na literatura revista em Portugal.

Sob terapéutica com ferro, a evolugao clinica & [aboratorial foi adequada, mas o cumprimento foi irregular
numa percentagem elevada. Importa sensibilizar os pais para as potenciais consequéncias de uma anemia
ferropénica nao tratada. A facilidade com que esta situagdo pode ser prevenida, obriga & adopgao de
medidas de prevencfio adequadas e atempadas.

Palavras-chave: Anemia; Talassémia; Ferropenia; Hemoglabina; Nutrigao.
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CONTINUANDO COM CROMOSSOMOPATIAS

Rebelo M., Gouveia C., Conda Blanco J.
Consulta Externa de Pediatria Médica
Reunifio Geral do Sarvigo 1

Lishoa, 6 de Abril de 2000.

Resumo: Em continuidade com a sessdo anterior apresentada pela consulta, em que foi descrito um
caso clinico de sindrome de Turner, sdo apresentados dois casos de delecgdo cromaossamica,
referenciados a Consulta Externa do Hospital Dona Estetania por atraso do desenvolvimento:

Caso 1: Crianga do sexo feminino, cinco meses de idade, enviada a consulia por dismorfia facial, atraso
do desenvolvimento psico-motor e hipotonia. Dos antecedentes pessoais salienta-se atraso de crescimento
intra-uterino. O estudo citogenético revelou uma delecgdo do brago curto do cromossoma 9.

Caso 2: Crianga do sexo feminino, quatro anos e oito meses, enviada a consulia por atraso do
desenvolvimento estaturo-ponderal. Dos antecedentes pessoais salienta-se atraso de crescimento intra-
uterino, desenvalvimento estaturo-ponderal sempre inferior 2o percentil 5, com desenvolvimento psicomotor
adequado. Ao exarne objectivo apresenta facies peculiar, clinodactilia, escoliose e pés planos, com
sindactilia dos 22 e 32 dedos dos pés. Da investigagfo efectuada salienta-se idade 6ssea de dois ancs e
meio e estudo citogenético revelando defecedo do braco fongo do cromossoma 21 com inversao no
braco longo do cromossoma 5.

A propgsito destes casos, 08 autores fazem uma breve revisao tedrica.

Palavras-chave: Cromossomopatia; Desenvolvimento; Ambulatorio; Genética.
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NEUROFIBROMATOSE - EXPERIENCIA DA CONSULTA EXTERNA DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA

Silva A.B., Conde Blanco J.

Consulta Fxterna da Pediatria Médica

Il Jornadas do Departamento de Medicina do Hospital de Dona Estetania
Lishoa 10, 11 2 12 de Feverairc de 2000

Resumo: Objectivo: O estudo clinico sistematico ¢ primordial para a orientagéo e tratamento dos doentes
com Neurcfibromatose do tipo 1 (NF1), donde o propdsito deste trabalho em gue se faz a andlise clinica
dos doentes com NF1 seguidos na Consulta Externa de Pediatria Medica do H. Dona Estefania.

Material e Métodos: o estudo foi efectuado em 10 criangas com NF1 segundo os critérios do National
Institute of Health Consensus Conference de 1988. Foram analisadas também manifestaces frequentes
mas que nao constituem critérios de diagnostico.

Resultados: A idade de referéncia & consulta variou dos 3 meses aos onze anos, média 4,4 anos, Todos
os doentes (100%) tinham manchas de café com leite e 60% tinham lentigens. 3 doentes ( 30%) tinham
neurinoma plexiforme e 4 (40%) e o hamartoma da iris em 1.

3 doentes (30%) tinham lesdes osseas especificas , 1 com displasia da asa do esfenocide ¢ 2 com
pseudoartrose da tibia submetidos a intervengdo cirdrgica. 3 doentes tinham escoliose, 1 macrocefalia, 1
atraso psicomotor ligeirc. 6 doentes (60%) tinham lesBes com hipersinal na Ressonancia Magnética
cerebral. Nenhum doente tinha hipertenséo arterial ou baixa estatura.

Conclusdes: Apesar do pequeno nimero de daentes, todos os critérios de diagnostico de NF1 foram
observados traduzindo a diversidade da apresentagéo da doenga. Um nimero apreciavel de doentes
tem manifestagdes que se podem complicar - glioma 6ptico — e os dois com pseudoartrose da tibia
sofreram intervengéo cirlrgica, tendo sido um deles amputado 20s 6 anos. Assim, a vigilancia clinica
metédica e multidisciplinar & um factor primordial na orientagéo e tratamento dos doentes com NF1.
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PANOPLIA DE DIAGNGSTICOS

Correia T., Nato V., Cande-Blanco J.
Consulta Externa de Pediatria Méadica
Reunido Clinica do Servigo 1

tisboa, 27 Janeiro de 2000

Resumo: Os autores apresentam e discutem o caso clinico de uma crianga de 5 anos, do sexo masculing,
raga branca, enviada & consulta externa de Pediatria do H. de Dona Estefania, em Outubro de 1997, a
partir do servigo de urgéncia, por sindrome febril indeterminado.

Nos antecedentes familiares salienta-se a mae com bronquite asmética e o irméo de 3 meses actualmente
internado no H.V.F.X. com os diagndsticos de bronquiolite, otite média aguda e refluxo gastroesofagico
moderado.

Dos antecedentes pessoais ha histéria de 9 internamentos hospitalares, durante o primeiro ano de vida,
por ma progressdo ponderal e por broncopneumopatia sibilante recidivante. Durante este perledo foram
feitos os seguintes diagndsticos: refluxo gastroesofégico, traqueobroncomatacia, sindrome aspirative e
otite média aguda ( dois episodios).

Aos 3 anos é referenciado & consulta de Pediatria por sindrome febril indeterminado caracterizado por
febre elevada ha mais de 2 semanas e dificuldade respiratoria. Na consulta foram diagnosticados otite
serosa cronica bilateral e sinusite maxilar bilateral e instituida terapéutica antibigtica. Por persisténcia da
clinica e do insucesso terapéutico a crianga foi internada para investigagao de eventual patologia subjacente
{atopia, imunodeficiéncia, doengas infecciosas, malformagdes, Fibrose Quistica,...) cujos resultados foram
negativos. Apos varias semanas mantinha a otite serosa bilateral com agudizacbes frequentaes motivo
pelo que realizou a tomografia computorizada acs ouvidos que revelou otomastoidite 2 esquerda. Foi
submetida a uma adenoidectomia com colocagao de tubos de ventilagio transtimpanicos mas manteve
episodios recorrentes de otite média aguda e de sinusite. Alguns meses depois foi submetida a segunda
intervengao cirdrgica — mastoidectomia & esquerda e timpanotomia exploradora. Apesar da terapéutica
médica e cirdrgica a crianga, actualmente com 5 anos, mantém otites médias agudas recidivantes cuja
etiologia se desconhece.

Os autores discutem a possibilidade da existéncia de uma patologia subjacente rara que justifique o
caracter recidivante destas infecgdes respiratdrias altas, nomeadamente a discinésia ciliar priméria.
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FENDAS PALATINAS - EXPERIENCIA DO SERVICO OF REABILITACAQ NA CONSULTA DE FISSURADOS
DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA

Claro 5., Seixo |, Portugal I.

Servico de Medicina Fisica e Reabllitagao

22 Encontro Luso-Galaico de Medicina Fisica e Reabilitagéo

Guimaraes, Abril de 2000

Arquivos de Fisiatria e Doengas Osteo-Articulares (aceite para publicagéo)

Resumo: Apds uma breve abordagem das Malformagdes Congénitas da Linha Média {Fendas Labio e/
ou Alveolo-Palatinas), alteragdes estéticas, do desenvolvimento anatémico e funcional e das relagdes
socio-afectivas resultantes, as autoras apresentam as diferentes formas de abordagem desta malformagao,
sua incidéncia, etiologia, embriologia, apresentagéo clinica e programa terapéutico, habitualmente moroso
¢ estabelecido em fungédo da gravidade e localizagéo da fenda.

Estas criangas apresentam frequentemente alteragdes e/ou do desenvolvimento da fala, anomalias
dentdrias, défices auditivos e do relacionamento social. Estes factores determinam uma abordagem
multidisciplinar, visando prevenir e/ou corrigir as alteragdes auditivas e da linguagem e a melhoria estética
e onde vérias especialidades intervém particularmente a cirurgia pléstica, otorrinolaringologia, cirurgia
maxilo-facial e estomatologia entre outras. Destaca-se a intervengdo da M.F.R. e o programa de reabilitagao,
os critérios para a terapia da fala e a associagao de testes especificos da avaliag@o do desenvelvimento
(Griffiths) e da linguagem (Reynell).

Visando esta abordagem multidisciplinar, existe desde 1996 uma Consulta de Fendas no Hospital de
Dona Estefania, realizada semanalmente e composta por cirurgides plasticos, fisiatra, estomatologista e
otorrinolaringologista, contando ainda com a colaboragio de outras dreas, sempre gque necessario.

Concluem com um estudo retrospectivo de 417 processos de criangas seguidas na consulta de fendas
nos Cltimos 5 anos, 37 dos quais hao necessitaram do apoio de M.F.R;

Da analise dos dados enfatiza-se o predominio de criangas do sexo masculino e das fendas palatinas,
assim como dos casos em que néo fol efectuade o diagndstico pré-natal. Verificou-se ainda um elevado
nimero de sindromas polimaiformativos / malformagdes associadas, de alteragfes do foro ORL, e de
criangas submetidas a mais de uma cirurgia. Cerca de 1/3 das criangas tinham alteragdes da fala,
necessitando de programa de terapia da fala.

Os resultados obtidos encorajam-nos a ter como objectivo a realizagio de um protocolo de avaliagao e
acompanhamento das criangas com fenda, no sentido de uniformizagao de critérios/condutas e comparar
expeariéncias permitindo andlises mais rigorosas.

Salientam ainda a importancia da engenharia genética e cirurgia fetal como a grande esperanga do
futuro.
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TORCICOLO MUSCULAR CONGENITO - ABORDAGEM MULTIDISCIPLINAR

Borges A., Clars S., Alves A,
Servigo de Medicina Fisica e do Reabilitagao do Hospital Dona Estefania (S.M.F.R. do H.DE.}
I Jornadas do Departamento de Medicina do Hospital de Dona Estefinia, em Lisboa, Fevarairo da 2000,

Resumo: O Torcicolo é um sinal clinico, de alerta, para um conjunto de patologias {(tumerais, traumaticas,
neuroldgicas, infecciosas) que podem estar subjacentes e tém de ser identificadas pelas consequéncias
graves que podem acarretar.

E o motivo de consulta em vérias especialidades (Pediatria, Oftalmologia, Neuralogia, Ortopedia, Fisiatria)
& uma abordagem multidisciplinar permitira um diagnéstice e uma intervencdo terapéutica precoces.
OTorcicolo Muscular Congénita {T.M.C.} é a terceira anomalia congenita muscule-esquelética mais comum
apos a luxag&o da anca e o pé hoto, com uma incidéncia que varia entre 0.4% e 1.3%.

Apos uma abordagem tedrica quanto a etiologia, quadro clinica, diagndstico e tratamento conservador/
cirdrgico apresenta-se uma andlise retrospectiva dos casos clinicos observados no Servigo de Medicina
Fisica e de ReabilitagZo num periodo de 4 anos.

Foram revistos os processos de 105 criangas com o diagndstico de torcicolo congénito seguidas na
Consulta de Fisiatria do H.D.E. entre 1994 ¢ 1998, com idades compreendidas enptre as 3 semanas e
0s12 anos.

Os dados colhidos foram: idade & data da 12 consuita; histria obstétrica; presenga de nédule, plagiocefalia
e/ou outra patologia associada; estudos ecograficos: programa de reabilitag&o; evolugdo e orientagae.
Dos resultados obtidos verificou-se que:

1. N&o existia prevaléncia significativa de sexo.

2. A maioria das criangas recorreu & 12 consulta nos primeiros trés meses de vida,

3. No que respsita & histéria obstétrica, 51% dos partos foram eutdcicos e 49% distéeicos.

4. Quanto ao quadro clinico/patologia associada: 62% tinham nodulo palpavel, 37% apresentavam
plagiccefalia e em 1% dos casos encontrou-se luxacéo congénita da anca.

5.Das 33 ecografias de partes moles do pescogo (regido latero-externa) realizadas, 20 eram compativeis
com o diagnostico de T.M.C.

6. Das criangas {41%) que entraram em programa de reabilitagdo estavam clinicamente bem aos 12
meses mais de 50%;

7. 21 criangas foram orientadas para a consulta de oftalmologia e, 10 submetidas a cirurgia (nos casos
que persistiram apds o 12 ano de idade) tendo alta em média § meses apés cumprimento dum programa
de reabilitagao pds-operatério.

Concluiu-se a apresentagcdo sublinhando a importancia de uma abordagem transdisciplinar para o
diagnastico e intervengéio terapéutica precoces, visando um desenvolvimento psicomotor simétrico e
harmonioso.
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PERSPECTIVA DA MEDICINA FISICA E REABILITAGAO NO ALONGAMENTO DOS MEMBROS INFERIORES

Levy M., Seixo I, Claro 8.

Servigo de Medicina Fisica a de Reabilitagéio (M.F.R.) do Haspital Dona Estefania.

Jornadas de Medicina Fisica e de Reabilitagéc das Comemoragdes dos 100 anos do Hospital do Hospital Ortopédico do
Qutdo, sm Setdbal, Dezembro da 2000.

Resumo: As auloras apés uma abordagem sucinta sobre a dismetria dos membras inferiores €
repercussdes no aparelho locomotor e marcha, alterages da imagem corporal, na vida diaria e respectivas
problemas psicolégicos, destacam a etiologia multifactorial, particularmente a congénita, frequentemente
associada a grandes dismetrias. Salientam a importancia da histdria e exame clinico, estudo imagiolégico,
previsao do crescimento 6sseo e de determinados factores como a idads, etiologia, evolugéo, extenséo
e localizaggo da deformidade, na correcgéo da dismetria e respectivo tratamento a estabelecer (ortopédico
ou cirlirgico)

O alongamento 4sseo dos membros inferiores € uma técnica cinirgica a considerar nos jovens com boa
plasticidade tecidular e com dismetrias superiores a 5 cm, tratando-se de um tratamento prolongado
associado a elevado nimero de complicagdes e que requer uma abordagem pluridisciplinar e a colaboragdo
da crianga e pais. Requisitos fundamentais para o sucesso deste tratamento séoc a estabilidade articular,
integridade tecidular e neurovascular, auséncia de alteragtes psicolégicas e idade superior a 6 anos.
Referem os objectivos gerais do tratamento de reabilitagdo segundo 3 periodos (pré e pds operatdrio e

apds remogao do fixador externa), visando prevenir as complicagdes e a obtengdo de um bom resultado
funcional.

Realgam a necessidade de selecgéo criteriosa dos doentes e 0 correcto planeamenta pré e pos operatdrio,
a escolha da técnica cirdrgica / experiéncia do cirurgido, com objectivo de reduzir o ndmero de
complicagbes.

E apresentado o resultado de uma revisdo de 45 processos de criangas seguidas na consulta de
reabilitagho e submetidas a alongamento 6sseo no Servigo de Pediatria Cirargica no perfodo que decorreu
entre Janeiro de 1986 e Junho de 2000. Determinou-se entre cutros aspectos a distribuigac por sexo,
idade, etiologia, valor da dismetria, segmento alongado, fixador externo utilizado e complicagdes ocorridas.
Verificou-se a predominéncia de criangas do sexo masculino € a idade média de inicic do alongamento
os 10 anos, sendo a etiologia mais frequente a congénita. O segmento mais alongado foi a tibia e ©
tixador externo mais utilizado o llizarov. A infecgAo dos fios ou pinos e a amiotrofia foram as complicagdes
mais frequentes.

Terminam realgando que o alongamento 6sseo progressivo dos membros inferiores deve sempre visar
uma melhoria estética, funcional e da qualidade de vida e nunca deve ser conseguido a custa da perda
de mobilidade ou funcionalidade e que a ma orientagéo do programa de reabilitagao pode transformar
uma cirurgia tecnicamente excelents numa cirurgia com maus resultados.
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REABILITAGAO DE MALFORMAGOES CONGENITAS DO MEMBRO SUPERIOR

Costa M. J,

Servigo de Medicina Fisica e de Reabilitagio

VIIl Curso Pés-graduado de Ortopedia Infanti, SEQI
Vimeiro, 10 e11 de Favaraira de 2000

Resumo: Nesta apresentagdo foi feita uma introdugdo com uma revisdc estatistica de todas as
malformagdes congénitas do membre superior observadas no Servige de Medicina Fisica e de Reabhilitacao
do HDE de Janeiro de 1992 a Dezembro de 1999.

Na primeira parte foi exposta a abordagem destas criangas sob o ponto de vista da reabilitagéo pediatrica:
a importancia da relagdo entre as diferentes etapas de desenvolvimento psicomotor, em especial as
etapas de preensdo Erhardt (Erhardt developmental prehension assessment}, a fungdo e a estética. Foi
dado destaque ao papel da terapia ocupacional na integracéo do membro malformade nas actividades
bimanuais, sempre em paralelo com o desenvolvimento psicomotor. Foram referidas as compensacdes
que a crianga faz para ultrapassar as dificuldades detectadas durante os tratamentos em terapia
ocupacional, Algumas destas compensagfes sdo desejavels e estimuladas, outras s30 indesejaveis e
corrigidas, por agravarem as refracgbes das partes moles e/ou acentuarem os desvios Gsseos. Foram
ainda reaigadas algumas questdes na relagdo dos pais com a malformacgao do seu filho, sobretudo a
dicotomia fungao-estética, que & um problema sempre presente ao longo da reabilitagBo destas criangas.
Na segunda parte foram apresentados alguns casos clinicos representativos, que receberam tratamento
no servigo de reabilitagdo do Hospital D. Estefania.
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NUCLEQ DE ICONOGRAFIA DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - ANO DE 2000

Estrada J., Gama L.

O Nucleo de leonografia dispde actualmente de um acervo de 15.000 imagens ¢ que origina uma recoclha
de novas imagens mais selectiva e preferencialmente orientado para a patologia ainda ndo documentada.

Em 2000 o Nucleo foi convidado a colaborar em varias sessoes de homenagem a Pediatras Portugueses
de relevo, tendo participado na sessao de agraciamento ministerial ao Drs. José Alberto Mateus Marques,
na sessaoc de homenagem hospitalar ao Dr. Jodo Antonio Carapau (sessao tematica sobre tuberculose),
na homenagem de aposentagéo do Dr. Antdnio Gentil Martins, na Ordem dos Médicos e na Reunicn
Hispano Luso Suiza de Neonatalogia e Medicina del Desarrolo celebrada em Santiago de Compostela
em memoria do Prof, Antdnio Torrade da Silva.

Foi igualmente convidado a participar em reunides cientlficas extra-hospitalares, tendo apresentado
sessBes temdticas na XIX Reunido sobre temas pediatricos do Hospital Distrital de Abrantes (Necnatologia),
nas X Jornadas de Pediatria do Hospital Distrital de Evora {Pediatria secial) e nas IV Jornadas
Interhospitalares do Distrito de Setlbal (“avaliar & preciso”).

No Hospital de Dona Estefénia foram efectuadas sessbes iconograficas integradas nas il Jornadas do
Departamento de Medicina (perspectiva de uma retrospectiva), nas IV Jornadas Luso-Espanholas de
Pediatria e Cirurgia Pediétrica (Dosnga de Kawasaki - Ser ou néo ser...), na Vll Reunido do Anuario do
HDE {Maus tratos), na Reunido da Associagao dos Médicos Catdlicos, assim como uma ses530 tematica
sobre Internamentos prolongados: Produtividade versus Responsabilidade social.

O Nucleo contribuiu igualmente para vérias outras apresentagdes técnico-cientificas e formativas (aulas,
comunicagdes, posters e publicagdes), pelo empréstimo de cerca de 350 slides.
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ACTIVIDADE DO NUCLEQ DE ICONOGRAFIA 12 ANO DE 2000

{lista de slides apresentados pela primeira vez)

PATOLOGIA PASTA FOLHA QUADR CD
ACIDENTE AHMA FOGO - ESTILHACOS SNC 27 2 11-08
CITOLISE SNG - ACIDENTE ELECTRICO 27 3 05-10
INSUFICIENGIA RENAL TERMINAL - QSPEQPATIA (2) 27 6 20- 08
INSUICIENCIA AENAL TERMINAL - QSTEQPATIA 27 6 06 - 18
PNEUMONIA - ASPIRAGAO CORPO ESTRANHO (TAMPA CANETA) 27 8 16 - 20
SEPSIS - HEMOFILTRAGAO 27 18 09- 11
SIDA / MAC 27 17 07-14
TCE — COICE - FRACTURA OSSOS PAOPRIOS NARIZ 27 5 11-14
TCE — CRANIECTONIA COM ENXERTO OSSEQ 27 4 05- 04
ACIDENTE ARMA FOGO - ESTILHAGOS SNC 26 20 15- 1§
ANEMIA FANCONI - MAOS 26 11 13- 04
ANEMIA FANCONI - MAQS - PANCITOPENIA 26 12 05 - 20
ANEMIA FANCONI - MACS - PANCITOPENIA 26 13 01-08
CUIDADOS AD RN - PREMATURIDADE 26 17 15- 18
FACADA TORAX - HEMOTORAX 26 16 01-08
PE BOTO BILATERAL 26 1 20-04
3. MARFAM - MAQS 26 9 09 - 02
S. MARFAM - PECTUS ESCAVATUM / CARINATUN (2 IRMACS) 26 10 15-20
S. MARFAM - RN 28 11 01-12
8. STREETER - BRIDAS CONGENITAS 26 2 05 - 08
S. TRICO-RINO-FALANGICO - EXOSTOSES {EVOLUGAO) 26 15 11-20
S. TRICO-RINO-FALANGICO - FACE E MAOS (TIPO 1) 26 13 11- 20
. TRICO-RINO-FALANGICO (MAE-FILHO) 26 14 01-14
8. TRICO-RINO-FALANGICO {TIPO |1} 26 14 15- 09

TRAUMATISMO FACIAL POR FORCEPS 26

I

18- 20
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- Trabalhos premiados em 1999 -

AREA DO Aengdes Honrosas
" HOSPITAL | SRS
DEMEDICINA - /| Osmolaridade de s A utilizagado do actlvador
-SERVICO 1 -~ . | utilizadas por via intravenosa em recombinante do plasminogénio
' -~ | cuidadas intensivos neonatais. (Luis tecidular na trombose venosa do
Pereira da Silva, Graga Henrigues, Daniel | recém-nascido.(M.Serelha, Neto
Virella, Jo&o Videira Amaral). MT, Barrocas F., Pereira G. ,Margal J.,
. Videira-Amarai J. }.
DI*MEDICINA Diagnéstico Pré-natal: A histéria de
-SERVIGO 2 dois irméos. (Ana Paula Serrao, Gisela
_ Neto, Judite Batista, J. Ferra de Sousa).
SERVIGO DE Leque das malformagdes associadas Esophagocoloplasty-An
CIRURGIA 4s fissuras labio-alvéolo-palatinas improved technique.
PEDIATRICA _ {Regina Duarte, M.José Leal). (A. Gentil-Martins).
SERVICO DE Fixadores externos em
ORTOPEDIA pediatria.Lestes da phisis. (F.
PEDMATRICA Sant'anna, J. Goulao, A. Delgado, D.
' Ribeiro).
SERVICO Analgesia pés-operatdria em Cirurgia 12 Curso teérico-pratico de
ANESTESIA Ginecoldgica. anestesia loco-regional am
(F. Silva, R. Duarte,A. Cesar). pediatria do H.D.E.
(T.RAocha, T. Cenicante {.Peixer,
A.Moniz).
SERVICO Detection of an archaic clone of Trombose venosa em crianga
PATOLOGIA staphylococecus aureus with low-level portadora das mutacoes
CLIiNICA resistance to methicillin in a padiatric protrombina G20210A e 5,10-
hospital in Portugal and in metilenctetrahidrofolato
international samples. Relics of & redutase C677T em
formely widely disseminated strain? heterozigotia.
(R. Sa-Ledo,! Santos Sanches, D. Dias, I. | (I Serra,C.FonscaH Santos,J.P.Vieira)
Peres, R. Barros, H. Lencastre).
SERVICO DE Grande Queimado em Cuidados
URGENCIA Intensivos.
{ M. Carmo Vale).
CONSULTA Crescimento e desenvolvimento na
EXTERNA displasia broncopulmonar-casuistica
CFPl-nuclec de DBP {1594-1998},
Consulta de Pneumologia Infantll do
Hospital de Dona Estefania.
{M. Coelho, |, Velha).
SERVICO Contribuigéo para o estudo da Dez anos de Cirurgia ORL
OTORAINOLA prevaléncia bacteriana da otite madia pediatrica.
RINGOLOGIA aguda da crianga em Pertugal, (V. Rebelo, L. Acosta. L. Monteiro,
{L. Monteiro, L. Acosta, V. Calada). | A.Rebhelo, V. Calado).
Di® PEDO O outro iado das birras. Alleragbes de
PSIQUIATRIA comportamento na primeira infancia.
| (0. Queirds, T. Goldschmidt, S. Almeida).
MATERNIDADE Hemangiomatose miometrial difusa. A
MAGALHAES propésito de um caso clinico.
COUTINHO (L.Salgueiro,M . J.Bernardo,LFradique,
F.Cunha, F.Cmar,
J.Bugalho,N.Assunc¢ao).
Prémio Especial | Liga dos Amigos do Hospital de Dona
do Anudrio - 99 Estefania.



ANUARIO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 2000

191

ANUARIO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA

- Trabalhos premiados em 2000 -

AREADO . |~ 'Prémio de Mérito Glemtifico | | Mengbes Honrosas
HOSPITAL ' “Anudric 2000 B SRS D
| SERVIQO1 Stability of calcium and phospharus In faur parental
# e+ nutrition golutlons for preterm necnates
Pereira da Silva L., Numamodo A, Videira Amaral J.M.,
L Rosa M.L., Almeida M.C., Ribeira M.L.
SERVICO 2 Urodindmica na crianga — Experiéncla do Hospital de
‘ '| Dona Estefédnia
- i Abranches M., Batista J., Ferra da Sousa . !
NEUROLOGIA . Trombose venosa cerebral na crianga '
) _ Vigira J.P., Dias A,
IMEFNO- Nonspecific skin reactivity to histamine: an epidemiological
ALEAGOLOGIA study in three continents
Morais de Almeida M., Gaspar A, Romeira A, Sampaio G.,
Taixaira C,. Marques A., Lopes D., Mui leong K., Andrade |.,
Andrada N., Santa-Marta C., Pires G.. Romeira J,. Neuparth N.,
Borges F.D., Humbedo J., Aesado Pinto J.
CIRURGIA Um Caso de Ahcesso do Psoas Tumoras do Mediatismo
Falacios J,, Borges C., Carnsiro R.C., Furtado J_, Jacinto S.,
i Lega A., Carvalho L. Gentil Marting A,
OFTALMOLOGIA | Perspectivas do astude da diabetes ocular numa
consulta pedidtrica
Rodrigues P., Nepomugeno J., Brito C., Masquita ).
CRL Rastrelo universal da audi¢do neonatal, um pequenc teste  Roncopatia e sindroma de apneia
para o audiologista, um grande passe para a humanidade | obstrutiva na crianga
Monteiro L., Calado V, Rebele V., Acosta L., Martins I., Carvalho |
Melg A, Uma M., Calado V.
ESTOMATOLOGIA Quadros clinicos curiosos e menos
frequentes em Estomatologla
Malheire B., Pinheiro J., Femandes A,
] Nunes A., Telentino M.
SERVICO Abardagem terapéutica dos derrames parapneuménlcos
URGENCIA e empiemas
Brito Langa I, Santos M., Barata D., Vasconcelos C. .
PEDO- Investiga¢io epidemioldgica em
PSIQUIATRIA Psiguiatria Infantil
Ramos Silva M.A., Pocinhg L.
IMAGIOLOGIA - Manlfestagdes da TC em patologia toricica
Nunas A., Scares E.
PATOLOGIA Features and trends in Helicabactar pylori antibiotic Elagiese feacal vs fibrose quistica
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