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EDITORIAL

125 ANOS/125 MESES/125 SEMANAS

Neste ano de comemoragao dos 125 anos do Hospital Dona Estefania o Anurio inicia uma experiéncia
cujo interesse esperamos se venha a revelar a curto prazo: as Introdugdes aos resumos dos trabalhos,
escritas expressamente pelos Directores (quase todos) dos respectivos Servigos. Uma banalidade, poder-
se-a dizer, mas dada a pretendida divulgagao desta publicag&o no exterior do Hospital, esta padera ser
uma forma de o Hospital, ac seu mais alto nivel, marcar posi¢éo no seio da pediatria poriuguesa e, por
extenséo da sua actividade, no seio da satide materno-infantil.

A esta novidade que consideramos positiva, contrapbe-se ao inversc a quase auséncia de resumos
provenientes de sectores nobres do Hospital, © que deveria levar a reflexio (e a inflexéo). Porqué? E como
passar a escrita o grande e rico manancial da actividade clinica (e ndo s0) da instituigdo? O Anudrio nic
tem por vecagédo publicar trabalhos originais, mas poder4 desenvolver processos que promovam de algum
modo essa actividade imprescindivel. Para o proximo niimero iremos implementar a adopgao do “Resumo
Estruturado” e inauguraremos uma secclio com a listagem dos trabalhos publicados no ano precedents,
eventual embrido de um “ranking”. Na drea da formagao basica e transversal procuraremos, entre outras,
concretizar actividades de aperfeicoamento e valorizagéo do trabalho cientifico, nele incluindo o campo da
axposigac publica.

Gostariamos gue este pequena conjunto de propostas (a juntar a outras que surjam) se concretizasse
num future visivel: Digamos, 125 semanas, que cutros 125 anes cu mesmo 125 meses, é muito tempo
(gue a Deus pertence).

Este nimero do Anuério presta homenagem a um dos mais eminentes nomes do historial da nossa

Instituigéo - a Senhora Professora Doutora Maria Gertrudes Gomes da Costa - que em 2001 cessou as
suas fungtes no Hospital Dona Estef&nia.

Antonio Marques
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SERVICO 1 {PEDIATRIA)

DIRECTOR: Prof. Doutor J. Videira Amaral

Introducdo
0 SERVICO 1 E A PRODUGAO CIENTIFICA

Estamos na era da “bibliometria”, drea do saber que “mede” a actividade cientffica em obedi&ncia a
critérios de qualidade previamente aferidos e de consenso internacional. Ou seja, ao processo cientifico
sfo hoje aplicados modelos econémicos de custo-beneficio considerando-se indispensdvel aquele ser
quarttificado e avaliado na perspectiva do controle de qualidade.

E , a propdsito de qualidade, na nossa instituigao esta a decarrer o chamado Programa Global da Qualidade
coma finalidade de certificag&@o futurana perspectiva de uma melhor prestagao de servigo @ comunidade.
No ambito da filosofia do referido programa & solicitado a todos os intervenientes responsaveis que, ac
serem definidos objectivos em obediéncia & missao de hospital, os mesmos o sejam de modo quantificado
permitindo uma “medigdo” rigorosa.

E, pois, dentro deste espirito que, como director, procedersi a uma curta anélise critica (que devera ser,
evidentemente, entendida como construtiva) relativamente aos trabalhos do Servigo 1 que integram o
presente ANUARIO respeitando ac ano de 2001.

Vigorando no “Anudaria” a apresentagdo dos diversos trabalhos comunicados ou publicados sob a forma
de resumas cabera transmitir para os jovens internos aideia da importancia de um bom resumo o qual
constitui o verdadeiro “espelho” da versdo integral escrita ou exposta em comunicagao oral. Tratando-se
de um artigo cientifico publicado em revista, de acordo com dados bibliométricos apureu-se que um
leitor que capte os titulos de todos os trabalhos, 18 provavelmente 10% daos resumos mais atractivos e
elucidativos e apenas, em versao integral, 1% dos artigos que fazem parte dos resumos lidos. Daqui se
infere a importancia do resumo no guadro do processo editorial em termos de “marketing” cientifico: a
probabitidade de “venda” do produto é tanto maior quanto melhor a sua qualidade.

Alids, emtodas as chamadas revistas indexadas, o resumo obrigatoriamente devera ter entre 250 a 400
palavras e devera ser estruturado, ou seja, conter um conjunto obrigatério de alineas ou secgdes como:
Introdugdo, Objectivos, Métodos, Resultados e Conclusbes ou Comentérios Finais.

Os resumos dos trabalhos apresentados neste nimero do “Anuario” sugerem-me algumas reflexdes:

1) Divulgar os resultados da pratica assistencial e da investigag&o constitui um dever ético para com os
pares no pressuposto de que a referida divulgagao se reveste de grande interesse em termos de
auto- avaliag@o da primeira com implicagdes muito positivas, quer no processo da formagao profissional,
quer na assisténcia & comunidade.

2) Realgar o grande empenho dos responsaveis das diversas dreas assistenciais do Servigo 1 assim como
dos autores dos trabalhos na elaboragdo dos resumos. Infelizmente ndo foi possivel proceder a uma
reformulagdo mais profunda em bastantes resumos(dizendo respeito sobretudo as apresentagdes em
reunides clinicas semanais do Servigo) por défice de tempo e face a prazos e compromissos da Comiss&o
Coordenadora da Anuaric. Seria por isso desejavel que, logo de inicio, se investisse mais neste campo.

3) Sao apresentados 61 resumos, tendo no Anudric de 2000 sido registados 64.

4) Resumos apresentados na versao estruturada : 10 (16,3 %).
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5) Tipo de trabalhos :
* Apresentagdes de casos clinicos : 11,
* Estudos epidemioldgicos : 6;
* Resullados de investigagdo clinica aplicada: 6,
* Revisdes tedricas/artigos de opinido/educagéo médica /editoriais . 7.

6) Comunicagdes em aventos cientificos nacionais e internacionais: 27(44,2%).

7) Publicagdes em revistas nacionais e internagionais:
* Versao integral: 9 (incluindo 2 editoriais);
*Versao em resumao: 7.

8) Fica a ideia de que , objectivamente ha grandes assimetrias entre a participago das diversas salas/
unidades do servigo 1, nomeadamente no que respeita a comunicagdes em eventos extra- hospitalares
€ a publicagdes.

9) Continua a publicar- se muito pouce n&c se cumprindo a relaglo ideal cléssica de que por cada 3-4
comunicagdes em eventos extra- institucionais sobre determinados tépicos deverd ser produzida 1
publicagéo relacionada com estes. A publicagéo constitui também um processo de auto- e hetero- avaliagdo
da actividade institucional.

Eis, em suma as reflexdes que os trabaihos produzidos pelas diversas equipas do Servigo 1 sugeriram:
Seria injusto considerar que ndo se t&m registado progressos. Na minha perspectiva seria importante
que o Anudrio pudesse reservar um espago para informacéo sobre projectos de investigagao em curso e
resultados preliminares na hipétese de o referido trabalho néio ter originado , até essa data, qualquer
apresentagéo publica, escrita ou oral ou ate “on ling”,

Seria desejavel que no futuro todos os resumos fossem astruturados e que houvesse maior numero de
publicages , no pressuposto, claro , de que ndo € apenas a quantidade gue interessa, mas sobretudo a
qualidade. E certo que faltam alguns incentivos e ha certa desmotivagao: como fomentar a
investigagao(exequivel no nosso meio) se as cotagdes contempladas nos regulamentos dos concursos
nacicnais da carreira hospitalar {desde o exame final do internato complementar até aos concursos de
provimento para chefe de servigo) relativamente a esta matéria séo ridiculas? A modificagao radical dos
actuais critérios de pontuagéo e a instituigdo de bolsas pelo nosso hospital poderiam contribuir para a
modificagéo deste panorama.

H& um longo caminho a percorrer. A minha disponibifidade é total, esperando continuar a contar corm o
grande empenho de todos os colaboradores.

Jodo M. Videira Amaral
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FORMAGAO E INVESTIGAGAO - QUE SOLUGGES 7

Videira Amaral J.M.
Acta Pediatrica Porluguesa 2001; 32:V-VI

Passaram quatro anos sobre o inicio de funcionamento do novo Programa de Formag&a do internato
Complementar de Pediatria e, dentro de um ano a comunidade passara a ter ao seu servigo novos
pediatras formados segundo um novo modelo pedagdégico com algumas inovagfes dizendo respeito,
essencialments, ao treino clinico descentralizado o qual passou a efectivar-se também em hospitais
distritais e centros de saude.

Sera importants, agora, ouvir os testemunhos dos varios intervenientes envolvidos no processo, os proprios
internos e os seus formadores a fim de apurar se o investimento cotrespondeu as expectativas. Havera,
assim, que proceder a avaliagio correcta do processo para saber se 0s objectivos foram atingidos, iste
€, se os pediatras formados segundo o novo modelo estardo em condigdes para propiciar uma resposta
mais efectiva ao servigo a que a comunidade aspira.

E bem conhecido, com efeito, que nos paises com grande produgéa cientifica e em que a investigagéo
tem estatuto de maioridade, a mesma ocupa um periodo significative do tempo da pds-graduagéo, no
pressuposto de que a mesma constitui um investimento que se repercutira futuramente em termos de
melhor qualidade assistencial. De referir, a propdsito, que é habitual, nalguns paises, as sociedades
cientificas criarem prémios para galardoar trabalhos realizados por jovens médicos, significando esta
politica que se torna fundamental apostar em gente jovem, a semente que dara frutos mais tarde.

E qual o panorama no nosse pais? Argumenta-se, em geral, que a nossa baixa produtividade cientifica
se explica por falta de condigdes em relagdo sobretudo com a inexisténcia de centros de investigagédo
nas instituigbes de satde. Cabe referir, no entanto, que hé recursos de grandes potencialidades no nosso
meio como os institutos universitérios das chamadas cadeiras basicas que poderiam funcionar em perfeita
simbiose com servigos assistenciais. Alids, em Portugal laboram alguns centros de exceléncia com estas
caragteristicas o que foi comprovado par uma comissao internacional de avaliagdo. Alias, h4 matéria a
investigar englobada na conceito de investigagéo aplicada que ndo exige grande sofisticagio de recursos
técnicos.

Mas, pergunta-se, coma motivar os mais novos se a investigagéo praticamente ndo conta para progredir
na carreira, dada a pontuag&o irriséria que é atribulda a tal parametro na avaliagio em concursos? Outro
passo importante para tentar modificar o panorama seria, entdo, modificar toda a regulamentagio de
modo a poderem ser valorizados condignamente os trabalhos merecedores que tragam inovagdes e que
sajam Uteis & comunidade.

Por fim, tal coma acontece noutros paises, seria importante que as proprias administragfes hospitalares
disponibilizassem parcela importante do seu orgamento para a resolugdo de problemas concretos da
instituigdo o que contribuiria seguraments para a melhoria da qualidade da assisténcia. Muito do
trabalho cientifico que se tem produzide no nosso pais com projecgdo extra- fronteiras diz respeito
essencialmente a ensaios clinicos englobando diversos centros com o apoio do g-ande mecenas que é
a industria farmacéutica.
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FORMAGAQ PROFISSIONAL CONTINUA EM PEDIATRIA
1t PARTE - ASPECTOS BASICOS E SISTEMATIZAGAO

Videira Amaral J, M,

Servigo 1 — Clinica Univarsitaria de Pedlatria / Hospital Dona Esteféania
Faculdada de Cidncias Medicas / Universidada Nova de Lisboa

Acta Pediatrica Portuguesa 2001; 32(3):117-20

Resumo: O processo de ensino-aprendizagem em medicina € um processo sequencial compreendendo
a pré-graduacgdoe, a pés-graduacido e a formaclo profissional continua. De facto, a qualificagao
proporcionada na termo do curso de medicina {e de outros cursos) ndo € entendida, & luz dos conceitos
actuais, come um certificado vitalicio de competéncia o que implica a necessidade de um processo
formativo aplicdvel durante toda a carreira e abrangendo todas as hierarquias designado habitualmente
por Formagédo Profissional Continua {ou Desenvolvimento Profissional Continuo). Para a efectividade de
tal processo é fundamental existir uma estrutura organizativa que permita, nao sé propiciar e coordenar
as diversas acgbes de formagdo, mas também avaliar o processo formativo abrangendo todos os
profigsionais (neste caso pediatras) que tém o dever ético de actualizagao e aperfeigoamento, mas
igualmente, o direito a tal processo formativo.

Na primeira parte deste artigo séo descritos os principios basifares da FPC aplicaveis a Pediatria
(conveniéncia, relevancia, individualizago, auto-avaliagao, interesse, sistematizagdo e especulagao) assim
como um modelo de sistematizagdo das diversas respectivas actividades susceptiveis de serem
contabilizadas scb a forma de créditos (actividades externas e internas, cursos e estagios praticos e
actividades de auto-aprendizagemy.

Palavras- Chave: educagdo meédica; pediatria; competéncia profissional; formagao continua; créditos
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FORMAGAO PROFISSIONAL CONTINUA EM PEDIATRIA
IF PARTE - ASPECTOS ORGANIZATIVOS E QUESTOES POLEMICAS

Vidaira Amaral J. M.

Servigo 1 - Clinica Universitéria de Pediatria / Hospital Dona Estefania
Faculdade de Ciéncias Médicas / Universldade Nova de Lisboa

Acta Pediatrlca Portuguesa 2001; 32:181-4

Resumo: O processo de ensino-aprendizagem em madicina é um processo sequencial compreendendo
a pré-graduagdo, a pés-graduagdo e a formagdo profissional continua. De facto, a qualificacdo
proparcionada no termo do curso de medicina (e de outros cursos) ndo é entendida, & luz dos conceitos
actuais, como um certificado vitalicio de competéncia o que implica a necessidade de um processo
fermativo aplicével durante toda a carreira e abrangendo todas as hierarquias designado habituaimente
por Formagao Profissional Continua (ou Desenvolvimento Profissional Continuo). Para a efectividade de
tal processo & fundamental existir uma estrutura organizativa que permita, ndo s6 propiciar e coordenar
as diversas acgdes de formagdo, mas também avaliar o processo formativo abrangendo todos os
profissionais {neste caso pediatras) que tém o dever ético de actualizagdo e aperfeigoamento, mas
igualmente, o direito a tal processo formativo.

Na |12 parte deste trabalho séo especificados aspectos organizativos da FPC que tém a ver com © registo
e quantificacdo das actividades segundo um critério de cotagdo em unidades basicas chamadas “créditos”.
No modelo apresentado a validagéo dos registos seria da responsabilidade de Associagdes Médicas {no
nosso caso, Ordem dos Meédicos e respectivo Colégio da Especialidade em ligagao com os “Boards”
Europeus), Sociedades Cientfficas, Departamentos & Institutos Universitarios de Educagio Médica, etc.
no pressuposto de unifermidade de critérios adoptados no nosso pafs e noutros paises.

Por fim & abordada a questdo polémica da recertificagéio a qual ndo é consensual em fungdo de um
conjunto de argumentos apresentados.

Palavras- Chave: educagéo médica; pediatria; competéncia profissional; formagéo continua; créditos.
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A PROPOSITO DE ESTATISTICAS DA SAUDE EM IDADE PEDIATRICA

Videira Amaral J.M.
Acta Pedidtrica Portuguesa 2001;32{6):V- VI

No més de Novembro de 2001 foram recebidos, através da Direcgédo Geral da Saude, os dados estatisticos
sobre natalidade, mortalidade infantil e mortalidade perinatal, referentes a 5 anos,entre 1996 e 2000.Neste tiltimo
ano a mortalidade infantit nacional apurada foi 5,4/1000, verificando-se descida constante desde 1996 (6,8/
1000). Quanto & mortalidade perinatal (22 e mais semanas) foram apurados 0s seguintes nimeros (1996: 9,9/
1000; 2000 B,1/1000). Considerando as taxas referentes & morfalidade infantil, Portugal tem-se aproximado da
generalidade dos paises da Europa, com taxas ~ 5/1000. No ano de 1996, as taxas mais baixas registaram-se
na Noruega, Suécia e Finlandia (4,0/1000) e na Franga (4,9/1000). Fora da Europa, também em 1996, as taxas
de mortalidade infantil, quer no Jap#o quer em Singapura foram 3,8/1000 e, nos Estados Unidos, 7,3/1000. O
panorama é muito diferente do verificado hé cerca de 18 ancs, numa fase em que as taxas de mortalidade infantil
em Portugal eram praticamente o dobro das verificadas nalguns paises da Europa. Os nossos indicadores
disponiveis, referentes a taxas de mortalidade, fraduzem, de facto, progressos assinaldveis no panorama da
salide, ha uns anos atras impensdveis; tais pragressos so frequentemente séo invocados pelos paliticos como
demonstraco de trabalho feito constituindo até justificagao para o desinvestimento, quer em recursos humanos
& materiais, quer na formagao. Mas, de acordo com os critérios de avaliagio do nivel de saude atras mencionados,
as estatisticas de mortalidade emidade pedidtrica, embora fundamentais, dde-nos uma visao parcelar do problema,
nd&o sendo totalmente representativas do panorama do pais neste campo. O ideal seria conhecer igualmente, de
modo sistematico e com regularidade, as estatisticas de morbilidade; ou seja, diminuindo os dbitos, quais 0s
problemas de salide dos sobreviventes em idade pediétrica? Existern em Portugal importantes estudos sobre
estatisticas de morbilidade - nem sempre divulgados com regularidade e de ambito mais ou menos parcelar -
integrando, aiguns, redes de notificagio para a idade pedidtrica. A nivel oficial, no &mbito de diversas instituicdes,
onde é notdrio um grande esforgo de modermizag8o, séo publicadas diversas estatisticas de morbilidade de que
s80 exemplos 0s seguintes Registos: o Oncoldgico Nacional, ¢ dos Médicos Sentinela, o dos casos de SIDA-
Infecgdo VIH, o das Doengas de Declaragio Obrigatéria, ¢ do chamado Programa ISAAC referente a casos de
asma, o do rastreio neonatal de hipotiroidismo e fenilcetontria, o da Amostra Ecos referente a morbilidade
inquirida em meio doméstico por via telefénica, o do Sistema de Acidentes Domésticos e de Laser e o do
chamado Grupo de Diagnésticos Homogéneos (GDH} de ambito hospitalar. No entanto, estes estudos, embaora
de grande utilidade, nem sempre permitem extrapolagdes pela grande variabilidade da metodologia utilizada e
por alguma inseguranga dos registos feitos pelos profissionais de sadde e pelas proprias instituicoes. Nos casos
do registo dos GDH, o qual ¢ levado a cabo numa perspectiva de financiamento institucionai em tungao da
patologia registada, existe inclusivamente a possibilidade de algumas incorrecgdes justificadas na perspectiva
do financiamento o que constitui perversao do sisterna. No &mbito da Sociedade Portuguesa de Pediatria foram
dados passos muito positivos. Refiro-me especificamente: ao Registo do Recém-Nascido de Muito Baixo Peso,
sob os auspicios da respectiva Secgéo de Neonatologia com a colaborag@o de todas as unidades neonatais do
pais- incluindo a unidade de cuidados intensivos neonatais- sala 3 da servigo 1- e um bom exemplo para paises
COM Mais fecursos que ¢ nosso; e & Unidade de Vigilancia Pedidtrica (UVP) baseada no modelo de vigilancia
activa ja experimentado na Gra-Bratanha e que tem como objectivo promover o conhecimento de entidades
clinicas pouco frequentes de modo a serem desenvolvidas acges de vigilancia epidemioldgica e investigagao
clinica, com repercussdes préticas. Admito que & irealista proceder a uma notificagéo exaustiva —que se pressupoe
rigorosa de toda e qualquer patologia indiscriminadamente. Ha que estabslecer priotidades. No entanto, o &xito
de todo e qualquer projecto para o apuramento de dados estatisticos confidveis dependerd, ndo s6 de uma
maior sensibilizagio dos profissionais de saude para a importancia da notificag#io correcta, mas também de um
bom sistema de informagéo da salde dotado de  estruturas organizativas modernas para o indispensavel e
compiexo apoio logistico. Entendo, no entanto, que tal sensibilizagéo passa pela necessidade de viabilizar
estratégias motivadoras que facilitem a tarefa dos noiificadores e promovam, junto destes, a informagao de
retorno sobre os dados colhidos, o mais completamente possivel e com perfeita regularidade .
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CURRICULUM DO INTERNATO DE PEDIATRIA EM PORTUGAL

Videira Amaral J.M.
VI Congressc Portugués de Pediatria
Viia da Feira, 17 - 19 de Margo de 2001

Resumo: No ambito do semindrio em epigrafe, como comentador fol apresentada uma comunicagao em
que foram analisados alguns tdpicos relacionados com a experiéncia de funcionamento do actual Pragrama
de Formagéo para Internos do Internato Complementar de Pediatria Médica e com os intervengéo dos
elementos integrantes do referido semindrio. Foram apresentadas as seguintes propostas:

» Criagdo de uma 4rea opcional de 3 meses para investigagio cm centros idéneos (Portugal cu UE);

* Reformulagao radical dos critérios de pontuagfio para esta drea nos regulamentos dos concursos e
exames da carreira hospitalar no sentido de valorizagdo da mesma, o que constituird incentivo para
internos e seniores; € essencial criar grupo de pressao;

* Criagdo de incentivos institucionais / bolsas ou prémios para projectos de investigagao;

* Pré-avaliagao sistemdtica das necessidades de formagéo dos internos no perspectiva de racionalizagéo
da respectivo programa;

* Divulgagao previa em todos os servigos e instituicdes onde se processa o internato, go programa de
formag&o por objectivos especificos, coma complementaridade do que é estipulado no pregrama genérico
publicado no DP;

* Avaliagao sistematica, pelos internos da formagao ministrada;

« implementag&o a nivel nacional de um sistema que permita a avaliag&o dos resultados de formagao dos
internos {outcome measures);

* Auto-avaliagéo sistematica da capacidade de formag#o de cada instituicao;

* Redugao do tempo de estagio nos centros de saude e hospitais distritais;

* Redefinigdo do conceito cldssico de hospitais distritais e centrais pois ha hospitais centrais, na realidade
actual, que est&@o a funcionar coma hospitais distritais. Que coeréncia?

Palavras-Chave: Educagéo médica, objectivos educativos; internato; Pediatria: curriculum.
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PERFIL LIPIDICO EM DADE PEDIATRICA (2:14 ANOS)

Videira Amaral J. M., Morais M.G., Rodrigues P. C.

Departamento de Bioquimica / Clinica Universitdria de Pediatria (FCM/UNL)
V Actualidades en Pediatrla

Jerez de |a Frontara, 13 e 14 de Dezembro de 2001

Resumo: Introdugio: A identificagéo de novos indicadores de risco aterogénico & um dos objectives prioritdrios na investigacao
sobre aterosclerase. Os nivels elevados de colesterol total (CT), de colesterol ligado 4s protainas de baixa densidade
(C-LDL), da apo-proteina B {Apo B}, de triglicéridos {TG) e de Lp(a) {complexo macromolecular qua congrega elementos
estruturais do sistema de lipoproteinas e do sistema da coagulagéio sanguinea, assim comao as baixas concantragdes de
colesterol ligade as lipoproteinas de alta densidade {C-HDL) e de apo-proteina A (Apo A) tém sido associados a risco
cardiovascular.

Objectivo: Estudar o perfil lipidice numa populagiio pedidtrica sem antecedentes pessoais e/ou familiares de risco cardiovascular,
no seguimanto de estudos anteriores em que tinham sido determinados CT, C-LOL e TG.

Modelo do Estudn: Estudoe apidemicldgice transversal de cardcter oportunista.

Material e Métodos: Estudaram-se 115 criangas entre os 2 e 0s 14 anos assistidas no ambulatdrio por JMVA na drea de
Lisboa, com a colaboragio do Centro de Investigagéo dos Lipidos (Departamente de Bioquimica da FCM/UNL). Em todas
se realizou o estudo analitico do sangue apds jejum de 10 horas para determinacéo de CT, C-LDL, TG, Apo A, ApoB s Lp(a).

Todas as criangas tinham um desenvolvimento estaturo-ponderal adequado para a idade e sexc.

Resultados: Nic se obteve diferencas estatisticamente significativas para os valores séricos dos parametros analisados
por grupos de idade (2-4; 5-8,- 10-14 anos).

0 Quadro 1 refere respectivamente os valores {em mg/dl) dos parametros estudados.

Quadro | - Valores das Lipoproteinas{mg/dl)

) Meédia P 1C>95% para a média

T 183 7y — 168.4-176.1

C-LDL 1106 .5 26 i 101.2-109.3
C-HIN. 55.2 Bl : 55.1-57.2

“ApoA 1319 72 129.2-135.1
Apo B TR.1 18 _ 75.0-78.9
TG 6.2 ] 22 75 1-79.1
Lpta) 14,2 129 11.4-18.2

No presente estudo foram detectados os seguintes valores anémalos (22 parametros/5 criangas)

Quadro H

| CT=210mg/dl
C-LDL > 120 mg/d!
TG = 100 myg/dl
Apa B = 130 myddl
Apo A < 110 myrd]
Lp{a) > 30 Myl

A | | | | e | | 2

Comentarios

1. Mo presente estudo, englobando criangas sem antecedentes pessoais e/ou familiares de risco cardiovascular, os valores
de referéncia para CT, C-LDL a TG foram semelhanles aos determinados em estudo anterior (Anuario 1999):

2. Foram detectadas valores andmalos em 5 criangas (22 determinagdes/s criangas); 3 casos com 2 1 par@melro alterado;
3. Em situagdes com antecedentes pessoais e/ou familiares de risco cardiovascular justifica-se o rastreio oportunista a
partir dos 2 anos da idade na perspectiva de intervengdo nutricianal preventiva.

Palavras-Chave: alarosclerose; lipoproteinas; risco cardiovascular; dislipidémias; rastraio.
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PANENCEFALITE ESCLEROSANTE SUBAGUDA. A PROPGSITO DE UM CASO CLINICO

Gouvela C., Calade E., Borrego L., Gama L.
Sala 1- Servigo 1 - Dapartamanto de Medicina
Reunido Clinica do Servigo 1

Lisboa, Margo de 2001

Resumo: A panencefalite esclerosante subaguda é uma doenga neurodegenerativa rara, que resulta da
infecgéo persistente pele virus do sarampo. Clinicamente caracteriza-se por um quadro progressivo de
deméncta, ataxia e miacloniag, de evolugéo varidvel e prognéstico muito reservado. As opgbes terapéuticas
sdo ainda controversas. A inexisténcia de estruturas de apoio para este tipo de patologia obriga,
frequentemente, a internamentos prolongados e desnecessarios.

Os autores descrevem o caso clinico de uma crianga de 11 anos de idade, internada por um episadio de
desorientagao temporo-espacial associado a alteragfes de comportamento, e desde hd 3 meses
diminuigdo do rendimento escolar. Apresentava antecedentes familiares de infecgo pelo virus de
imunodeticiéncia humana (VIH} ~ mée e irma — e, ao exame objectivo, desorientaco e incoeréncia do
discurso, rigidez e hiperreflexia generalizada. Com a hipétese diagndstica de deméncia é pedida serologia
para o VIH, que foi negativa, e para o sarampo que revelou lg G positiva no Liquor. Pelo diagnéstico de
panencefalite esclerosante subaguda inicia terap@utica com isoprinosina e p—interferdo sub-cutdneo,
que suspende a oitava semana de tratamento pela auséncia de resposta. Apds alta clinica aguardou
colocagdo em instituicdo de apoio durante 115 dias {dois internamentos).
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CASUISTICA DA SALA 1/ PEDIATRIA MEDICA REFERENTE AO ANO 2000

Gouveia C., Rebelo M., Borba C., Borrego L, Gan C., Couto A.
Sala 1 - Servigo 1 — Departamanto de Mediclna

Reunido Clinica do Sarvigo 1

Lisboa, 24 de Maic de 2001,

Resumo: Introdug¢ido: Qualquer estratégia de actuagéo num servigo de pediatria deverd ter em conta a
casuistica assistencial. Ela permite conhecer o enguadramento sécio-cultural da populagéo internada,
as patologias e os procedimentos realizados. A Sala 1 do Servigo 1 € uma enfermaria de Pediatria Gerai,
com 22 camas de pediatria {16 de 12 infancia e 6 de 22 infancia e adolescéncia) e duas de endocrinologia.

Objectivo: Avaliar a actividade assistencial de uma enfermaria de Pediatria Geral.
Tipo de estude: Retrospectivo

Material e métodos: Avalidmos as criangas internadas na Sala 1 do Servigo 1 do Hospital Dona Esteféania
(HDE)}, no periodo de 1 Janeiro a 31 Dezembro de 2000. Das 690 criangas admitidas no servigo foram
excluidas 139 internadas por patologia do fore endocrinolégico. Com base na *ficha de codificagéo” foram
colhidos os dados mais significativos do internamento, nomeadamente administrativos, demograficos,
nosolégicos, terapéuticas, exames complementares, resultado do internamento & destino do doente. Os
dados nosoidgicos sdo classificados de acordo com a Classificago Internacional de Doengas (CID). Foi
utilizado um programa estatistico em DBASE 1V para andlise dos dados.

Resultados: Das 551 criangas internadas, a maioria era do sexa masculino {57%), raga branca (66%) e
com idade inferior aos 3 anos (68%). A duragdo média do internamento foi de 9,55 + 12,46 dias, com uma
taxa de ocupacéo de 74% e 8% reinternamentos. A distribuicae mensal foi relativamente homogénea. A
maioria dos doentes foi internada através do servigo de urgéncia (78%). Os Diagndsticos Principais mais
frequentes foram: Bronquiolite (10%), Gastroenterite aguda {7%), Pneumonia (5%), Infecg@o Urinaria
(5%). Em 37 criangas (5,5%) o motivo principal do internamento foi patoiogia do foro hematolégico. Em
catorze casos (2,5%) o diagnéstico foi “Caso Social”; a analise destas criangas revelou uma distribuigao
equitativa relativamente ao sexo, predominio de raga branca (78%), auséncia de grupo nosolégico
coexistente preferencial e duracio média do internamento superior a 100 dias, em sete casos.

O resultado foi cura/melhoria em 448 (B1%) casos. Ap6s o internamento, foram referenciados para o
médico assistente 223 {40%) doentes, para a consuita externa 156 (28%;) e transieridos 27 {5%). Da
andlise comparativa com 1998 verificou-se um maior nimero de internamentos (644 vs 680), uma
diminui¢io da demara média (10,2 vs 9,6), do nimero de re-internamentos (11,3 % vs 8%) ¢ da taxa de
ocupagao {81,5% vs 74%).

Comentarios: Em relagdo ao ano de 1998 houve uma melhoria de alguns indicadores de produtividade.
Salienta-se o elevado niimero de criancas internadas nesta enfermaria com doenga hematologica e 0
peso dos casos sociais que continua a ser significativo.
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OSTEOMIELITE VERTEBRAL; ‘
PROPOSTA DE PROTOCOLO DIAGNOSTICO E TERAPEUTICA

Jacinto 5., Gama L.

Sala 1 - Servigo 1 — Departamento de Medicina
Renido Clinica do Servigo 1

Lisboa, Qutubre de 2001

5% Congresso Cientifico dos H.C.L

Lisboa, Dezoembre de 2001

Resumo: A osteomielite vertebral é rara nas criangas e tem frequentemente um diagndstico tardio. Os
sintomas nao sdo especfficos bem como os achados laboratoriais, da radiologia convencional ou da
Tomografia Axial Computorizada. £ no entanto a Ressonancia Magnética Nuclear {(RMN} que, por revelar
alteragdes precoces, consideramos ser o exame de eleigao a pedir quando se suspeita de osteomislite
vertebral,

Nesta entidade clinica, os agentes mais frequentes sdo o Staphylococeus aureus, o Mycobacterium
tubercuiosis e a Brucella spp. A terapéutica antibitica deve ser dirigida necessitando para isso, por
vazes, de bidpsias dirigidas.

A propésito de um caso clinico de espondilodiscite e da sua complexidade, os autores tiveram como
objectivo propor um protocolo de diagnéstico e terap@utica.

Trata-se de uma adolescente de 14 anos de idade, internada por lombalgia, claudicagdo na marcha e
febricula com 1 més de evolugéo. Nos habitos alimentares refere ingestdo regular de queijo fresco.

Ao exame objectivo, apresentava dor & percusséo das apéfises espinhosas da coluna lombar, claudicagio
da marcha por dor no membro inferior esquerdo e l.aségue positivo a 302 4 esqusrda. Analiicamente
apresentava hemograma sem alteragBes, PCR de 5 mg/dl e VS de 65 mm/h.

A RMN da coluna revelou espondilodiscite L3-L4 e abcesso paravertebral a esquerda. As hemoculturas,
pesquisa de BK, PCR para BK e serologia de Brucella foram negativas. A prova de Mantoux foi ndao
reactiva. O estudo radiolégice do térax foi normal.

Sem agente eticlogico identificado, fez antibioterapia muiltipla, com cobertura para os trés agentes mais
habituais. Fez imobilizagao durante 1 més. Assistiu-se a melhoria clinica, analitica e imagioldgica
progressiva. Teve alta clinicamente bem, medicada com isoniazida, rifampicina e cotrimoxazol. Foi
aconselhado o usc de colste de sustentagio lombar durante periodo escolar. E seguida regularmente na
Consulta de Infecciologia.

Tendo como ponto de partida o casa clinico acima descrito e, tentando facilitar e uniformizar a abordagem
de casos semelhantes que venhama surgir, 0s autores elaboraram um protocoio que foi proposto, discutido
e aceite em reunido clinica hospitalar.
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ESPONDILODISCITE - DOIS CASOS CLINICOS

Jacinto 8., Lega A., Cabrita S., Carvatho L., Gama L.
Servico 1

Servigo 2 - Unicade de Doengas Infecciosas

V Congrasso Ciantifico dos Hospitais Civis de Lisboa
Lisboa, Dezembre 2001

Objectiva: Os autores tiveram como objectivo evidenciar a heterogeneidade da apresentagéo clinica da
espondilodiscite, através da apresentagéo de dois casos clinicos. Trata-se de uma entidade nosologica
rara e frequentemente de diagndstico tardio. O exame decisivo no diagndstico precoce € a Ressonancia
Magnética Nuclear (RMN). A identificagdo do agente etiolégico é fundamental para uma teraputica
antibiotica dirigida.

Caso clinico 1: adolescente de 14 anos, operada com um ano a um “quisto” da fontanela anterior, com
ingestao frequente de queijo fresco, internada por febricula, lombalgias, claudicagéo na marcha com um
més de evolugdo. No exame objectivo, salientam-se multiplos hemangiomas faciais na linha média, dor a
percussio das apofises espinhosas lombares e sinal de Laségue positivo a 302 & esquerda. Tinha
leucograma normal, PCR=5mg/dl e VS=65 mm. A RMN da coluna mostrou espondilodiscite L3-L4 e
abcesso paravertebral 4 esquerda. A hemocultura, pesquisa de BK no suco gdstrico, PCR para BK e
serologia de Brucella foram negativas; a prova de Mantoux foi ndo reactiva e a radiografia de térax ndo
mostrou alteragdes. Sem agente etiolégico isolado, foi iniciada antibioterapia multipla com cobertura para
os agentes mais frequentes ja referidos. Teve alta clinicamente bem, analitica e radiologicamente melhorada
medicada com isoniazida, rifampicina e cotrimoxazol durante no minimo seis meses.

Caso clinico 2: adolescente de 12 anos, internado por febre {39-40°C) com uma semana de evolugio,
associada a dor toracica bilateral, despertavel com a mobilizagao do tronco e com a inspiragao profunda.
Objectivamente tinha dor & percusséo das apdfises espinhosas na regido interescapular e contractura
muscular dorsal. O leucograma ndo tinha alteragdes, PCR=25 mg/dl e V5=26 mm. A RMN da coluna
mostrou espondilodiscite D7-D8, abcesso paravertebral a direita e abcesso epidural. Na hemocultura e
no LCR foi isolado Staphylococcus aureus, pelo que se procedeu a terapéutica com flucloxacilina e
coftriaxone ev durante 30 e 20 dias respectivamente. Foi interrompido este dltime tarmaco por litiase
vesicular sintomatica, que foi substituido por rifampicina oral. Teve alta clinicamente bhem e
imagiologicamente melhorado, medicado com rifampicina e flucloxacilina orais durante oitc semanas.

Concluséo: Estes dois casos confirmam a variabilidade da apresentacéo da espondilodiscite. Em ambos
a BMN foi 0 exame decisivo para o diagndstico. Se num dos casos a terapéutica foi facilitada por se ter
isolado o agente etiolégico, a nao identificagao do mesmo no outro caso implicou uma cobertura antibidtica
multipla e prolongada para os agentes mais frequentes. A evolugéo de ambos foi favoravel.
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PESQUISA DE SEQUENCIAS DO CROMOSSOMAY EM INDIVIDUOS COM SINDROMA DE TURNER

Ferrdo L, Lopes ML, Limbert C, Marques B, Bolalro F, Silva M, Margues R, Lavinha J, Mola A, Gongalves J.
Centro Ganética Humana, Instituto Nacional de Satds Dr. Rlcarde Jorge (INSA)

Unidade Endocrinologia Pedigtrica- Sarvige 1 -Departamento Medicina - H.D.Estefania

Acta Medica Portuguesa 2001 ; 14;33-44

Resumo: A Sindroma de Turner (TS) tem sido descrita em associagdo com diversas anomalias dos
cromossomas sexuais. Embora a maioria dos individuos com TS nao apresentem evidéncia citogenética
de sequéncias do cromossoma Y, diferentes autores consideram que alguns doentes com TS podem
possuir uma linha celular minoritdria contendo material do cromossoma Y, que nédo é detectada pela
andlise citogenética convencional, A identificagdo de mosaicismas minoritarios ou sub-representados
contendo o cromossoma Y € de importancia fundamental em termos clinicos devido ao risco aumentada
que estas doentes possuem para o desenvolvimento de gonadoblastoma,

No presente estudo procedeu-se a analise citogenética convencional de linfécitos de sangue peritérico
obtidos de 22 doentes com TS, Destas doentes, doze possuiam cariotipo 45,X, em 7 foram detectados
mosaicos cam ou sem anomalias estruturais do cromosoma X e nas restantes 3 foram identificados os
seguintes cariotipos: 46,X,i(X)(g 10); 46,X, +mar/ 47 ,.X,idic(Y), +mar e 45,X/46,X, +.

Os estudos moleculares foram realizados em DNA gendmico obtido a partir de linfécitos de sangue
periférico e de células de mucosa bucal, dois tacidos que derivam de folhetos embriondrios diferentes,
respectivamente, mesoderme e ectoderme. A pesquisa de mosaicismos minoritarios envolvendo ¢
cromossoma Y: SRY (sex determining region Y), TSPY (testis specific protein Y encoded}, DYZ3 (locus
centromérico) e DAZ1 (deleted in azoospermia). O uso de um conjunte de STSs localizados nos bragos
curto e longo do cromossoma Y permitiu a caracterizagao de um idic (Y) e de um cromossoma em anel,
detectadas em duas das doentes estudadas.

A elevada sensibilidade da PCR nested (1 célula masculina/1 25 000 células femininas) permitiu excluir a
presenca de mosaicismos minoritarios do Y em 20 das 22 doentes com TS. Na doente com um idic{Y) a
analise por PCR simples foi positiva para todos os loci estudados, com excepgao da regido heterocromatica.
Este resultado permitiu identificar o ponto de quebra longo entre sY158 e sY159, tendo-se confirmada,
por hibridagdo in situ de flurescéncia (FISH), a duplicagio da eucromatina do brago longo, centromero e
brago curto do cromossomaY. A caracterizagdo do cromossoma em anel, detectado numa das doentes
com TS, s6 foi possivel por FISH e por PCR. Neste cromosseima, detivado do 'Y, foi detectada, no brago
curlo, a delecgio da regido pseudoautossémica 1 (PARY1) e, no brago longo, a delecgao dos intervalos
6 e 7. Contudo, o referido cromossoma foi positivo para os loci SRY, RPS4Y, AMGY, TSPY localizados no
brace curto, DYZ3 (centromero) e, sY85, DFFRY, GYS, sY87,8Y119, sY122, 5Y126 e RBMY localizados
no brago longe de cromossoma Y.
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UMA FAMILIA COM BATKA ESTATURA E DELECGAO DO GENE SHOX

Fernandes C, Lopes ML, Limbert C, Mota A

Unidade de Endocrinologia Pediatrica — Servigo 1 — Departamento de Medicina
Reuniae Anuai da Secgéo de Endocrinclogia, Diabetes e Metabolismo

Porto, Janeiro de 2001

Resumo: Introdugdo: Recentemente foi descrito que deleccdes da regido pseudoautossémica (PARI)
do brago curto do cromossoma X estdo associados a baixa estatura e possivelmente a anomalias
esqueléticas tipicas do sindrome de Turner. A regifio em causa foi delimitada a um intervalo de 170 kb
(Xp22) do PARI onde foi isclado apenas um gene — short stature homeobox containing gene (SHOX).

Caso clinico: Crianga do sexo feminino, 5 anos e 3 meses de idade, enviada a Consulta de Endocrinologia
Pediatrica para esclarecimento de baixa estatura. Desenvolvimento eslaturo ponderal regular com
desaceleraco ap6s os 13 meses. Exame objectivo: altura 96,8 cm (P 50 para 3 anos & 6 meses) e prega
palmar Unica na mao esquerda. [dade tssea — 4 anos. Cariotipo 48,X,del (X)(p22.1){delecgdo do gene
SHOX). Exames laboratoriais & teste de clonidina normais. Ecografia renal: rim em ferradura. Terapéutica:
hormona de crescimento (hGH) 0,1 U/Kg/sem. Estudo familiar: a méo da doente com haixa estatura (151
cm) mas sem dismorfias, apresenta a mesma delecgao 46,X,del (X}{p22.1), bem como & irma com 12
meses de idade. A avé (altura 152 cm) tern cariotipo compativel com mosaico 45 X/46,X,delXp.

Conclusdes: A avaliagao desta crianga mostrou existir uma delecgao na zona do gene SHOX transmitida
de forma familiar, O caso index apresenta baixa estatura e dismortia compativel com sindrome de Turner,
mas apenas a mée e a avo apresentam baixa estatura. Houve boa resposta a terapéutica com hGH. A
identificagao de delecgdc do gene SHOX pode explicar alguns casos de baixa estatura inicialmente
classificados como idiopaticos implicando uma terapéutica com hGH em doses mais elevadas,
habitualmente utilizadas no sindrome de Turner.
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NATUREZA, CRIAGAO E PERTURBAGOES DE IDENTIDADE DE GENERO

Mota A,

Unidade de Endocrinologia Pediatrica - Servigo 1 - Departamento de Medicina
Reunido Clinica do Servigo 1

Lisboa, Abril de 2001

Resumo: A identidade de género é a permanéncia autoconsciente e subjectiva dum sentimento de
rmasculinidade, feminilidade ou ambivaléncia do individuo, independentemente da sua natureza de macho
ou fémea, do modo masculino ou feminino como foi criado desde crianga e néo tem que ver com a sua
orientagdo sexual.

A discrepéancia entre o sexo bioldgico, com ou sem anomalias de diferenciacéo, e as manifestagtes
psicologicas e os comportamentos observados definem as perturbagdes dessa identidade. No caso das
ambiguidades genitais prevaleceu, durante décadas, uma atitude terapdutica enfatizada na criagio da
crianga de acordo com as estruturas anatémicas disponiveis. Nos dltimos anos, alguns insucessos
verificados questionaram esta orientacéo e levaram a atribuir, de novo, a importancia devida & natureza,
A polémica instalada, s6 pode ter evolugao positiva se der valor a evid&ncias com fundamento e puser de
parte posicionamentos decorrentes de deductes precipitadas.

A abordagem da ambiguidade genital e das perturbagdes de identidade de génera estéo interligadas por
um objectivo necessariamente humanizador e requerem, no nivel pediatrico, a colaboragao de geneticistas,
neenatologistas, endocrinalogistas, cirurgides, psicélogos e psiquiatras.
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HAMARTOMA DO TUBER CINEREUM - CASO CLINICO

Gil Martins T., Lopes A, Lopes M.L., Vieira J.P.

Unidads de Endocrinclogia Pediatrica = Servigo 1- Departamanto de Pediatria
VI Gongresso Portugués de Padiatria

Santa Maria da Feira, Maic de 2001

Resumo: Apresenta-se 0 caso clinico de uma crianga do sexo feminino com 15 meses de idade, com
puberdade precoce central de causa neurolidgica.

Os antecedentes familiares e pessoais eram irrelevantes.
O desenvolvimento Psico-Motor sempre foi adequado a idade.

O crescimento estatural e ponderal decorreu no percentil 90 até aos 15 meses. Entre a consulta dos 15
e dos 18 meses houve uma aceleragio do crescimento. Aos 18 meses, estatura e peso acima do percentil
95 e foi detectada telarca e discreta pilosidade pubica. Nunca fora observado corrimento vaginal
sanguinolento. O restante exams objectivo era normal, sem sinais neuroldgicos focais, sem sinais clinicos
de hiperienséo intra-craneana e sem massas abdominais palpaveis.

Face ao diagnéstico clinico de puberdade precoce, foi enviada a consulta de Endocrinologia Pediatrica e
realizou os seguintes exames complementares:

1. Radiografia do punho direito, que foi compativel com idade dssea de 3 anus
2. Prova de LHRH, com resposta de tipo pubertario

LH basal— 1,2 e pice 23,3 miU/ml

FSH basal - 5,2 / pico - 20,3 mlU/ml

Estradiof — 56,1 pg/ml

Prolactina — 18,6 ng/mi
Ecografia pélvica que detectou “...itero de dimensoes ligeiramente aumentadas para a idade..”
Ressonancia magnética que diagnosticou “... hamartoma séssil do tuber cinereum..”
Iniciou terap&utica com agonistas de LHRH (Triptorelina), na dose de 60 mg/kg de 4 em 4 semanas. Tem
ocorrido diminuigdo progressiva da telarca e da pilosidade pubica e normalizagdo da velocidade de

crescimento.

E seguida na consulta de Neurologia Pediatrica, sem necessidade de outras terapéuticas, de momento.
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ACIDOSE METABOLICA COM HIPONATREMIA - UM CASO CLINICO

Carvalho A, Fonseca G, Mota A

Unidade de Endocrinologia Pediatrica — Servigo 1 — Dapartamento de Pediatria
Reunigo Clinica do Servigo 1

Lisboa, Favarairo de 2001

VI Gongresso Portugués de Padiatria

Santa Maria da Feira, Maio de 2001

Resumo: Os autores apresentam o caso clinico de um adolescents de 14 anos de idade, sexo masculing,
que foi transferido de um Hospital Distrital para o Hospital Dona Estefania por acidose metabdlica e
hiponatrémia refractaria & terapéutica.

A evolugdio clinica e a investigagdo efectuada levaram ao diagnéstico de Doenca de Addison autoimune,
iniciando de imediato terapdutica hormonal de substituigo.

Uma vez que a Doenga de Addison é uma situagdo rara na idade pedidtrica, os autores fazem uma
abordagem desta patologia partindo do diagndstico diferencial de hiponatrémia e considerando a patologia
Isolada ou associada a outras endocrinapatias.

No caso toram detectados apenas anticorpos antisuprarenal fortemente positivas néo significando no
entanto que num futuro préximo néo surjam outras faléncias glandulares. Os autores realgam a importancia
do seguimento regular ciinico e laboratorial destes doentes.
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DIABETES MELLITUS TIPO 2 EM PEDIATRIA

Mota, A.

Unidade de Endocrinclogia Pediatrica - Servigo 1 - Departamanto ds Medicina
Reunigo Clinica do Sarvigo 1

Lishca, Junho de 2001

Resumo: A Diabetes Mellitus Tipo 2 (DM2), dita ndo insulinodependente, & uma doenga metabdlica para
a qual existe predisposigao genética, pois em cerca de 80% dos casos observa-se nos antecedentes
familiares, e a sua associa¢ao com obesidade é, por assim dizer, constante. Até aos primeiros anos da
década de 90 considerava-se ser a DM2 inexistente ou rara dentro do grupo etario pediatrico,
reconhecendo-se sobretudo nalguns adolescentes uma forma semelhante a DM2 da maturidade (Maturity
Onset Diabetes of the Young, ou MODY). Porém nalguns palses economicameante prosperos, com particular
destaque para os Estados Unidos, comegou a ser notdric 0 aumento da incidéncia da DM2, na maior
parte das vezes em minorias étnicas marcadas pela associagio dum elevado indice de Massa Corporal.
Clinicamente as manifestagdes da doenca séo conhecidas no adulto. Do ponto de vista fisiopatol6gico,
revela-se por hiperinsulinémia, que mais nao é do que o estabelecer dum estado de insufinorresisténcia,
seguindo-se, & medida gue as células beta claudicam uma insulinocaréncia progressiva, primeiro visivel
como Diminuigdo da Tolerdncia & Glicose e por fim como Hiperglicémia franca. Por outro lado, por razdes
ainda mal compreendidas, estes doentes podem apresentar-se em cetose ou mesmo cetoacidose, o que
dificulta o diagndstico. Entretanto, para alem da DM2 familiar, da etnia e do excesso ponderal, outros
marcadores desta patologia foram também identificados, nomeadamente a presenga de acantose nigricans,
a androgenizagao por ovario poliquistico e a ma-nutrigéo intra-uterina. Contudo existe a convicgao de
que & a obesidade o factor principal nesta convergéncia de girgunstancias subjacentes a DM2 sm criangas
e adolescentes. Identificar os factores de risco significa tornar passivel intervir na escalada da prevaléncia
da DM2, sendo evidente que a mais necessaria e importants ac¢éo & prevenir a obesidade desde muito
cedo na vida dos individuos, abordando de forma inovadora as atitudes perante a nutrigao e a actividade
fisica, promovendo uma qualidade de vida futura da qual foi arredada ou pelo menos mincrada a ameaca
das graves complica¢des tardias da diabetes mellitus: cegueira, insuficiéncia renal, amputagoes, acidentes
vasculares.
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ESTATURA BAIXA, GHE ETICA

Mota A.

Unidads de Endocrinologia Pediatrica - Servigo 1 - Departamento de Medicina
Reuni&o Clinica do Servigo 1

Lisboa, Novembro de 2001

Resumo: Depois de passar em revista as dificuidades inerentes ao diagndstico e ao tratamento da
Estatura Baixa com Hormona de Crescimento (GH} procede-se a uma reflex&o, de um ponto de vista
6tico, sobre as controvérsias relativas ao tratamento da Estatura Baixa com GH. Para além das indicagbes
actuais {Détice hipofisrio isolado ou maltiplo, Insuticiéncia renal crénica e Sindroma de Turner), entre as
Que se encontram em estudo destaca-se o Atraso de crescimento intra-uterino. A existéncia de “Orientagdes
consensuais” e o reconhecimento da possibilidade de efeitos secundérios, todavia raros, no uso da GH
recomendam a observancia dos principios éticos aplicaveis sm Satde, sob a agide da Comissfes com
funcées de Normalizagao do Consumo. Com base nos dados disponiveis do exercicio da nossa Comisséo
Nacional iniciado em 1992, apontam-se as tendéncias, esboga-se uma previséo a longo prazo e fazem-
se algumas recomendagdes.
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SINDROME DE INSENSIBILADE INCOMPLETA A0S ANDROGENEOS
- EVOLUGAO DE RECEM-ASCIDOS A IDADE ADULTA,

Mota A, Fonsaca G, Limbert C

Unidade de Endocrinologia Pediatrica — Servige 1 - Departamento de Pediatria
Reunido Anual da Secgao de Endocrinologia a Diabetologia Pediatrica da SPP
Coimbra, Novembro 2001

Resumo: Jovem de 17 anos com fenotipo feminino, raga branca, natural de Tomar, seguida na consulta
de Endocrinologia Pediatrica no Hospital D. Estefania, desde o 12 més de vida por ambiguidade genital.

Dos seus antecedentes pessoais e famifiares nada havia a salientar.

Ao exame cbjectivo, apresentava fenotipo feminino, sem dismorfias aparentes, a excepgao dos orgaos
genitais externos — com hipertrofia do clitris e test iculos palpaveis nos grandes labios/escroto.

O cariotipo era aparentemente normal para um individuo do sexo masculino (46XY).

O estudo hormonal era normal para a idade. Efectuou-se urogenitografia que revelou auséncia de canal
vaginal.

Foi submetido a 4 intervengdes cirirgicas, a 12 aos 4 anos para excisao de tecido testicular. Uma 52
intervengao cirdrgica para plastia dos grandes labios esta actualmente programada.

Aos 12 anos de idade iniciou terapéutica substitutiva com etinilestradiol ao qual posteriormente se associou
progesterona. Apresenta actualmente um aceitavel desenvolvimento dos caracteres sexuais secundarios
bem como estatura, pesc e desenvolvimento cognitivo e afectivos adeq uados.

Procedendo-se & analise molecular, por PCR-SSCP, das regides funcionais do gene AR, seguida de
sequenciagéo directa, foi possivel identificar a substituigdo de G=>A no intrdo 6 do referido gene
(IVS8) - 42G>A este efeito molecular foi considerado como a causa provavel deste fenotipo patoldgico.
Feito o estudo familiar, esta mutag#o foi também identificada na mae.
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DIABETES MELLITUSTIPO 1: COMPLICACOES CRONICAS

Fonsaca G, Pina R, Lopes ML, Limbert C, Mota A,

Unidade de Endocrinologia Pediatrica — Servigo 1- Departamento de Pediatria
Reunido Anual da Seccéce da Endocrinologia o Diabetologia Paditricas da SPP
Coimbra, Novembro 2001

Resumo: Analisdmos os processos de 86 criangas e adolescentes seguidos na nossa consulta, gue
preenchiam os critérios de inclusao na avaliagéio das complicagdes desta patologia:

* Mais de 4 anos de durag#o da Diabetes;
* Qualquer duragédo durante ou depois da puberdade.

Em ndmero igual quanto ao sexo, 43 M/ 43 F, as suas idades variam entre 6 e 18 anos, tendo 90% idades
entre 8 e 17 anos.

A duragao da doenga, bastante variavel dados os critérios de inclusao, vai de 1 a 14 anos, Para avaliacao
do esquema de insulinoterapia, convencional ou intensiva, consideramos que 3 ou mais injecgdes por dia
faziam parte deste Ultimo regime, o que deixaremos para discusséo.

A microalbumindria positiva, segundo os Consensos 2000 do ISPAD, foi a complicagdo tardia mais
frequente: 12%. Destes, 70% (10) encontram-se com valores de microalbuminGria normais, apés introdugdo
de IECA.

A hipercolesterolémia, tem um pesa significativo nos factores de risco associados ao aparacimento da
microangiopatia, enquanto a T.A. esta elevada apenas em 2 casos.

A retinopatia esté referida em dois dosntes, ambos medicados com IECA.
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TROMBOSE DA VEIA PORTA - REVISA CASUISTICA (1979-2000)

Santos F., Pauling E., Afonse |., Silva A, Pé |., Cabral J., Espinosa L.

Unidade Gastrenterologia & Hepatologla Infantil - Servigo 1 - Departamsnto Medicina
Reunido Clinica do Servigo 1

Lisboa, Feverairo de 2001

Resumo: Cavernoma da veia porta é uma entidade clinica e anatomopatol6gica rara que surge
habitualmente por trombose da veia porta. O processa de recanalizagao e neovascularizagdo origina a
transformagao cavernomatosa do limem da veia e a formagao de uma circulacio colateral.

A trombose da veia porta representa uma das causas mais frequentes de hipertensao portal na crianga,
podendo originar hemorragias digestivas graves poT ruptura de varizes esofagicas.

Os autores fazem a revisao casuistica dos doentes com trombose da veia porta observados na consulta
de gastrenterologia e hepatologia infantil do Hospital Dona Estefania nos Gltimos 21 anos {1879-2000).
Foram referenciados & consulta 18 criangas, 11 {61%) do sexo masculino e 7 (39%) do sexo feminino. A
idade média de apresentagao variou entre o 12més de vida e os 14 anos de idade.

Em 9 (56%) doentes a manifestagao clinica que conduziu ao diagndstico foi a hemorragia digestiva alta,
seguindo-se a esplenomegadlia em 5 {28%) dos casos.

Tiveram como factores de risco: cateterisme da veia umbilical 12 {67%), sepsis 1 (6%), desidratagéo 1
(6%), défice de proteina C efou 8§ 3 (17%}.

O diagnéstico de cavernoma da veia porta foi efectuado por ecografia abdominal/ecodoppter em 16(89%)
e por esplenoportografia em 2 (11%) criangas. Todas efectuaram endoscopia digestiva aita (E.D.A), 15
(83%) apresentavam varizes esofdgicas grau IV das quais 4 (22%) com gastropatia associada .

Dezasseis (89%) efectuaram terapéutica médica para controle da hipertensdo portal, 1 (6%} crianga foi
submetida a terapéutica endoscépica com esclerose de varizes esofagicas e 9 (50%) submetidas a
intervengdo cirdrgica para a realizagdo de shunt.

Os doentes operados realizaram (E.D.A} em média 3 a 4 anos pos cirurgia, constatando-se diminuigao
do grau das varizes ou desaparecimento das mesmas & excepgao de 2 casos. Das criangas n&o operadas
1 esté proposta para cirurgia, 3 mantém-se assintomaticas e 2 faleceram.
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RESISTENCIA DE HELICOBACTER PYLORI A0S ANTIBIGTICOS NUMA POPULAGAO PEDIATRICA

Qleastra M ™, Matos R. ', Manhente A ™1, Lopaes A |.1"!, Ramalho P. @, Cabrat J ®, Mendas Antonio “, Monteiro L. %
Instituto Naclonaf Sadde Ricardo Jorge; 2- Hospital St* Marla; 3- Hospital D.Estsfania; 4- Hospital Pediatrico Colmbra
VI Congresso Portugués de Pediatria

Santa Maria da Feira, Malo de 2001

Resumo: A resisténcia de Helicobacter pylori aos antibiéticos constitui o principal factor de faléncia da
terapéutica de erradicagfo. Torna-se assim pertinente a vigildncia da evolugéo dos padrdes de resisténcia
ao0s antibidticos mais frequentemente utilizados para o tratamento da infec¢&o por H. pylori.

Objectivos: Estudar o perfil de resist&ncia de estirpes de H. pyloriisoladas de uma populagéo pedidtrica;
comparar os padrdes de resisténcia de estirpes isoladas de criangas com os de estirpes isoladas de
adultos.

Material e Métodos: Foram estudadas 109 estirpes isoladas de criangas (idade <16 anos) com
sintomatologia gastroduodenal, desde 1998 a 2000. A sensibilidade aos antibidticos claritromicina (CH),
metronidazol (M2), amoxicilina (AMO), tetraciclina (TC) e ciprofloxacina (CI) foi testada pelo método de
difusdo quantitativa em agar -Test .

Resultados: No conjunto das estirpes testadas, foi observada uma prevaléncia giobal de resisténcia de
41% a CH, 17% ao MZ e 5% & Cl, ndo tendo sido observadas estirpes resistentes &8 AMO e A TC. Em
relagéio aos resultados obtidos na populagdo adulta, emigual perfodo de tempo, verifica-se que a taxa de
astirpes resistentes nas criangas & superior para a CH {41% versus 31%), mas inferior para o MZ {17%
versus 30%) e para a Cl (5% versus 22%). De 1999 a 2000 observou-se um aumento da resisténcia 4 Gl,
tde 2 para 7%. Para o MZ, a taxa de resisténcia em 1999 foi 24%, tendo diminuido em 2000 (14%). Em
relagdo & CH, a prevaléncia de estirpes resistentes aumentou de 36 para 40%, desde 1999 a 2000.

Caonclusdes: Os resultados apontam para um aumento consideravel da resisténcia de H. pyforia CH e
a Cl e uma prevaléncia elevada de estirpes resistentes ao MZ na populagao pediatrica, alertando para a
necessidade de serem aplicados esquemas terapéuticos alternativos, que assegurem o sucesso do
tratamento e avitermn a disseminagao da resisténcia a outros antibidticos, nesta populagéo.
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DETERMINAGAO DO LIMITE DE POSITIVIDADE DO TESTE IMUNOENZMATICO PYLORISET EIA-G PARA A DETECGAO
DE IGG ANTI-HELICOBACTER PYLORINA CRIANGA

Matos R.', Oleastro M. ', Lopes A I 2, Ramalho P2, Cabral J.* Mendes Antdnio 4, Montairo L '
1- Inskituto Nacional Satida; 2-H. Santa Maria; 3- H. D.Estefénia; 4-H. Pediatrico Coimbra

VI Congrassa Naciona! de Pediatria

Santa Maria da Feira, Maio da 2001

Resumo: A utilizagéo dos testes serologicos para o diagndstico da infecgao por Helicobacter pylori (Hp)
estd muito difundida, sendo no entanto necessério proceder a validagdo do limite de positividade, para
cada tipo de populagdo em estudo.

Objectivos: Determinagao do limite de positividade do teste ELISA Pyloriset EIA-G (Orion Diagnostica,
Espog, Finland) para determinagéo de IgG anti-Hp na populagdo pediatrica.
Avaliacéo da acuidade do teste aplicando o limite de positividade determinado.

Material e Métodos: Foram incluidas 140 criangas dispépticas (idade média 9 anos, de 1 a 14 anos),
submetidas a endoscopia digestiva alta sem terapéutica prévia e com estatuto Hp bem definido (Hp positivo:
cultura positiva ou histologia e teste rapido de ureass positivos; Hp negativos: os trés testes negativos}. A
guantificagdo de 1gG anti-H. pylori no soro foi realizada utilizando o teste ELISA Pyloriset EIA-G.

Resultados e Conclusdes: Das 140 criangas, 73 foram classificadas como sendo Hp positivas e 67 Hp
negativas pelo método de referéncia utilizado.

Para a determinagao do limite de positividade mais adequado a esta populagéo do teste Pyloriset EIA-G
foi utilizado o método das curvas ROC (Receiving Operating Characteristic). O melhor compromisso
entre a sensibilidade e a especificidade foi obtido para o limite de positividade de 200U/ml.

Limite de positividade | Sensibilidadc | Especificidade VPP VPN
IC 95% IC 95% IC 95% IC 95%

300 U/ml (valor aconselhado) 74% 94% 93.1% 76.8%
200 U/m] (valor experimentat) 03.2% 89.6% 80.7% 92.3%

Estes resuttados apontam para uma alteragao do limite de p
fabricante, para 200U/ml e demonstram a necessidade de deter

a cada tipo de populagéo.

ositividade de 300U/ml, aconselhado pelo
minar ¢ limite de positividade mais adaptado
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GASTRENTERITES AGUDAS - ANTIBIOTICOTERAPIA - CRITERIOS DE ESCOLHA

Cabral .J.
VIt Jernadas Nacionais de Infacciologia Padiatrica
Horta — Agores - 18 a 20 de Outubro de 2001

Resumo: A gastrenterite aguda & causada por uma grande variedade de agentes patogénicos virais,
bacterianos e parasitdrios. Infelizmente, a avaliagdo da importancia relativa de cada agente tem estado
fimitada pela diversidade das amostras em relagéo 4s idades, condigdes socio-econdmicas, dreas
geograficas, estagtes do ano, etg..

Num estudo europeu englobando 287 criangas () foram isolados agentes patogénicos cm 85,6% dos
casos de diarreia aguda, sendo o Rotavirus detectado em 35,1%, e agentes bacterianos em 17,7%
deles.

As bactérias sfo mais frequentemente isoladas nos primeiros meses de vida e na idade escolar e ©
Rotavirus entre os 6 e 24 meses de vida.

Um diagndéstico etiolégico ndc & necessdrio para o tratamento da maioria dos casos de gastrenterite
aguda, mas ha situagbes em que o clinico terd de decidir se o doente necessita de avaliagéo laboratorial
e eventual tratamente antibidtico para diminuir a gravidade e duragdo da doenga ou para prevenir a sua
disseminagdo. Para ajudar nesta deciséo poder-se-a dividir a diarreia em 2 quadros clinices: o da diarreia
aquosa e o da disenteria. A maioria das gastrenterites necessitando de antibitico paertenceréd ao grupo
da disenteria.

Na crianga com gastrenterite bactetiana a decis8o de tratd-la com antibiético nao & facil, quer pelo aumento
crescente de resisténcias aos antibidticos, quer pela variabilidade da eficdcia dos mesmos, quer pelo
facto do seu uso poder prolongar o estado de portador.

Emtermos de recomendagéo de tratamento antibidtico para as gastrenterites agudas (ndao complicadas,
e em doentes imuno-competentes), os agertes bacterianos ou protozodrios patogénicos podem ser
divididos em 2 grupos: {1} agentes para os quais estd sampre indicada antibioterapia e que incluemo V.
Cholerae, Shigella e Giardia lamblia; {2) agentes para 0s quais a antibioterapia s6 esta indicada em
circunstancias seleccionadas e que incluem (a) E. Coli enteropatogénica em diarreia prolongada, (b) E
Coli entercinvasiva baseada em semelhangas patogénicas com a Shigella, (e) infeccao por Yersinia em
doentes com drepanocitoss, (d) infecgdes por Salmonella em lactentes muito pequenos, com febre ou
hemocultura positiva, (e) nas infecgdes por Clostridium difficile em que hé toxicidade grave ou em que a
diarreia persiste apos suspensao do antibidtico.

Em suma, a antibioticoterapia esta raramente indicada na gastrenterite aguda e nunca deve ser utilizada
como terapéutica de primeira linha.

0 tratamento apropriado da desidratagdo e das alteragdes elactroliticas assim como a alimentagao
(precoce) sdo os pilares do tratamento da gastrenterite aguda.
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UM CASO CLINICO DE DOR ABDOMINAL

Afonso |, Santos F., P9 |., Espinosa L., Borges C., Sa Couto H.

Unidade de Gastrentarologia 8 Hepatologia Infantil - Servigo 1 - Departamento de Medicina
Reunido Clinica do Servigo 1

Lisboa, Novembroe de 2001

Resumo: Adolescente de 13 anos, com episadios de dor abdominal recorrente localizada ao epigastro,
associada a nduseas, tendo realizado endoscopia digestiva alta que n&o revelou alteragdes. Por persisténcia
da sintomatologia, com agravamenta progressivo realizou exames complementares que foram compatfveis
com quiste do colédoco.

Sao discutidos aspectos do diagnéstico e da atitude terapéutica seguida, procedendo-se a uma revisao
sucinta do tema.
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MOTHER-RELATED INFECTION IN PORTUGUESE NEWBORN BABIES

Neio M.T., Serelha M., Nunes A., Guerreiro ¢, Braga A.C., Lemos C., Afonso E,, Carvalho C., Matsus M., Carreiro H., Garrote JM.,
CostaT.

NEONATAL BRANCH OF THE PORTUGUESE SOCIETY OF PAEDIATRICS

PORTUGUESE -SPANISH PERINATAL MEDICINE MEETING

5th World Congress of Parinatal Medicine.

Barcelona, Setembro de 2001

Background: Mother-refated infections are an important cause of morbidity and mortality amongst newborn
babies. Moreover they can be the cause of prematurity with its known complications. Knowledge of its
epidemiology is very important to draw perinatal and neonatal antibiotic guidelines.

Aim of the study: to assess epidemiology of mother-related infection in Portuguese newborn babies.

Study design: Prospective study enrolling infants with infection beginning within the first 72 hours of life.
Babies over 72 hours of life, with infection caused by group B Streptococcus (GBS), Listeria or
Enterobactereacea sensitive to the most common antibiotics were also enrolled . Babies with pneumoniae,
clinical sepsis, septicaemia and meningitis, with or without positive bleod culture were included.

Setting: 10 Portuguese neonatal referral units.

Results: during 1999 and 2000, 50883 newborn babies were born in the enrolled hospitals, from whom
400 had mother-related infection (38%). Mother-related infection was as frequent in the vary low birth
weight (VLBW) as in the non-VLBW babies. However, it was the most fraquent cause of infection in the
latter. Rates of clinical sepsis, septicaemia, meningitis and pneumoniae were respectively 4.7/1000 alive
births; 1.7/1000; 0.3/1000 and 2.3/1000. The rate of isolates was 24% and the most frequent were gram
positive bacteria; GBS accounted for 52% of all isolates; 3 blood cultures were found to be positive for
Listeria, 3 for Streptococcus pneumoniae, 16 for E. coli and 2 for Haemophylus influenza. Lethality was 4%
with a significant difference between VLBW and non-VLBW infants (8.5% vs 3.1%). Three out of the 6
babies deceased with a known bacteria had GBS infection.

Conclusion: Despite a similar frequency in VLBW and non-VLBW infants, mother is the most frequent
source of infection in the latter. However mortality rates are higher amongst the former. The frequency of
isolates was low and 2/3 of them were gram positive bacteria. GBS was the most common isolate.
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PERINATAL CARE IN PORTUGAL - ORGANIZATION AND GUIDELINES

Nefo M.T.

Neonatal Branch of the Portuguese Society of Paediatrics

Forum of Eurapean Community Countriss — 5" World Gongress of Perinatal Medicine
Barcelona, Setembro de 2001

The modern Portuguese neonatology begun on the beginning of eighties with the opening of the first
neonatal intensive care units {NICUs). Soon atter, the Neonatal Branch (NNB) of the Portuguese Society
of Paediatrics (SPP) was funded and, in 1987, neonatal exclusive transport with babies cared for by
necnatologists and neonatal nurses, was a reality. However perinatal care was disorganized, babies could
be born at any hospital around the country, perinatal mortality rates were high and there were neither
paediatricians experts on neonatology and equipment was scarce. In 1987 the Ministry of Health named
a committee to study the problem which work resulted in a reform of perinatal care — the same we have
nowadays. At a glance the reform was a 9 years programme in 3 years stages, with recommendations to
close for deliveries, hospitals with less than 1500 deliveries /year; reclassification of hospitals in | (no
deliveries), It (low risk deliveries, intermediate care units) and Il levels (high risk deliveries and NICUs);
the foundation of coardinating units between hospitals and health centres; equipping of intensive and
intermediate care units with adequate supply of medical and nursing staff and specialized training in
neonatology. In utero transport to a 1l level hospital was implemented since that time. The results of this
reform show how important it was for perinatal care in Portugal. Comparing 1980 to 1999 in-hospital
deliveries increased from 73.8% to 99% and martality rates decreased as follow: maternal - from 30.6 to
5.2 per 100 000 deliveries; perinatal from 25.5 to 6.4 /1000 alive born plus still born > 28 woeks GA; early
neonatal, from 12.4 to 5.6; neonatal, from 15.7 to 3.4 and infant from 26 /1000 alive births to 5.5; in utero
transport of VLBW infants is around 35%, 91% of all VLBW infants are cared for at the same hospital
where they were born and the rate of prenatal steroids is about 72%. However some fields need to
improve such as prenatal diagnosis accuracy and eradication of congenital syphilis. National guidselines
on perinatal care are drawn by the Direcgdo Geral da Sadde (DGS) (National Directorate of Health), part
of the Ministry of Health and by the NNB of SPP. DGS has guidelines on preconceptional care, care of
pregnant women, infectious diseases and pregnancy and care of the normal baby. NNB of the SPP has
guidelines on normai care in the delivery room, antenatal steroids, neonatal resuscitation, stabilization of
sick newborn baby while awaiting neonatal transport, diagnosis and treatment of congenital and perinatal
infections, neonatal sepsis and prevention of RSV infection. NNB of the SPP has also a national network
on VLBW infanis and national working groups, studying morbidity of VLBW infants, epidemiology of
mother-related and nosocomial infections and follow-up of in utero diagnosed urinary tract anomalies.
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TNF o AND C-REACTIVE PROTEIN IN SEPTIC NEWBORN BABIES

Neto M.T., Bento A

Unidade Cuidados Intensivos Neonatais - NICU- Hospital Dona Estefania
41th Msating of the Eurapean Society for Paedialrics Research
Helsinguia, Agosio de 2001

Background: infection continues to he one of the most difficult diagnosis in newborn babies. indirect
signs of infection fike blood counts and C-RP are of median sensitivity and specificity and culture results
take time. Other markers of infection are urgently needed. TNFa has been considered 1o he one of these
markers.

Aim: to assess sensilivity, specificity, positive and negative predictive value (PPV, N-PV) of TNFa compared
to C-RP in babies with sepsis and septicaemia.

Kind of study: prospective.
Setting: tertiary referral NICU.

Patients and methods: patients were recruited amongst babies of any gestational age, 0 to 28 days of
life. Blood samples were obtained as part of sepsis screening or for routine evaluation in non-infected
babies. The serum was frozen at -20°C and processed when enough samples were obtained. Cut-off was
set at 10 pg/ml. C-RP was processed as part of the infant evaluation and the result delivered as soon as
possible. Cut-off was set at | mg/dl. Two groups of patients were designed: group 1 - septic babies - babies
with clinical and taboratory signs of infection, having improved on antibiotics, with positive or negative
blood cultures and definitively classified as having had sepsis or septicaemia; group 2 - nan-infected
babies, without clinical or laboratory signs of infection, definitively classified as non-infected.

Results: TNFo was assessed in 123 babies: 27 babies from group 1 {11 positive and 16 negative blood
culture) and 96 from group 2. Median was 16.2 pg/ml (pl0 - 3.4) in group 1 and 8.2 pg/ml (p=90 - 17.9) in
group 2 (p = 0.0003). C-RP was assessed in 190 babies: 51 from group 1 (24 positive and 27 negative
blood cultures) and 139 from group 2. Median was 4.9mg/dl (pl0=0.5} in group 1 and 0.5mg/dl (pgO=I} in
group 2 (p=0.0000). Sensitivity, specificity, PPV, NPP and error a were respectively 74.1%, 58.3%, 33.3%,
88.9% and 25.91/<> for TNFa and 74.5%, B5%, 63. 1%, 88. 1% and 25.5% for C-RP. The combination of
C-RP and TNFo will increase sensitivity to 92% and NPV 1o 95% and decrease error a to 8%.

Conclusion: TNFu is not more reliable than G-RP as a test for early diagnosis of infection in newborn
babies. However, the combination of both tests could result in a reduction of unnecessary antibiotic therapy.
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NONINVASIVE METHODS FOR BODY COMPOSITION ASSESSMENT IN NEWBORN INFANTS

Pareira da Silva L. *, Videira Amaral J.M. ', Marques Valido A. 2.

' Department of Pediatrics, Neonatal Intansive Care Unit, Hospital Dona Estefania at Faculdads da Cléncias Médicas, Universidade
Nova de Lisboa, and * Padiatric Service, Neonatal Intensive Care Unit, Maternldada Dr. Alfredo da Costa. Lisbon, Portugal.
Gonferancia no 3rd International Congress of Nultiion In Pediatrics — S8o Paulo, Brasil, 7 de Julho de 2001,

Aceite para publicagdo am Padialric Nulrition ({SPEN)

Resumo: Assuming that body compartments are indicative of nutritional stores, indicators that might
measure more accurately the body composition will be useful tools in addressing nutrition assessment
and management in clinical practice.

An ideal method for body composition assessment in newborns should not require active subject
cooperation, and should be noninvasive, rapid, simple, reproducible, reliable and inexpensive. While a
“gold standard” method to measure total body compasition has not yet been validated and universally
accepted for clinical assessment in newborns, other methods with reasonable accuracy and precision
have been suggested for this purpose.

Commonly available noninvasive technigues for estimation of total body water, fat free mass, and body fat
in neonates and infants include totat body electric conductivity, dual-energy x-ray absorptiometry, magnetic
resonance imaging, bioelectric impedance analysis and anthropometry. These two last methods seem to
be less accurate, but the equipment required is inexpensive and easily transportable, allowing
measurements at bedside in critically ill patients.

Data derived from the above mentioned methods have shown to be not interchangeable, since they do not
often agree, requiring further development and validation.

Palavras-chave: Anthropometry; body composition assessment; noninvasive methods; newborn; nutritional
assessment.
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IL§ AND iL8 IN SEPTIC NEWBORN BABIES

Neto MT, Bento A

NICU - Dona Estefénia Hospital, Lisbon, Portugal

ESFHI 2001 — XVIIl Congress of the Europaan Society for
Paediatric Haematology and Immunology

Lucerne, June 2001

Background: diagnosis of infection in newborn babies is difficult and culture results take time. More
sensitive, specific and early indirect tests of infection than blood counts and C-RP are desirable. Inflammatory
citokynes like IL6 and IL8 are supposed to be detectable earlier than C-RP as they precede it.

Aim of the study: to assess 1L6 and IL8 sensitivity, specificity and negative predictive value in babies with
sepsis and septicaemia.

Kind of study: prospective.
Setting: tertiary referral NICU.

Patients and methods: babies of any gestational age, 0to 28 days of life. Samples were obtained as part
of sepsis screening or for routine evaluation in non-infected babies and IL6 and IL8 were studied if there
was remaining blood after those tests were done. The serum was frozen at —20°C and processed when
enough sarmples were obtained. Cut-off was set at 70pg/ml for IL6 and 60pg/ml for IL8. Two groups of
patients were designed: group 1 — septic babies — babies with clinical and laboratory signs of infection,
having improved on antibiotics, with positive or negative blood cultures and definitively classified as having
had sepsis or septicasmia; group 2 - non-infected babies, without clinical or laboratory signs of infection,
definitively classified as non-infected. Mann-Whitney test was used.

Results: IL6 was studied in 170 babies: 45 of group 1 (21 positive and 24 negative blood cultures) and
125 of group 2, from whom 23 had HMD. These non-infected babies with HMD had IL8 values higher than
those without HMD {p = 0.06). So they were excluded from calculation of normal values. IL6 median was
180pg/ml (p10 =10.1) in group 1 and 15,2pg/ml (p90 = 186.7) in group 2 (p= 0.000). Sensitivity, specificity
and NPV were respectively 65.9% , 76.5% and 83.9%. IL8 was studied in 99 babies - 21 of group 1 (7
positive and 14 negative blood cultures) and 78 of group 2. Non-infected babies with HMD had values
similar to those of non-infected babies without HMD (p=0.95). IL8 median was 67.2pg/ml (p10=8.7) in
group 1 and 26.9g/ml (p90=142) in group 2 (p = 0.05). Sensitivity, specificity and NPV were respectively
85.7%, 72.2% and 85.1%. The combination of IL6 and IL8 does not achieve a better NPV,

Conclusion: IL6 and IL8 alone or in combination seem to be not reliable tests for early diagnosis of
sepsis in newborn babies.
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COMPLICATIONS ASSOCIATED WITH CENTRAL YENOUS CATHETERISATION IN NEONATES - A NICU EXPERIENCE

Serelha M, Henriques G, Neto MT, Amaral JMV.
NICU — Dona Estefania Hospital, Lisbon ~ Portugal
V| Congressa Partuguds de Pedialria

St Maria da Feira, Maio de 2001

% European Workshop on Necnatology.

Toleda, Qutubro de 2001

Biology of the Necnate 2001,80:326

Background: Central venous catheterization (CVC) is employed widely inthe management of critically ill
neonates not without risk of complications.

Aim: To determine the frequency and spectrum of complications associated with central venous catheters
placement.

Study design: retrospective.
Setting: Tertiary referral neonatal intensive care unit.

Patients and Methods: The records of 191 neonates (17.4% of total admissions) consecutively submitted
to CVC over a B-year period {1995-2000) were reviewed.

Results: A total of 244 CVCs was inserted in 191 (17.4%) neonates for a total duration of 2982 days of
catheter placement. Catheters were placed in several different veins: umbilical 89 (36.4%); percutaneous:;
subclavian 26 (10.6%); internal jugular 74 (12%); antecubital 40 (16.3%); femoral 12 (4.9%); Broviac:
external jugular 74 (30.3%). Among those 191 patients/244lines, 98 clinical complications associated with
CVC were found to occur (40.2% or 98/191 patients) with the distribuition as follows: infective {n=48 or
19.7%), mechanical (47 or 19.3%), hepatic necrosis (i or ~ 1%), inferior vena cava thrombosis {2 or
~2%). Thare were 47 sepsis episodes in 191 patients at a rate of 15.7 episodes/1000 catheter days.
Coagulase-negative Staphylococeus organisms (n=32) accounted for 68% of the episodes of sepsis. The
most common mechanical complications were mainly related to catheter occlusion and the most severe
ones were cardiac tamponade {n=1), pleural effusion (n=1) and superior vena cava syndrome {n=1). Two
patients died as a result of cardiac tamponade and Kilebsiella pneumonias sepsis.

Conclusions: Our results show that CVC was associated with similar rates of infective and mechanical
complications (~19% respectively). The incidence of infective complications was increased in neonates
who received percutaneous antecubital vena cava insertions. The mortality rate in this series was less
than 1%.
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VIOLENCE AGAINST NEWBORNS

Neto M.T.

Neonatal Intensive Care Unit - Dona Estef4nia Hospital, Lisbon — Portugal

Sth World Congress of Perinatal Medicine

Barcelona, Setembro da 2001

Parinatal Medicine In The Milfenium.CARRERA JM, CABERO L, BARAIBAR A. eds . BOLONHA: Monduzzi Editore, 2001: 1135 - 40

Abstract: Now, when violence is a matter for concern of governments and child protection services, the
violence against the newborn baby rarsly is recognized as an important issue, references in the literature
are scarce and epidemiology unknown. Eventually, this is because the neonatal period is short, so attention
is focused on the rest of human life when there are many opportunities to perpetrate violence.

Thinking about the problem it is easy to find many situations of violence against the newborn baby. it can
be perpetrated by relatives — mather, father and siblings —caretakers and heaith staff. Abuse, neglect and
accidents are well defined by authors and can happen to any infant.

Causes are multiple but at the end of the fist we can see that the society is the great guilty: intolerance,
hypocrisy, racism, discrimination, fanaticism, carry directly or indirectly absence of conditions appropriate
to the human being. Missing to recognize these basic errors, implies only the resolution of problems’
consequences without correcting the full prablem itself.,

Objective situations are for exampie a child being born with disabilities as a conseguence of an ilfleqal
abortion; drug addict, alcohalic and heavy smoker mothers; missing prenatal care; burns, suffocation and
accidental falls; traumatic deliveries and all traumas associated to admission in intensive care units.

Prevention implies multiple aspects, since giving good human conditions, such as an employment, a
home, a country, justice, health care, social integration; improving women seif esteem:; faster court decisions
and facilitation of adoption processes, having availability of foster homes and good child protection services,
avoidance of siblings violence, good performance ot all medical and nurse acts, updating scientific
knowledge are, as a whole, good ways to prevent violence against the newborn baby.
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MARKERS OF NEONATAL INFECTION, WHICH S THE BEST?

Neto MT, Bento A, Vidalra Amaral JM.

NICU - Dona Estefania Hospital. Lisbon, Portugal
X European Workshop on Neonatology

Toleda, Outubro de 2001

Biology of the Neonate 2001;80:323-4

Introduction: Diagnosis of neonatal infection continues to be very difficult. Blood cultures take time and
C-RP has low sensitivity and specificity in the early stages of infection. Cytokines are expected to be
better tests as they precede C-RP.

Aim: To assess sensitivity, specificity, positive and negative predictive values (PPV, NPV} of C-RR,
procalcitonin (PCT), IL6, IL8 and TNFc in septic newborn babigs.

Kind of the study: Prospective.

Selting: Tertiary referral NICU.

Patients: Neonates of any gestational age, from birth to 28 days. There were two groups of patients:
group 1 - septic babies; group 2 — non-infected babies.

Methads and cut off: C-RP- immunoturbidimetric assay — 1.5 mg/dl; PCT- immunocluminoletric assay —
2ng/ml; IL6, 1L8 and TNFa — chemiluminescence assay, respectively 70 pg/ml, 60pg/ml and 10 pg/ml.
Mann-Whitney and 2-tailed p tests were used. Results: See table 1.

Conclusion: Used alone C-RP and TNFa show the best results the highest PPV and NPV were obtained
by the combination of C-RP with IL6 or TNFa.

Table C-RP |PCT L6 L8 TNFy | C-RP+IL{ C-RP+PCT| C-RP + TNK(
n=180 | n=74 [n=170 | n=99 |n=123 | n=164 n==69 n=121

Sensitivity | 68% | 57% | 66% | 52% | 74% | 4% 48% 44%
Specificity | 94% | 72% | T7% | 2% | 58% | 71% 1% 54% |
PPV 81% | 53% | 55% | 20% | 33% | 91% 87% 85% |

NPV - 88% | 64% 84% 85% 89% 91% 81% 93%




INCREASED RISK FOR VLBW INFANTS OF SUBSAHARIAN INMIGRANTS

Virella 0, Neto MT, Peixoto JC, Machado MC and the National VLBW Collaborative Study Group™
Neonatal Branch of the Portuguese Society of Pediatrics, Portugal

5" World Cengress of Perinatal Medicine

Barcelona, Setembro de 2001

J Perinat Med 2001; 29(Supp1): 333

Background - The Portuguese Neonatal Network Database was created in 1993 to provide data for
epidemiological and quality control research, The VLBW infants national database, fully active since 1996,
was used to menitor the biological risks of the increasing number of VLBW infants of Subsaharian inmigrants
compared to their European counterparts.

Methods — Data from the National VLBW Collaborative Study Group 1996 - 1999, were used. Collecting
methods were previously described. Comparison between infants of European (EA) and Subsaharian
Alfrican (SSA) ancestry was done.

Results - Amongst the 3.534 VLBW infants registered, 8% were SSA, with increasing percentagea though
the tour years period. Their mothers were significantly younger and had higher parity than the EA; prenatal
care was significantly deficient, as expressed in higher prevalence of pregnancies without prenatal care
(28% vs 18%) and lower use of antenatal steroids (53% vs 62%); cesarian section was less frequently
performed (55% vs 63%). Both gestational age and birth weight were significantly lower among SSA (46%
vs 32% ELLBW), but the propertion of IUGR was higher among EA (13% vs 18%). NTISS and CRIB scores
were significantly higher among SSA. VLBW infants of SSA born before 34 weeks gestational age had
higher incidence of HMD (70% vs 57%}, needed more often surfactant (66% vs 50%), had more ventilator
and oxygen supplement days and had more blood transfusions (52% vs 39%) than those of EA. The
incidence of CLD was higher (17% vs 13%), as well as the use of postnatal steroids (17% vs 1 1%). Thay
had higher incidences of ROP (16% vs 8%), PVL (6% vs 4%} and NEC (38% vs 34%). Incidence of sepsis
or septicaemia was not significantly different. The overall risk of death or severe handicap was higher for
S5A infants (51% vs 44%); among ELBW, those of SSA had lower mortality rate {19% vs 28%) but higher
risk of severe handicap (40% vs 24%).

Conclusion - The health problems of the growing community of Subsaharian African immigrants must be
of great concern. A special planning effort must be done to achieve better prenatal care for this community,
in order to reduce the excessive need of special care and obtain better cutcomes.

“VLBW Nationa! Study Group:

M Julio Dinis (A Alegria, V Pombeiro), H M2 Pia (F Aratjo, Carmen C), H S Jodo (A Martins, G Silva), H
3% Antonio (L Carrefra, SP Frutuoso), H VN Gaia (N Miranda), H D2 Estefania {G.Henriques), M Bissaia
Barreto (G Mimoso, C Lemos}, M Daniel Matos (Euldlia A, V Martins), H P Coimbra (F.Neves, L Carvalho),
H Garcia de Orta (M.Primo, L Oliveira), H S. Francisco Xavier (A Nunes, M Anjos Bispo), H S8* Maria (M
Abrantes, J.Saldanha), M Alfredo Costa { T Costa, G Carvathosa), H Fernando Fonseca (R.Abreu, C.Matos),
Guimaraes (A Freitas), Viana do Castelo (A Laranjeira), Vale do Sousa (Braga da Cunha), Vila da Feira
(F.Fonseca) Braga (IF Cunha, A Pereira), Matasinhos {/.Martins, A Souto), Vila Real (E Gaspar), Viseu
(L Andrade}, Aveiro (P Rocha, I.Damas), Leiria (L Wincler), Santarém (JM Onofre), VF Xira (CM Avelan,
Setubal (L Caturra, V.Neves), Evora (H Ornelas), Beja (F Ferreira, F.Furtado), Farc (MJ Castro), Funchal
(Filomena G, O Magro), Angra do Heroismo (F Fagundes), Ponta Delgada (F Gomss), SAMS (D Fino, N
Simdes), Povoa de Varzim{J.T. Moreira). Coordinator: JC Peixoto (SNN, SPP). Secretariat: H. Sacadura
(ASIC-HPC). Epidemiologist: D Virella.
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AVANGOS E RETROCESSOS DA NEONATOLOGIA - PONTO DE VISTA

Neto M.T.
Unidade de Cuidades Intansivos Neonatais — Servigo 1 — Departamanto de Madicina
Acta Pediatrica Portuguesa 2001; 32(4): 203 -5

Porque a medicina néo é uma ciéncla exacta, embora muitos teimem em nao a entender dessa maneira,
o que hoje parece ser uma verdade incontestavel, poderd ser considerado amanha um enorme disparate.
Do mesmao mado, o que hoje nos parece um contrasenso vira muitas vezes a ser recuperado mais tarde,
como sendo uma atitude ou prescrigao razoavel. A medicina & feita destes avangos e retrocessos da
giéneia, o que se aplica também e ainda mais & neonatologia, por ser um ramo “nove” da pediatria.

A observagdo de que modas de ontem podem ser recuperadas hoje, apés um perfodo de pratica oposta,
como o decUbito do recém-nascido (RN}, o uso de dexametasona pré-natal ou do abuso de corticdides
no pariodo perinatal; a ventilagao de alta frequéncia quando ha um século era defendide que o BN nao
devia ser embalado; a discussio sobre existéncia ou ndo de dor no RN, como se isso fosse questionavel;
os cuidados com a hipo ou hiperglicémia e a hiper ou hipotermia no periodo pds-asfixia; 0 USC OU N&O0 USO
de 02 suplementar na reanimagao; a hipocapnia permissiva; o uso de 6xido nitrico; a aplicagéo do
consentimento informado em neonatologia; os estudos aleatdrios e as meta andlises sugeriram a escrita
do artigo em que quase tudo & posto em questdo. A auséncia de criticismo na adopgdo de praticas
defendidas por autores americanos, exercendo medicina americana, colocada no pedestal da intocabilidade
8, frequentemente, a causa de viséo tortuosa da neonatologia.
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NATIONAL VLBW INFANTS MORTALITY RATES IN PORTUGAL - 1996-1999
PORTUGUESE VLBW NETWORK DATABASE

Serelha M, Henriquas G, Neto MT, Tavares MN, Virella D. and the National VLBW Collaborative Study Group”
Neonatal Branch of the Portuguese Sociaty of Pasdiatrics, Portugal

VI Congresso Portuguds de Pediatria. St Maria da Faeira, 17-19 Malo 2001

5 World Congress of Perinatal Madicine. Bareelona, Setembre 2001

J Perinat Med 20G01;29 (Supp1):343

Background: Since 1996 we have been studying the VLBW mortality rates as part of the National VLBW
Collaborative Study Group. The aim of this study is to report VLBW mortality rates, evolution and main
causes of death.

Patients and Methods: Data were coliected from the Portuguese VLBW Network Database. All registerad
alive born VLBW infants (BW > 499 < 1500gr) born from 1996 to 1999, with known outcome at 3 months
of age or at discharge, were included. During the four years 3534 alive born VLBW infants were registered;
249 infants were lost for follow up and were excluded from this study — study population 3285 VLBW
infants. Death was classified accordingly to Autio-Harmainen classification.

Results: there were 781 deaths accounting for 24% of the sample. During the study period overall mortality
rate decreased from 27% fo 21%: from 55% to 41% in the ELBW group (BW < 1000gr} and from 12% to
11% in those with BW between 1000 and 1500gr. These resuits were due to a decrease of early mortality
rate in all VLBW infants and post neonatal mortality rate in ELBW infants. A survival rate over 50% was
achieved at 27 weeks of GA in 1996, at 26 weeks on the following two years and at 25 weeks of GA in
1999. Eight point seven percent of deaths occurred in the delivery room , 88,9% during NICU stay and
2,4% after discharge. The main cause of death was HMD in 1996 and infection in the 3 following years.
Broadly speaking the main causes of VLBW death in Portugal in decreasing order, were pulmenary
disease (HMD, air leak, pneumothorax, BPD and lung haemorrhage}, infection, grade (Il IVH and PVL and
congenital anomalies.

Conclusion: The analysis of mortality is very useful to assess the quality of health care. The improvement
of neonatal care in Portugal is evident, expressed on: 1)Decreasing mortality rates in the ELBW infants;
2)Survival threshold set on 25 weeks of GA and, as a consequence 3)Change of the first cause of death
from HMD to infection.

*National VLBW Collaborative Study Group -
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PROVIMENTO NOS HOSPITAIS CENTRAISE UNIVERSITARIOS PORTUGUESES
- FORTE PENALIZAGAQ PARA QUEM INVESTIGA

Pereira da Silva L.
Clinica Universitaria de Padiatria, Hospital de Dona Estefania.
Acta Madica Porluguesa 2001;14:537-538 [Carta ao Diractor].

Resumo: Esta Carta ao Director veicula uma critica ao Ministério da Saude, na sua qualidade de entidade
empregadora de médicos, pela forma como recentemente reformulou 0s critérios para provimento nas
categorias de chefe de servigo (Portaria n® 177/97) e assistente {Portaria n? 43/98) da carreira hospitalar.
Nesta legisiacéo, os critérios ndo diferem quer se trate de hospitais centrais ou ligados a universidade,
quer se trate de hospitais distritais ou outros. Pressupondo-se que as instituigdes assistenciais constituam
uma sede privilegiada para a investigagao, a esta ¢ atribuido um valor inferior a 2% (0-0,5 valores) do
total da classificagdo, ainda diluido com a actividade de docéncia.

A legislagio vigente acaba por ser um convite efectivo ao desinvestimento na investigagdo, quando o
interno da especialidade ou o assistente provido, respectivamente, planeiam a sua carreira em fungao
do concurso de provimento para o grau seguinte da sua carreira em que a investigagéo é penalizada ac
ser-lhe atribuido um maximo de 2% da ponderagéo curricular.

Palavras-chave: Carreira médica; concursos de provimento; hospitais; investigagao.



ANUARIO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 2001 _ 3

FISTULA ARTERIO-VENOSA CEREBRAL NO RECEM-NASCIDO - UMA CAUSA DE INSUFICIENCIA CARDIACA GRAVE

Henriques G., Duarta L., Videira Amaral J.M., Ferreira M., Macedo A J., Lima M.
Unidade de Cuidados intensivos Necnatais - Hospital Dona Estetania

Servigo da Cardiclogia Pedidtrica - Hospital de Santa Marta

Acta Pediatrica Poriuguesa, 2001, 32:109-12

Resumo: A propdsito de dois casos clinicos cuja principal manifesta¢ao foi insuficidncia cardiaca congestiva
grave relacionada com a existéncia de fistula artério-vencsa cerebral, os autores salientam a importancia
do diagndstico precoce desta doenga, se possivel ainda antes do nascimento. Uma abordagem
multidisciplinar e uma terapéutica precoce de encerramento da fistula permite contribuir, deste modo,
para a redugéo da morbilidade e da mortalidade associada a esta patologia.

Palavras-Chave: Fistula artério-venosa cerebral, insuficiéncia cardiaca; recém-nascido; sistema nervoso
central; anomalia congénita. '
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GALACTOSEMIA - CASUISTICA DE 10 ANOS (JAN 1991 A DEZ 2000)

Henrigues G., Chaves F., Serelha M.

Unidade de Cuidades Intensivos Neonatais - Servigo 1 — Departamanto da Medicina
RAeuntdo Clinica do Servigo 1

Lisboa, Janeiro de 2001

Resumo: Durante um periodo de 10 anos, foram internados na Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais
(UCIN) 2205 recém-nascidos, tendo sido diagnosticado galactosémia em 12. A clinica foi precoce e
sugestiva de sepsis na maioria dos casos (8/12).

O diagnéstico foi confirmado por estudo enzimatico do metabolismo da galactose: 10 recém-nascidos
heterozigéticos e 2 homozigéticos para a Galactose-1-Fosfato Uridiltransferase eritrocitaria.

A evolugaa foi favoravel, todos tiveram alta da UCIN.
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SINDROMA DE ADAMS-OLIVIER

Paraira da Silva L.', Leal F.*, Cassiano Santos G.1, Videira Amaral JM !, Feifoo J. 2

' Clinica Universitaria de Padiatria, Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais, Hospital de Dona Estefinia e 2 Servico de
Genética Médica, Hospital Egas Moniz.

Acta Médica Portuguesa 2001;14:455 [Carta ao Director].

Resuma: A Carta ac Director refere-se ao artigo em que séo descritas lesges do sistema nervoso central
em dois doentes com sindroma de Adams-Olivier, da autoria de especialistas de imagiclogia e neurocirurgia
do Hospital de Dona Estefania (L.B. Gomes et al. Acta Med Port 2001;14:88-94).

Os autores da Carta apreciam a excelente apresentagéo das referidas lesdes, mas anotam que os doentes
descritos foram alvo de anterior publicag&o (Pereira da Silva L. Am J Med Genet 2000:94:75-76) a qual
ficou omissa na bibliografia de L.B. Gomes et al.

Esta Carta constitui, assim, um contributo cientifico para que se estabelega a relagao entre os dois
artigos sobre os mesmos casos, publicados em 6rg&os oficiais, indexados, de importantes instituigcdes
cientfficas.

Palavras-chave: Publicagio, sindroma de Adams-Olivier,
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RISCO INFECCIOSO BACTERIANQ PERINATAL

Neto M.T.

Unidade de Guidados Intensivos Neonatals — Servigo 1 — Departamento de Medicina
Jornadas da Psrinatologia — CEP

Coimbra, 23 de Margo de 2001

Resumo: O diagnostico precoce e correcto de infecgéo bacteriana ne perfodo neonatal continua a ser
um dos grandes desafios da neonatologia. Os sinais clinicos sao ingspecificos, insidiosos e por vezes
tardios. O uso indiscriminado de antibiticos leva ao tratamento desnecessario de muitos recém-nascidos
(RN) com repercusséo sobre a estadia média e maior risco de infec¢do hospitalar e, ainda, a0 possivel
surgimento de resisténcia antimicrabiana, mas o atraso no inicio da terapéutica implica um risco elevado
de morte evitavel.

Gerdes define muito bem qual o papel do neonatologista no gue respeita a infecgé@o e risco infeccioso:
desenvolver uma avaliagao sistematizada do diagndstico de sépsis, baseado na importancia relativa dos
sinais clinicos e dos factores de risco; ndo fazer diagnésticos falso-negativos, o que implica tratar mais
RN dos que os realmente infectados; minimizar a terapéutica no RN com risco infecciose, uma vez
provado que nao existe infecgao.

A historia clinica materna é de importancia primordial para detectar o risco infeccioso. Q risco infecciosc
nio se trata, mas a sua ocorréncia implica uma atitude de vigilancia e pesquisa sistematica de prova de
n&o infecgdo. Entretanto, na conjungéo de vérios factores de risco, € permitido o uso de antibidticos até
prova de néo infecgdo.

Na prética, a dificuldade reside em determinar que condigbes maternas constituern realmente umn risco
infeccioso para o feto, que exames fazer, em que situagdes deve ser iniciada antibicterapia e durante
quanto tempo.

Gerdes calculou a frequéncia de sépsis, septicémia ou pneumonia de acordo com determinadas condigoes
maternas do seguinte modo: rotura prematura de membranas (RFM) > 18-24h de 1 a2%; mae portadora
de Streptococcus do grupe B (SGB) entre 0,5 e 2%; as duas condigbes associadas ou a existéncia de
uma delas juntamente com parto pré-termo, elevam a frequéncia para valores entre 4 e 11%; 6 estado de
portador de SGB juntamente com a existéncia de febre materna tém uma frequéncia semelhante a RPM
e corioamnionite ou RPM e |A < 8 aos 5 minutos, entre 3 e 10%. Ainda segundo 0 mesmo autor tomando
como base o estado de portadora de SGB, a associagéo de febre materna multiplica o risco de infecgao
neonatal 4 vezes, a associacio de RPM ou prematuridade, 7 vezes, enquanto que a associagio de trés
factores — estado de portador, prematuridade e RPM - eleva o risco entre 8 a 11 vezes.

Yancey estabeleceu que a coricamnionite clinica constitui o maior factor de risco de infec¢&o precoce no
RN. O problema que se levanta em relagéo & corioamnionite clinica - febre materna, taquicardia materna
ou fetal, dor ou hiperestesia uterina, liquido amnidtico (LA} fétido e leucocitose materna - é interpretar
estes sinais e sintomas. Cada um deles, observado num contexto de trabalho de parto, pode ser devido
a muitos outros factores que nada tém a ver com infecg8o. E nunca € de mais enfatizar a importancia,
como possiveis indicadores indirectos de infecgéo, a rotura prematura de membranas, a prematuridade
espontinea, o scfrimento fetal e o |1A baixo.

Apés o nascimento levanta-se o problema de como proceder com este RN - marcar ou néo antibidticos?
Se o RN nao tem sinais clinicos de infecgdo impde-se uma vigilancia clinica apertada, colheitas para
exames culturais e estudo seriade dos marcadores de infecgdo. O antibidtico sera marcado de acordo
com critérios bem definidos: surgimento de sinais clinicos de doenga, parametros hematologicos sugestivos
de infecgdo ou reagentes de fase aguda alterados, dos quais a PCR continua a ser a analise com melhor
perfii permitindo, se negativa, parar AB as 72 h com bastante confianga, nurm BN clinicamente bem.
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0TODO E AS PARTES

Leite M., Paulino E., Pedro Vieira J., Conde Blanco J.
Consulta Externa - Sarvigo 1 - Departamento de Medicina
RauniZo Clinica do Servigo 1

Lisboa, Favarairo de 2001

Resumo: Crianga de 6 anos de idade, sexo masculino, seguido durante “muito tempo” na Consulta de
Ortopedia de outro Hospital por estiramento de tenddes aquilianos, & referénciado 4 Consulta de Pediatria
Médica do HDE por valores de transaminases elevados e marcadores de hepatite negativos.

O dossamento sérico de creatininafosfoguinase revelou valores slevados (14.023 IU/L) e o estudo de
genética molecular e a bidpsia muscuiar, realizados posteriormente, conduziram ao diagndstico de uma
forma de Distrofia Muscular pouco frequente.
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CONVULSAO E DEPOIS....

Duarts L. Chaves F., Henriques G., Virella .

Unidade de Cuidados Intensivos Necnatals - Sarvigo 1
V| Congresso Portugués de Padiatria

Santa Marla da Faira, Maio de 2001

A convulsdo é o sinal mais frequente de disfungdo do sistema nervoso central no recém-nascido (AN O
significado clinico, o diagndstico e a terapéutica sdo de extraordinaria importancia no future da crianga.

Objectivo: Determinar factores associados ao desenvolvimento motor e neurosorial até ao 12 ano de
idade, de RN com convulsdes no periodo neonatal.

Metodologia: Estudo prospectivo de uma coorte de RN com convulsdes internados numa Unidade de
Cuidados Intensivos Neonatais ( UCIN ) entre Maio de 1995 e Junho de 2000. e que apos a alta foram
seguidos em consulta até ao 12 ano de idade. Foi aplicada uma escala clinica e neurcfisioldgica ( pontuagéo
de 0-12), que se relacionou com exames imagiolégicos, Ecografia transfontanelar { Eco TF ) e Tomografia
axial computadorizada cranio- encefélica (TAC CE).

Resultados: Foram avaliados 38 RN, tinham idade gestacional entre 30 e 42 semanas (mediana 39
sem). e peso ao nascer enirs 1660 e 4460 g (mediana 3050 g). Em 86,5% (32137 RN) a etiologia das
convulsGes foi meningite, encefalopatia hipoxico-isquémica. Malformagéo cerebral efou HIV I/IV. Faleceram
4 criangas, e foram seguidas até ao 1 ano de idade 23 criangas. Tiveram convulsdes tdnicas ou mioclonicas
43,2% (16/37), cidnicas ou multifocais 43.21% (16/37) e subtis 13,5% (5.,37). O inicio das convulsdes
ocorreu em 75% (27/36 ) nas primeiras 48 horas de vida. A duragdo das convulsbes foi breve e repetida
em 55.61% (20/36) dos RN e prolongada (> 60'} em 19,41 % (7 / 36 ). Uma pontuag&o na escala <=6 tem
capacidade de predigéo de 69,2% de um desenvelvimento normal ao ano de idade. Uma pontuag&o »>=7
tem uma capacidade de predigio de morte ou alteragdes do desenvolvimento ao 12 ano de idade de
64,3%. Convulsdes ténicas ou mioclénicas tém maior mortalidade (3 dos 4 falecidos). E implicam maior
utilizagao de farmacos. Convulsdes prolongadas associam-se a alteragdes mais marcadas no EEG, e
ambos, a morte ou alteragdes do desenvalvimento no 12 ano de idade (p =0.001). N&o encontramos
capacidade de predigéo da evolugdo ao ano de idade com a idade de inlcio das convulsbes, o exame
neurolégico inicial, a etiologia das convulsdes nem com os achados na Eco TF.

Conclusdes: As escalas neurofisiolégicas s8o Uteis para predizer a evolugdo a medio prazo de RN com
convulsdes, no entanto o EEG e a observagéio clinica (tipo e duragdo das convulsdes), séo os elementos
mais valiosos na pradicagio do desenvolvimento no 12 ano de idade.
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PROBLEMAS ETICO-LEGAIS DO DIAGNOSTICO PRE-NATAL DAS CARDIOPATIAS CONGENITAS
-0 PONTO DE VISTA DO NEONATOLOGISTA

Nato MT

Unidada da Cuidados Intensivos Neonatais — Servico 1 — Departamento da Medicina
Curso de Ecografia - Servige de Cardiologia Pediatrica. Hospital de Santa Marta
Lishoa, Abril de 2001

Os enormes avangos no diagnéstico pré-natal (DPN) levantam problemas éticos e legais dificeis de
transpér. Por um lado a ética e as leis estdo sempre aquém da técnica, por outro, a populagiio em geral
considera que o DPN deve diagnosticar todas as anomalias, quando é conhecido que apenas 50% das
anomalias conhecidas é diagnosticavel antes do nascimento. No que respeita ao DPN das cardiopatias
congénitas ¢ problema ainda é mais grave j& que ele ndo vai condicionar uma maior curabilidade e as
opgoes terapéuticas s6 estar@o disponiveis apds o nascimento, excepto no que respeita as alteragbes
do ritmo. Por ser um exame néo invasivo, seguro e fidedigno & extremamente bem aceite por médicos e
gravidas. Na realidade as vantagens ficam aquém das expectativas: possibilidade de transferir o feto in
ttero, programando o nascimento num hospital de apoio perinatal diferenciado; possibilidade de fazer
amniocentese ou procurar outras anomalias, condicionando uma decisdo informada e adaptagéo
psicologica por parte dos pais e alertar o neonatologista para os cuidados imediatos. Na realidade o
DPN de anomalia cardiaca condiciona mais um melhor progndstico neuraidgico e funcional do que uma
diminui¢ao da mortalidade. No entanto outros problemas se levantam. O DPN d4 informagao 4 mulher
mas nao lhe ensina como actuar face aos resuitados; nio considera o snquadramento destas mulheres
nem que principios eéticos, religiosos, familiares e sociais vai ela enfrentar. Ao médico compete a dificil
tarefa de informar mas, frequentemente, é-lhe exigido também que recomende sem que colida com a
liberdade de escolha dos pais. E se 0 DPN de anomalias congénitas gera ansiedade, conflitos e dificuldades
o que dizer do ndo DPN? Qu seja, a faléncia de um diagndstico correcto numa doenga diagnosticdvel? A
qualidade da ecografia de nivel | é fundamental e 0 passo mais importante para que continue a existir
cardiologia pré-natal.
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BRONCOSCOPIA EM CUIDADOS INTENSIVOS NEONATAIS

Barata |., Clington A., Santos Q., Serelba M.

Unidade de Cuidadoes Intansives Neonatais - Servigo 1 - Departamenta de Madicina
Reunido Clinica do Servigo 1

lLisboa, Marge de 2001

VI Congresso Nacional de Pediatria

Santa Maria da Feira, Maio de 2001

Resumo: Introdugao: A broncascopia é um método de diagnéstico com reconhecida utilidade terapéutica
no aduito e na crianga “crescida”. A sua utilizagio em neonatologia ¢ relativamente recente dada a
dificuldade em visualizar as vias respiratorias com os broncoscépios habituais.

O inicio da broncoscopia no Hospital de Dona Estefania (HDE) em 1988 veio trazer um contributo importante
para as técnicas de diagnéstico em pediatria, incluindo a neonatolagia. A utilizagio, desde hd 2 anos, dos
novos broncoscopios ultrafinos que permitem a realizagdo do exame inclusive através de tubos
endotraqueais de calibre 2.5, veio alargar a possibilidade do uso desta técnica erm recem-nascidos (BN)
muito baixo peso e conectados ao ventilador.

Objectivo: Avaliar a contribuigdo da broncoscopia como método diagnéstico e terapéutico em cuidados
intensivos necnatais.

Tipo de trabatho: Retrospectivo.

Doentes e métados: Foram incluidos no estudo os doentes admitidos na Unidade de Cuidados Intensivos
Neonatais (UCIN) do HDE, no periodo compraendido entre 1990 e 2000, submetidos a broncoscopia
durante o internamento,

Resultados: Durante os 10 anos do estudo registaram-se 2481 internamentos na UCIN; 35 RN {1,4%)
foram submetidos a broncoscopia, num total de 49 exames.

A idade na data do exame situou-se entre os 3 dias e 0s 9 meses (mediana 26 dias) e o peso entre 978
gr e 4630 gr (mediana 2950 gr). Dezoito exames foram efectuados durante o perfodo de ventilagao
mecanica.

As principais indicagdes para broncoscopia foram: complicagbes durante a ventilagao {10 doentes),
complicagdes associadas a atrésia do esdfago (9 doentes), dificuldade respiratoria pos-extubagao (7 doentes)
e suspeita clinica de fistula traqueo-esofagica (5 doentes). Foram realizados 21 lavados bronco-alveolares;
o exame cultural foi positivo em 11 (52%). Em 4 criangas foi colocada protese endobronquicatraqueal e em
2 a broncoscopia foi efectuada durante a intervengao cirdrgica.

Comentarios: A broncofibroscopia ¢ um contributo importante para o diagnéstico e terapéutica de algumas
patologias nas UCINs, sendo possivel a sua realizagéo tanto em RN de baixo peso como em RN ventilados.
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CATETERISMO VENOSO CENTRAL. COMPLICAGOES

Serelha M., Henrigues G., Nato M.T,, Videira Amaral J. M.

Linidade de Cuidados Intensivos Neonatais - Sarvigo 1 - Dapartamento de Medicina
Reunigo Clinica do Sarvigo 1

Lisboa, Maio de 2001

Resumo: O cateterismo venoso central (CVC) & uma técnica invasiva, frequente em unidades de cuidados
intensivos neanatais (UCIN). As complicagdes, sobretudo infecciosas @ mecanicas, sdo comuns e
constituem um risco importante para o doente.

Objectlvo: Canhecer as complicagdes do CVC nos Recém-nascidos (RN} internados na UCIN do Hospital
de Dona Estefania.

Tipo de trabalho: Retrospectivo.

Doentes e Métodos: O estudo incidiu sobre os RN submetidos a CVC de Janeiro de 1995 a Dezembro
de 2000. Foram inclufdos todos os CVC: da veia umbilical (CVU), percutidneos — subclaviajjugular,
epicutaneo-cava (ECC}, femoral e os de longa duragéo (CL.D).

Resuitados: Durante os seis anos de estudo foi efectuado CVC em 191 dos 1096 RN internados {17,4%);
55 RN {28,8%) tinham peso ao nascer <1500g e 98 (51,3%) tinham sido submetidos a grande cirurgia.
Foram colocados 244 cateteres: 89 CVU (37%), 81 percutaneas (33%} (subclavia/jugular 29, epicutaneo-
cava 40, femoral 12) e 74 CLD (30%). No total contabilizaram-se 2882 dias de cateterismo. Houve 98
complicagbes (40,2%): 48 infecciosas (19,7%}; 47 mecénicas (19,3%) e ainda 1 caso de necrose hepatica
& 2 de trombosa da veia cava inferior. Das 48 complicagdes infecciosas, 47 foram episédios de septicémia,
o que corresponde a 15,7 episodios de septicémia POR 1000 dias de cateter. A infecgao foi mais frequente
nes EGC (28,6 epistdios/1000 dias de cateter) do que nos CLD (10,3 episadios/1000 dias de cateter) e
nos CVU (6,4 episddios/1000 dias de cateter). As bactérias Gram + foram responséveis por 76,6% dos
episodics de septicémia (68% das quais foram Staphylococcus coagulase negativa), as Gram —per 17%
& 0s fungos por 6,4%. As complicagdes mecanicas mais comuns foram a auséncia de refluxc e a oclusio
do cateter, observados em 23 casos. Em 7 RN houve exieriorizagao acidental do cateter, e em igual
numera distensdo abdominal/enterocolite necrosante; em 7 casos houve fractura ou rutura do cateter, e
ocorreu ainda 1 caso de tamponamento cardiaco, 1 de derrame pleural direito e 1 sindrome da veia cava
superior. Foram retirados electivamente 107 cateteres (43,9%), devido a complicacdes 84 {34,4%), por
¢bito ou transferéncia do dosnte 34 (13,9%) e por mau posicionamento 19 (7,8%, todes CVU). Houve 2
Obitos devido a complicagdes do CVC: tamponamento cardiaco {cateter percutaneo na subclavia) e
septicémia a Kfebsiella pneumoniae (cateter percutineo na veia femoral).

Conclusdo: Apesar de néo existir na bibliografia consultada, trabalhos semeihantes para comparar a
frequéncia das complicagGes, consideramos que esta é elevada. A frequéncia de complicagbes mecanicas
e infecciosas foi semelhante e, estas, ocorrem predominantemente nos RN com cateterismo ECC. A
mortalidade relacionada com complicagbes do CVC foi inferior a 1% e ocorreu nos cateteres de insergéio
percutanea.
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CONTROLO DE INFECGAO E POLITICA DE ANTIBIOTICOS NO RECEM-NASCIDO

Neto M.T.

Unidade da Cuidados Intensivos Neonatais - Servigo 1~ Departamento de Madicina
V Congresso dos Hospitais Civis de Lisboa.

Lisboa, Dezembre de 2001

Resumo: O Recém-nascido (RN) é extremamente vulnerdvel & infecgdo, uma condiglo decorrente do
facto de ter complemento e fungéio dos neutréfilos diminuidos, reserva de neutrdfilos escassa, quimiotaxia
e fagocitose pouco eficazes. As infeccdes sao potencialmente mais graves do gue noutros grupos etarios,
com disseminagao mais rapida e mais frequentemente fatais. Como agravantes temos ainda que considerar
as dificuldades relacionadas com o diagnéstico e com a confirmagéo da infecgéo suspeita.

O RN admitido em unidades de cuidados intensivos (UCIN) & sujeito a multipias manobras invasivas,
internamento prolongado, intervengdes cirurgicas o que fhe confere um risco acrescidoe de multiplas
oportunidades de adquirir uma infecgdo, pelo que a frequéncia com que sdo prescritos antibidticos e
muito elevada, rondando em aigumas UCIN os 95%. Num estudo multicéntrico realizado pela Secgdo
de Neonatologia da SPP, a taxa de infecglo hospitalar observada foi de 1,4 episadios por RN, 10,2
episodios por 100 RN admitidos ou 8 episédiso infecciosos por 1000 dias de risco. A septicémia foi a
infecedo mais frequente e o Staphylococcus coagulase negativo o agente mais frequentemente implicado.
Em algumas UCIN foi possivel determinar o n¢ de pneumnenias relacionadas com a ventilagao (9,3/1000
dias de risco). A infecgao foi mais fraquente no RN com peso ao nascer < 1500g. As principais preocupagdes
resultantes deste estudo dizem respeito a resisténcia microbiana: resist&ncia & meticilina de estirpes de
Staphylococcus coagulase negativo (90,8%) e Staphylococcus aursus (30,6%); Enterobacteriacea
resistentes aos aminoglicosidos e cefalosporinas de 32 geragéo e estirpes de Klebsiella resistentes
também as cefalosporinas de 3% geragao. Por outro lado preocupa a preseri¢ao de antibidticos & gravida
e 0 uso abusivo de cefalosporinas de 32 geragao, vancomicina, amicacina, ceftazidima e imipenem em
algumas unidades. Uma politica firme de controlo de infecgao, com andlise sistematica dos agentes
infecciosos, detecgio precoce dos surtos de infecgdo @ medidas apertadas de controlo de infecgao,
juntamente com discussdc caso a caso da prescrigdo de antibidticos, suspenséo precoce em caso de
infeccdo ndo confirmada e uso parcimonioso de noves (e velhos} antibidticos, sao as medidas mais
eficazes para evitar ou reduzir a taxa de resisténcia microbiana.
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CITOMEGALOVIRUS - INFECCAQ CONGENITA E PERINATAL

Neto M.T.

Unidade de Cuidados Intensivos Necnatais — Dapartamento de Medicina
Warshap — Virus Herpes

Hospilal Fernando Fonseca, Lisboa - Junhe de 2001

Os Consensos sobre: Os filhos de Mae CMY Positlva - X Blenal de Beja
Baja, Dezembro de 2001

Resumo: A elevada frequéncia da infecg@o congénita a citomegalavirus, considerada por todos os autores
como a infecgdo congeénita mais comum, e o facto de o virus poder provocar doenga com sequelas
potencialmente graves, levanta a polémica nunca resolvida, da oportunidade do rastreio universal &
gravida ou & mulher sm idade fértil.

Em Portugal, segundo as normas da Direcgiio Geral da Saiide, o rastreio universal nfo é aconselhado.
Os raros paises onde a interrupgdo da gravidez ¢ permitida por lei em qualquer idade de gestagéo,
seguem a mesma politica mas aguardam impacientemante que as normas sejam modificadas.

Na realidade o rastreio universal pouco ou nada acrescenta na atitude posterior. Como qualguer outro
rastreio este deve obedecer &s normas exigidas & implementagdo de um rastreio universal: ter elevada
sensibilidade e especificidade, os beneficios devem sobrepor os riscos, ser simples e facil de realizar e,
muito importante, haver dispenibilidade terapéutica uma vez estabelecido o diagnéstico in utero.

Nenhum destes pressupostos é contemplado no rastreio universal do CMV. A grande maioria da populagéo,
sobretudo nos paises em vias de desenvalvimento como o nosso, tem IgG positiva para o CMV o que
nao traduz imunidade. A infecglo pode reactivar ou pode haver reinfecglo com outras estirpes e a
possibilidade destas gravidas transmitirem o virus ao feto, sendo menor que numa primo infecgéo, ndo &
nula. A grande diferenga & que a infecgao destas criangas ndo se traduzird em doenga porque as IgG
maternas protegem da gravidade da infecgéo.

Se, na sequéncia do rastreio, for diagnosticada uma seroconversao, a atitude a tomar sera evoluir para
o diagnostico prénatal de infecgdo/doenga fetal. Ora, néo é conhecido o valor preditivo de um resuitado
negativo — serologia fetal, pesquisa de CMV no liquido amnidtico ou outros exames. Besultados negativos
indicam apenas que o feto ndio estd infectado no dia em que foi realizada a amniocentese ou a cordocentase
& Como estes nAo 530 exames susceptiveis de repeticao a resposta aos pais &, no minimo, aleatoria. O
feto pode infectar-se mais tarde sem que isso seja diagnosticade. © mesmo ndo acontecera se o DPN for
desencadeado na sequéncia do achado de anomalias congénitas especificas que constituem, essas
sim, indicagdo para ecografia morfolégica detalhada e exames invasivos para diagnéstico eticlégico e
estude da extensao da doenga, no sentido de interromper a gravidez, caso seja feito em tempo dtil.
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UM CASO DE ESTRIDOR TRATADO COM PROTESE ENDOTRAQUEAL

Rabelo M., Correia M., O. Santos .. A, Clington A

Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais -Servigo 1 - Departamenta de Medicina
Reunido Clinica do Servigo 1

Lishoa, Dezembro da 2001

Resumo: A Traqueomaldcia é uma situagdo relativamente frequente, que normalmente evolui
espontaneamente para a resolugéio. No entanto, algumas vezes causa compromisso grave da via aérea
pondo em risco a vida. Nestas circunstancias & necessaria uma actuagao, gue, no momento presente,
esta longe de ser consensual.

Apresenta-se o caso clinico de um recém-nascido, transferide do Hospital de Abrantes para a unidade de
cuidados intensivos neonatais (UCIN) do Hospital Dona Estefania (HDE) apés episodio de paragem
cardio-respiratéria.

Antecedentes familiares irrelevantes. Gravidez de terma vigiada. Parto eutécico. indice Apgar 8/5/10.
Depresséo respiratéria ao primeiro minuto, tendo sido ventilado com ambu, com boa resposta, sendo
transferido para a unidade de cuidados especiais. Durante o internamento & notada estridor
predominantemente inspiratério. Alta ao 9° dia de vida, clinicamente bem. Continuou a apresentar ruido
inspiratorio, com episédios de dificuldade respiratdria, alguns acentuados, o que motiva multiplas idas ao
servica de urgéncia (SU) do Hospital de Abrantes.

No 26¢ dia de vida, apresentou dificuldads respiratéria intensa e cianose, pelo que recorreu ao SU do
Hospital de Abrantes. Durante a aerossolterapia instituida, verificou-se paragem cardio-respiratéria com
necessidade de intubagio, tendo a recuperagfo sido rapida. Foi decidida transferéncia para a UCIN do
HDE. '

Na data da admissao a crianca tinha dificuldade respiratéria predominantemente inspiratoria, com retracgéo
costal acentuada. Restante exame abjectivo sem alteragdes. Por clinica de sufocagio houve necessidade
de intubag@o orotragueal e ventilagdo mecanica. Apds investigagdo por Broncofibroscopia e ressonancia
magnética confirma-se traqueomaldcia distal com colapso expiratorio da via aérea.

Dada & impossibilidade de extubagéo (por sufocagédo apds retirada do tubo) torna-se imperiosa a adopgao
de terapéutica . Optou-se par colocar uma prétese endotragueal de silicone em detrimento da classica
aoriopexia; extubado as 48 horas de intervengao, apresentou episodio de sufocagéo, o que motivou
reintubagao. Foi concluido que a prétese tinha sido deficientemente colocada, néo abrangendo todo o
segmenta malacico. Reposicionada a prétese foi extubado 4 dias depois. Apresentou éptima evolugao,
sem estridor e/ou dificuldade respiratoria.

Dois meses apds a intervengdo, a crianga encontra-se com bom estado geral.

No doente apresentado havia colapso expiratorio com localizagao muito distal do segmento malacico, 0
que condicionaria a faléncia da aortopexia. Assim, optou-se pela colocagao de uma prétese de silicone
por ser de facil colocagio e sobretudo remogao, podendo ainda ser reajustada apos insergao.

No momento actual, e depois de consultada a bibliografia, cremos ser o primeiro caso descritc em gue
se utilizou esta modalidade terapéutica. Realga-se o valor da monitarizagdo da fungao respiratoria, com
os modernos ventiladores, durante a execugdo desta técnica. Durante o seguimento espera-se que haja
resoluc@o da patologia ® consequente remogéo da prétese.
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AECOGRAFIA NA PRATICA DA NEONATOLOGIA: QUE PERSPECTIVAS PARA O DIAGNGSTICO E A TERAPEUTICA?

Chaves F, M,

Unidade de Cuidados Intensivos Neonatals - Servigo 1 - Departamento de Madiclna
5° Congrasso Cientifice dos Hespitais Civis de Lisboa

Lisbca, Dezembra da 2001

Resumo: Em poucos anos a prdtica da Neonatologia passou da simples observacdo e monitorizagaa
clinica do recém-nascido, para uma compreensdo quase fotal da sua fisiopatelogia. Para isto, t8m
contribuido inimeras técnicas e exames comptementares de diagndstico, entre elas a ecografia.

A ecografia nas suas variadas vertentes, por ser um exame rapido, indeuo, barato e versatil, tornou-se
num exame realizado rotineiramente em gqualquer Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais (UCIN).
Devido & grande quantidade e importancia da informagéo que nos oferece, a capacidade para a sua
realizagao devera fazer parte das técnicas dominadas pelos neonatologistas.

A ecogratfia transfontanelar simples ou com doppler codificado a cores, tem sido por excel@ncia a ecografia
do recém-nascido, fornecendo preciosas informages morfolégicas e funcionais, ditando prognésticos e
atitudes terapéuticas imediatas e especificas.

Arealizagéo da ecocardiografia tem sido até muito recentemente da competéncia exclusiva do cardiologista
pediatrico. No entanto, a enorme quantidade de informagio sobre a morfologia e dinamicas cardiaca,
puimonar e vascular fornecida por este exame, permite-nos optar por terapéuticas mais incisivas e
correctas, o que torna este exame um meio que deverd estar ao aleance imediato em todas as UCIN.

A ecografia abdominal com visualizagao dos rins e vias urindrias, assim como dos grandes vasos,
nomeadamente aorta e veia cava inferior, § um exame precioso para a actividade assistencial didria
numa UCIN, o que também neste caso deverd estar ao alcance do neonatologista.

No entanto, € da utilizagao canjunta de todas as variantes ecograficas acima citadas, que poderemos
obter a melhor informagéo sobre o estado clinico de recém-nascido, sendo possivel obter cada vez
meihores resultados na assisténcia neonatal. Para tal, 0 enorme potencial diagnéstico da ecografia, com
evidentes beneficios terap&uticos, devera estar ao alcance do todo o neonatologista.
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REGISTO NACIONAL DO RECEM-NASCIDO DE MUTTO BAIXO PESO
SECCAQ DE NEGNATOLOCIA DA SPP ESTUDO MORTALIDADE 1996 - 1999

Serslha M., Henriques.G., Neto M®T., Tavares M2 N, Virella D.
Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais - Hospltal Dona Estefénia
Seccgdo de Neonatologia da SPP

XXV Jornadas da Neonatologia

Lisboa, 22 e 23 de Novembro de 2001

Resumo: Introdugéo: 0 Registo Nacional do Recém-nascido de Muito Baixo Peso (RNMBP), iniciado
em 1994 pela Sec¢do de Neonatologia da SPP, engloba actuaimente 32 HAPD e HAP, registando
anualmente a quase totalidade de RNMBF nados-vivos (NV) a nivel nacional. E fundamental que, a partir
dos dados deste registo, obtidos 4 custa de muito esforgo e dedicagdo, surjam trabalhos que. de algum
mado, possam contribuir para a melhoria de cuidados a este grupe de recem-nascidos. Pratende-se
também que sirvam de orientagAo técnica aos prestadores de cuidados e ainda que desempenhem. de
certo modo. a fungdo de auditoria interna para cada uma das Unidades. O objectivo deste escudo &
divulgar a evelugio da mortalidade do RNMBP a nivel nacional, examinar as causas e propor estratégias
de actuagao.

Doentes e Métodos: Para o estudo foi utilizado o ficheiro do Registo Nacional do RNMBP. Foram
englobados todos os NV falecides na sala de partos em Unidades de RN ou apds a alta até ao anoc de
idade. As causas de morte foram classificadas de acordo com o frabalhoe da Auto-Harmainen.

Resultados: Houve 781 6bitos correspondendo a 22,1% dos 3530 NV registados. No periodo da 4 anos
analisado (1996-1999), a mortalidade global desceu de 26,4% para 18,9%, no sub-grupao de PN < 1000g
desceu de 53.91% para 39.3% e nos RN com PN > a 1000 gr, de 11,7% para 9,5%. A maior descida foi
devida a uma diminuicdo da mortalidade neonatal precoce em todos os RNMBP e da pés-neonatal nos
RN com PN < 1000g. Em 1996, a taxa de sobrevivéncia superior a 50% situou-se nas 27 semanas de
idade de gestagdo (IG) tendo nos anos seguintes descido para as 26 semanas. A taxa de sobrevivéncia
4s 25 semanas de IG ultrapassou os 30 apenas em 1898, Oito virgula sete por cento (8,7%) dos abitos
ocorreram na sala de partos, 88,9% durante o internamento e 2,4% apds a alta. A primeira causa de
morte evoluiu ac longe dos 4 anos: em 1996 foi a DMH nos anos seguintes a infecgdo. Na generalidade
pode dizer-se que as principais causas de morte dos RNMBP em Portugal séo, por ordem decrescente
patologia pulmonar, infecgéo, hemorragia intracraniana e anomalias congénitas.

Conclusées: 0 estudo da mortalidade de uma dada populagéo & um importante instrumento de avaliagao
da qualidade de cuidados. Neste trabalho, abrangendo um curto pericdo de 4 anos, para atém de ser
evidente a repercussAo dos avangos tecnologicos, € possivel inferir do esforgo de organizag¢ao e dedicagéo
de quem trata destes RN, sendo evidentes 3 conclustes principais: 1) Descida das taxas de mortalidade
sobretudo no grupo de PN inferior a 1000g; 2} Limiar da viabilidade bem estabelecido nas 26 semanas de
IG:; 3) Modificagéo da primeira causa de morte de DMH para infecgdo. Atendendo a que esta & uma
populagdo em inicio de vida, em paralelo com o estudo da mortalidade, & importante que se analisem as
sequelas a curto, médio €, sobretudo, a longo prazo.
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TERAPEUTICA ANT-RETROVIRICA DA INFECGAO PELO ViRUS
DA INUNODEFICIENCIA HUMANA (VIH) (RECOMENDAGOES)

Malico-Silvestre A, Mota-Miranda A., Maltez F., Antunes F., Botas J., Mansinha K., Rosade L., Sarmento-Castro R.
Unidade de Imuno-Hematologia - Sarvigo 1 — Departamento ds Medicina

Coimbra, Gutubro de 2001

Edigéo da Associagdo Portuguesa para o Estudo Ciinico da SIDA

A prescrigio de anti-retroviricos é uma ciéncia que néo deve ser deixada ao acaso, dado que, para além
das repercussdes que possa vir a ter na sobrevida e qualidade de vida dos infectados, tem custos muito
elevados. A sua prescrigio deve ser cuidadosamente ponderada, tendo em consideragdo o estado clinico
e bioldgico do infectado por VIH, a carga virica (ARN-VIH-1), a contagem de linfécitos TCD4*, a capacidade
de ades&o ao tratamento e, se indicado, os resultados dos testes de resisténcia de VIH aos anti-retroviricos.
A condigéo clinica e o estado bioldgico do portador da infecgZio VIH, assim como as razées da prescri¢io
& a escolha do tratamento, devem ser exaustivamente discutidas entre o médico e o doente, tendo sm
consideragéo os riscos e os beneficios. Se a condigdo clinica e o estado hiolégico o permitirem e ndo
havendo, por parte do infectado, um desejo manifesto para Iniciar a terapéutica de imediato, nio deve
haver muita insisténcia, protelando-se tal deciséo para a préxima uma consuita, que deve seracompanhada
por nova avaliagao biolégica. Embora ninguém deva ser excluldo do tratamento, saliente-se que a prescrigao
de anti-retroviricos a toxicodependentes activos, que ndo déem garantia de ades&o & terapéutica, ndo é
recomendada, dado néo trazer beneficios para o doente. De facto, deve considerar-se que vai instituir-se
um tratamento de longo prazo e que os resultados de eficacia esperados se pretendem mantidos durante
anos & nac apenas per um periodo limitado no tempo. Por autro lado, os riscos de toxicidade e de
tolerancia dos anti-retroviricos podem estar acrescidos por incorrecto cumprimento do tratamentao. Alguma
ponderacgo deve haver, também, com a prescrigio de anti-retroviricos nas criangas, nos adolescentes e
nas gravidas.
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0 CHAMADO COMPLEXO MYCOBACTERIUM AVIUM (MAC)EM CRIANGA COM SINDROME
DE IMUNODEFICIENCIA ADQUIRIDA - CASO CLINICO

Corraia M., Moura M. , Aosado L.

Unidade de Imung-Hematologia.- Servigo 1-Departamento de Medicina
Reuniao Clinica do Servigo 1

Lishca, 18 de Abril de 2001

Resumo: Apresenta-se o caso clinico de uma crianga do sexo masculino, 5 anos de idade, raca branca.
Antecedentes familiares: pais toxicodependsntes, infectados pelo virus de imunodeficiéncia 1, ausentes,
crianga ao cuidado dos bisavas maternos.

Antecedentes pessoais: GIPI, gravidez néo vigiada, parto eutécico no hospital Nossa Senhora do Rosario,
peso ao nascimento 3.550 Kg, periodo neonatal sem complicagdes, calendario de vacinagao actualizado
sequndo o plano nacional de vacinagdes.

Aparentements bem até aos 3 anos de idade, altura em que é internada no Hospital Nossa Senhora do
Roséario por sindrome febril persistente (2 meses de evolugdo) e isalamento do virus de imunodeficiéncia 1.
Nesta altura & transterida para a unidade de imunohematologia do Servigo 1, do Hospital de Dona Estefdnia.

Ao exame objectivo h4 a salientar candidiase oral, hepatoesplenomegalia, febre e peso no percentil < 5.
Dos multiplos exames complementares de diagndstico ha a salientar a confirmacéo de imunodeficiéncia
grave (CD4-5%, carga virica— 5,6 Log10 ), pelo que iniciou terapéutica com 3 anti-retrovirices (DDI, d4T
& Nelfinavir) e profilaxia para 0 Pneumocystis carinii com Co-trimoxazol. Detectou-se PCR positiva para
o Citomegalovirus, tendo iniciado terapéutica com Ganciclovir com negativagéio 2 meses depeis. Isclou-se
no sangue o Micobacterium Avium Complex, pelo que iniciou terapéutica com Claritrotnicina, Etambutol ¢
Rifabutina; um mas depois & confirmado o isolamento do mesmo agente na bidpsia hepatica, decidindo-
se entdo juntar Ciprofioxacina endovenosa a terap@utica, verificando-se a inexisténcia de melhoria clinica.
Passado 12 mases de internamentc a crianga mantinha a mesma sintomatologia, e é nesta altura que
surge uma massa mediastinica de grandes dimensdes. Dado haver um casa clinico descrito com sucesso
apds a terapautica com interleucina 2(IL 2), iniciou o 1¥ ciclo de IL 2, e passado um més completou o 20
ciclo de IL 2, ceincidindo com apirexia, e com uma redugdo da massa mediastinica e da
hepatoesplenomegalia.

Apés 6 meses inicia novamente febre, aumente da massa mediastinica e hepatoesplenomegalia. Nesta
altura a unidade de imunodeficiéncia, num congresso Europew, teve conhecimento do sucesso terapéutico
ap6s utilizagdo de d-interferio numa crianga infectado com MAC, tendo por este tacto sida iniciada esta
terapéutica.

Da situagao actual ha a salientar a existéncia de massa mediastinica e hepatoesplenomegdlia de reduzidas
dimensbes, encefalopatia com marcha tipo piramidal, surdez neuro-sensorial grau |1, e aumento de 600gr
em 2 anos.

Os autore:s com este caso clinico, pretendem realgar as dificuldades relativamente & terapéutica e a
criagdo de um suporte demicilidrio adequado para uma boa adaptagdo da crianga ao meio familiar.
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UM CASO DE FALENCIA DE PROGRESSAC PONDERAL ...

Afonse S., Correia M., Bessa A, Rosado L., Videira Amaral J.A

Unidade Imunc-Hematologia, Servigo 1, Hospital D. Estefania - Departamento Madicina
VI Congresso Portugués de Pediatria

Santa Maria da Feira, 17 a 1 9 de Maio de 2001

Resumo: 0 cbjectivo deste trabalho é apresentar o caso clinico de um [actente de 2 meses de idade,
sexo masculino, raga branca, hospitalizado por dificuldade alimentar e ma progress3o panderal.

Antecedentes familiares irrelevantes, sem histéria de consanguinidade.
O peso de nascimento foi de 3,720 Kg (percentil 90}, com boa adaptagao & vida extra-uterina.

Desde a primeira semana de vida ha referencia a regurgitagtes frequentes alternando com recusa alimentar
e choro desencadeado pela deglutigéo.

Por agravamento da sintomatologia clinica (que n#o foi modificada pela alimentagao efectuada - leite
matarno nos primeires 15 dias de vida, aleitamento misto até ao primeiro més e depois leite adaptado
exclusivo), evoiugao ponderal deficitaria (atingindo o peso correspondente aa percentil 5), crises de
engasgamento e por particularidades do contexto famiiiar foi hespitalizado para esclarecimento da sua
situacdo.

Na data de admissdo eram notérios o estado de desnutrigao, palidez, irritabilidade e choro frequente.

Dos diversos exames compiementaras realizados, a urocultura permitiu © isolamento de um Proteus
vulgaris que determinou o tratamento com gentamicina ev durante 10 dias. Na urocultura de controlo no
final do tratamento foi identificade novo agente patogénico - Pseudomonas aeruginosa, pelo que fai
efectuada terapéutica com ceftazidima ev.

Foram entretanto realizados outros exames face 4 manutengdo da sintomatologia; testes cutdneos para
rastrelo de intolerancia as proteinas do leite de vaca, prova da D-xilose, prova do suor e o doseamento da
alfa 1-antitripsina, os quais n&o revelaram alteragdes.

Foi ainda pedida ecografia abdominal e de pesquisa de refluxo gastro-esoldgico que ndo revelou alteragbes,
tal como o rastreio de doengas metabdlicas.

No 25 dia de internamente por dejecgéo diarreica foi efectuado ¢ exame bacterioldgico e parasitoldgico
das fezes, tendo sido identificados quistos de Giardia lamblia e Candida albicans. Simultaneamente a
endoscopia digestiva alta confirmou a existéncia de muitos trofozoitos de Giardia lamblia e sinais de
candidiase esofagica.

Dado o tipo de agentes infecciosos detectados suspsitou-se de uma imunodeficiéncia congénita, pelo
que foi realizado estudo da imunidade humoral e celular, revelando valores deniro dos pardmetros normais.
Foi medicade com metronidazel p.o e anfotericina B lipossdmica ev com franca melhoria clinica e aumento
gradual do peso (percentil 10}, tendo tido alta apds 40 dias de internamento.

Tratando-se aparentemente duma situagao pouco comum de infestagao a Giardia lamblia e esofagite a
Céandida aibicans, os autores especulam sobre a patogénese do quadroe apresentado.
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ASPECTOS MEDICO-SOCIA DA INFECGAO PELOVIH NA CRIANGA
APOIO DOMICILIARI: NECESSARI0 PORQUE?

Bessa A.

Unidads de !muno-Hematologia -Servigo 1- Departamento de Medicina
VI Congresso Nacional de Pediatrla

Santa Maria da Faira, Maio de 2001

Resumo: A Infecgdo pelo VIH/SIDA é reconhecida come doenga crénica e familiar.

No nossa Pais, é apontada a quase inexisténcia de sistemas e modelos estruturados de apeio ac doente
crénico, nomeadamente ¢ apoio domicilidrio.

Para fundamentar esta necessidade exige-se uma resposta clara a questdes como estas:
Que doente é o nossa? Comeo caracterizar estas familias?

Dos diversos resultados de um levantamento sociografico das familias utentes da Consulta de
Imunodeficiéncias do Hospitai de Dona Estefania, realizado entre 1994 e 1996, verificou- se que 3/5 das
familias infectadas né@o podem contar com o apoio de familiares adultos saudéveis que com elas residam,
o que salienta a necessidade de apoio domicilidric geral e de prestagdo de cuidados de saude
especializados. Sao familias com condigdes socio-econdmicas degradadas, destruturadas para as quais
nao podem adicionar-se dificuldades de absentismo escolar ou profissional e que levantam prablemas
de aderéncia ao seguimento e terapéutica. Com o apoio domicilidric podemos diminuir o nimero de
consultas ou internamentos, melhorar os niveis de presenga na escola ou ne trabalho, obter meihor
adesdo a terapéutica, promover a satisfagfic das familias e dos proprios profissicnais de satide.
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MOLECULAR CHARACTERIZATION OF THE C2-C3 ENV REGION FROM THREE HIV-2
INFECTED MOTHER AND CHILD PAIRS

Barroso H.12, Barreto T .82, Antunes R.®", Rosado L., Moniz-Pereira J.U , Taveira N0 URIA-CPM, Faculdade de Farmacia
da Universidade de Lisboa, 1SCSS, Hospital D.Estefania

'l Workshop - Infecgao ViH

Estorll, 26 ¢ 27 Nevemnbro 2001

Background of study: Vertical transmission of HIV-2 seens to be a very infrequent event. In Portugal,
whaere 4.2% of all AIDS cases have been caused by HIV-2 infection, vertical transmission is thought to
have occurred in only six occasions. However, with a single exception, these transmissions have not been
well characterised, mainly because diagnosis has only been done after birth.

Objectlve: The first objective of this study was to demanstrate, by phylogenetis analysis, the occurrence
of vertical transmission of HIV-2 in three mother and child pairs identified at a Lisbon hospital. The second
objective was to analyse the inter- and intra-patient variation of HIV-2 in these set of patients.

Design: All mothers were black African emigrants living in Portugal. Blood samples were collected on the
27th day after delivery from mother and child pair 1, and after 2.5 years from pairs 2 and 3. The C2-C3 env
region was amplified by PCR from plasma samples, cloned into plasmid pCR2.1, and 4-5 clones from
each subject were sequenced. The nucleotides were aligned to determine the percentage of nuclectide
divergency within each pair and within each subject. Based on the nucleic acid alignments, phylogenetic
analysis was performed by using the Kimura two-parameter model and neighbour-joining with bootstrap.

Results: Sequences from each mother and infant pairs clustered together in phylogenetic analysis, being
more ciosely related to each other than to any other viruses described in the databases. This resuit
strongly indicates that vertical fransmission had occurred. Sequences from pair 1 mother and infant did
not segregate in separate clusters, suggesting that selective transmission did not occur. On the contrary,
sequences from pairs 2 and 3 mother and child, formed well defined clusters, suggesting selective viral
transmission. The intra-patient variation ranged from 3.2% to 7.8% in mothers and 4.9% lo 6.2% in children.
The percentage of nucleotide divergency between subjects was 8.8% for pair 1 and 8.5% for pair 2,
values that are typical of HIV-1 vertical transmission pairs. Pair 3 exhibited 16.8% of nucleotide divergancy,
a value higher than that describes for HIV-1.

Conclusion: Molecular phylogeny has enabled the retrospective identification of HIV-2 vertical transmission
in three mother and child pairs. Additional retrospective, as well as prospective studies are required to
accurately determine the frequency of vertical transmission of HIV-2 as this may change the standard of
care of HIV-2 infected mothers.
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SERVICO 2 (PEDIATRIA)

DIRECTOR: Dr. Anténio Martins Roque

Introdugdo
0 SERVIGO 2

“E no futuro, alguém falard por mim’
Silva Nunes

Néo ¢ facil apresentar, ainda que a tragos extremamente largos a histéria do Servigo 2 do Hospital Dona
Estefania, tantas as circunstancias e as vicissitudes, tantas as solicitagbes e os problemas, tantos os
ventos e as tempestades - até politicas! -, tantos os intervenientes do préprio servigo e exteriores (nao
apenas do hospital, do grupo hospitalar, ou da comunidade pediétrica).

Se o trago mais caracteristico deste servigo foi sempre a sua projecgio para o futuro, ele tem sido
também, sem duvida, em cada momento, um reflexo do passado, actualmente jA cinguentendrio.

A sua criagio resultou da programagao do “novo” Hospital Dona Estefania, gue concebia simetricamente
dois servigos de cirurgia e dois de medicina. H4 que assinalar, porém, gue ndo pode esquecer-se a
influéncia desenvolvida a varios niveis pelo seu primeira Director, o Senhor Doutor Silva Nunes, modelando
a sua anatomo-fisiologia, j& concebida na perspectiva da {sub)especiaiiza¢do pedidtrica, de que foi um
dos pioneiros no Hospital de Dona Estefania e pela qual sempre pugnou. N&o foram f&ceis os tempos
iniciais, como de resto tem acontecido pelos anos fora, talvez devido a independéncia do seu fundador e
dos seus seguidores, ndc muite propicios a permissividades ou & obtenc¢édo de favores ou benesses
pessoais ou corporativas. Por algumas vezes, e ainda bem recentemente, pairou sobre a sua cabega a
espada de Ddmocles de miltiptas formas de apagamento, submissao, “integracao”™ ou desaparecimento.
Esses inforttnios, até agora felizmente falhados, cutras o experimentaram como recentemente aconteceu
com o praprio Hospital Dona Estefania, em nome de efevados designios - um centro hospitalar! Mas
outros o sofreram, ja, de facto, como se verificou com o “desmembramento” efectivo dos Hospitais Civis
de Lisboa, ainda por avaliar decorridos j& quase uma dezena e meia de anos. Apesar de tudo, o Servigo
2 tem sobravivido afirmando-se, cada vez mais e em elevado nivel, em duas areas aparentemente
antagdnicas, mas efectivamente complemnentaras: a pediatria geral e a especializagao (a intecciologia, a
nefrologia, a pneumologia e as doengas metabélicas, ja que a neurologia, nele iniciada nos anos sessernta,
acabou por se tornar “independente”, embora continue parcialmente integrada nos espagos do Servigo 2
e nele realize pelo menos parte das suas reuniées clinicas). Se no que respeita &s especialidades referidas
ndo & particularmente dificil caracterizar a diferenciagao e o peso da sua “produgao”, - hanrosa como
sempre! - comoe o revelam até as mais recentes estatisticas hospitalares, no que concerne & pediatria
geral & mais subtil a sua afirmagao actual na vida hospitalar, dado o caracter menos preciso, definido ou
bem delimitado da sua actuagao. Nao ha divida, porém, que é essa pediatria “geral” a principal responsével
pefa formagdo de base dos novos pediatras, a disciplina integradora por exceléncia dos cuidados a
prestar & crianga e a famllia, a quase exclusiva responsavel pela urgéncia geral e a actividade que melhor
assegura a mais adequada relagao custo/beneficio nas prestacties assistenciais. Mesmo no meio hospitalar
diferenciado, a sua importancia &, e continuara a sé-lo, de primordial valor, enquanto se mantiver, ou
deixarem que se mantenha, fiel s suas tradigbes e responsabilidades. Nos tempos de vacas magras
que ja estamos vivendo, sé uma pediatria geral auténtica, assumida e em pleno dasenvolvimento podera
assegurar a melhor qualidade assistencial perante a extrema exiguidade dos recursos disponiveis.
Compreende-se assim como nos apraz registar a dedicagéo & pediatria geral, que tem sido seguramente
um dos aspectos mais caracteristicos ¢ emblematicos da histaria do Servigo 2, um ddos mais importantes
motivos de orgulho de todos os profissionais e a todos os niveis hierarquicos, sobretudo médicos, que
desde o primeiro momento e até ac presente integraram ou integram o servigco. E quantas centenas néo
foram os que daqui partiram em didspora pelo espago nacional! Tivemos, noutras circunstancias e noutro
local, a eportunidade de apresentar, também numa perspectiva histdrica, a personalidade do Servigo 2,
destacandp particularmente a contribuicio de todos os seus médicos e os aspectos mais caracteristicos
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do seu modo de astar, perante o doente e familia, perante o hospital @ a comunidade. Consideramos esse
texto, passe a vaidade, leitura recomendével para os mais jovens que se acalhem ao Servigo no desejo,
ndo apenas de aprenderem, mas de o revivificarem e desenvolverem, Para todos, presentes ou ja ausentes,
as minha homenagens e o meu reconhecimento. Como disse & sempre praticou 0 Senhor Doutor Silva
Nunes “que nunca faite a quem quer dentro do Servigo ou do préprio Hospital o estimulo para fazerem
melhor, a concessao de facilidades para o seu trabalhe, o incentivo para melhor cumprimento da sua
missao”.

José A, Mateus Marques



ANUARIO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 2001 o 61

DEFICE DO COFACTOR MOLIBDENIO: UM DIAGNOSTICO DIFERENCIAL NO RECEMNASCIDO COM CONVULSOES

Sequeira S., Ferreira A, C,, Calado E.
Servige 2 - Sala 1 - Departamento de Medicina
Acta Pedidtrica Portuguesa. 2001; 35 (5):319-24

Resumo: Descrevemos um lactente com doenga neurolégica grava caracterizada por convuisges
miocldnicas e tdnicas, com infcio no periodo neonatal, refractdrias a varios anticonvulsivantes, assim
como tetraparésia espastica.

A tomografia computadorizada e a ressonancia magnética cerebrais evidenciaram imagens de
leucomalacia periventricular e, posteriormente, de atrofia cerebral progressiva e encefalomaldcia quistica.
Os exames bioquimicos e o estudo da actividade enzimatica permitiriam o diagnéstico de défice do
cofactor molibdénio,

O défice do cofactor molibdénio é uma doenga rara, autossémica recessiva, que se comporta como um
deéfice combinado da sulfito oxidase e da xantina desidrogenase (ou xantina oxidase) alterando o
metabolismo das purinas e da cisteina. A terapéutica ¢ controversa e o progndstico reservado.

0 nosso objectivo é relembrar esta patologia no diagnéstico diferencial das convulsées neonatais e da
encefalopatia hipéxico-isquémica, sobretudo quando os exames imagiolégicos sugerem lesdes de
[eucomaldcia no recém-nascido de termo.

Salientamos a importdncia deste diagnéstico diferencial, apesar do prognéstico pobre, devido a
possibilidade de aconselhamento genético adequado e diagndstico pré-natal.
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AROMATIC L-AMINOACID DECARBOXYLASE DEFICIENCY

Sequeira 5.*, Calado E.*, Wevers R.™

Sarvige 2 - Salat - Departamento de Medicina

“Hospital de Dona Estefania, Lisbon, Portugal.

*University Madical Centre Nifmegen, The Netherlands

SSIEM 39th Annual Bymposium (poster)

Praga, September 2001

Haunido de Doengas Neurcmetabdlias {comunicagsio a convite da organizagéo)
Porto, Cutubre de 2001

J Inhar Mat Dis. 2001, 24 {Supl);34

Abstract: The deficiency of aromatic l-aminoacid decarboxylase, a rare autosomal recessive disorder, is
a defect of the neurotransmitter metabolism. The active neurotransmitters are formed from tryptophan
and tyrosine in reactions catalysed by tryptophan hydroxylase and tyresine hydroxylase. The products of
these hydroxylation reactions (respectively 5- hydroxytryptophan and 3,4-dihydroxy-L-phenylalanine ar
L-dopa) are then decarboxylated by pyridoxine-dependent aromatic I-aminoacid decarboxyiase to form
the active neurotransmitters. The deficiency of this last enzyme results in a combined deficiency of serotonin
and catecholamines (dopamine, epinephrine and norepinephrine).

The clinical manifestations are mainly neurological and include oculogyric crises and paroxysomal
movements. The brain imaging is usually normal or shows unspecific changes. The organic acids can
reveal a high level; of vanillactic acid. The diagnosis is made by the low levels of 5-HIAA and HVA and high
levels of 5-hydroxytryptophan and L-dopa in the CSF and confirmed by the enzyme activity in the serum.

We describe a 5-month and a six-year-old child, the first two Pertuguese patients, in whom aromatic
l-arminoacid decarboxylase deficiency was diagnosed. Both children seemed to be well in the neonatal
pariod and first few manths of life. They then present with developmental delay, hypotonia and episodes of
irritability. The clinical examination discloses periods of erratic eye movements as well as dystonic
movements of the limbs. Excessive sweating, feeding difficulties and variation of humour abserved in both
patients and an abnormal slesping pattern in one patient and unexplainable episodes of cyanosis in the
other suggest a defect of biogenic amines.

We recommend the defects of the naurotransmitter metabalism in the evaluation of children with movement
disorders with extrapyramidal signs or with oculogyric crises of unknown aeticlegy.
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A PROPOSITO DE UM CASO DE EDEMA NEONATAL

Gongalves 1., Sequeira S.
Serviga 2 - Sala 1 - Departamento de Medlsina
Actualidades Pediatricas. 2001; 1: 31-2

Resumo: Edema define-se como um aumento do volume do liquido intersticial. No recém nascido a
fisiologia dos liquidos corporais é bastante diferente da do adulto. Neste, a dagua corporal representa
cerca de 60% do peso total, enquanto gue no recém nascido este valor é cerca de 75 a 80%, com um
companente extracelular de 40% da agua total, quase duas vezes superior ao do adulte. Ao longo do
primeiro ano de vida as alteragdes fisiologicas s&o muito significativas.

Devido a relativa imaturidade da fungao renal no recém-nascido, alteragdes do equilibric entre a ingestédo
e as perdas resuitam em alteragdes graves do conteddo liquido dos diferentes compartimentos com
alteragdes do equilibrio hidroelectrolitico.

Os principais mecanismos que explicam a formagao do edema s3o o aumento da pressao hidrostatica, a
diminuicéic da presséo oncética, 0 aumento da permeabilidade capilar e alteragdes na drenagem linfatica.
No entanto, existem alguns casos em gue nédo é possivel identificar nenhum destes mecanismos.

O aumenio da pressao hidrostatica, consequéncia de aumento do volume sanguinee, € o macanismo
fundamental do edema na insuficiéncia cardiaca, nas fistulas arteriovenosas e na insuficiéncia renal
aguda e cronica A diminuigao da pressac oncética é, geralments, resultante de doengas acompanhadas
de hipoproteinémia como o sindroma nefrético, cirrose hepatica, malnutrigle, enteropatia perdedora de
proteinas e queimaduras graves. O aumsnio da permeabilidade capilar é responsével pelo edema nas
doengas alérgicas e nas vasculites.

O edema pode ser generalizada ou localizado. As causas de edema localizado no recém-nascido incluem
uma circular do cordfio durante o parto (edema da tace e courc cabeludo) e aumento da pressao intrauterino
por diferentes causas (geraimente edema de um membro).

Descrevemos neste artigo um caso de GM1, causa rara de edema neonatal generalizado por mecanismao
desconhecido. A propésita deste caso lembramos outras causas de edema no recém-nascido,
nomeadamente a etiologia relacionada com as doengas por erros inatos do metabolismo.
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SINDROMA FEERIL PERIODICO POR TRAPS

Sequeira 5., Casimiro A.

Servigo 2 - Sala 1 - Departamento da Madicina
Reunidc Clinica do Servigo 2

Lisboa, Fevereiro 2001

VI Congresso Portugués de Padiatria

Santa Maria da Feira, Maio de 2001

Resumao: Os sindromas febris periédicos pertencem ao grupo das doengas autoinflamatdérias
caracterizadas por episédios de febre associados a um processo inflamatorio das serosas, sinoviais e/ou
cutaneo.

Englobam varias entidades das quais a mais conhecida € a febre mediterranica familiar, de transmissao
autossémica recessiva, incluem também o sindroma periddico febril familiar com hiperlgD - igualmente
de transmissdo autossémica recessiva, a neutropénia ciclica e o PFAPA (acrénimo de Periodic Fever,
Aphthous stomatitis, Pharyngitis and cervical Adenitis}, também conhecido como sindroma de Marshall.
Uma causa menos conhecida de sindroma febril periddico, perque apenas reconhecida pela primeira vez
em finais de 1998 com a identificagio genética das mutagdes TNFRS1A no brago curto do cromossoma
12, & 0 sindroma periddico assaciado aos receptores do factor de necrose tumorat ou TRAPS (TN F-Receptor
Associated Periodic Syndrome).

O TRAPS é uma doenga sistémica, de transmissao autossémica dominante, caracterizada por episddios
recorrentes de febre acompanhada de inflamagao peritoneal ou pleural, artralgia ou artrite  rash cuténeo.
Embora clinicamente, muito semelhante a febre mediterranica familiar tem uma fisiopatologia e terapéutica
préprias.

Descrevemos um case de uma crianga com cinco anos de idade que desde os treze meses de vida
apresenta episodios de febre relacionada com diferentes infeccdes. A evolugao clinica demonstra a
pericdicidade dos episédios de febre e a associagdo a dor abdominal, mialgia e cefaleia. Os exames
complementaras realizados permitem concluir tratar-se um caso de TRAPS.

Iniciou terapéutica com prednisolona substituida, posteriormente, pelo etanercept, inibidor dos receptores
TNF da superficie celular.

Pensamos tratar-se do primeiro caso desta situagio descrita em Portugal.
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SINDROME NEFROTICO CONGENITO: UM CASO CLINICO £ REVISAO DA LITERATURA

Flgueiredo A. E., Varandas L., Farra da Sousa J.
Servigo 2 - Sala 1 - Departamento de Medicina
Raunigo Clinica do Sarvigo 2

Lisboa, 2001

Resumo: O termo Sindrome Nefrético Cangénito (SNC) é habitualmente usado para designar um sindrome
nefritico que ocorre ao nascimento ou nos primeiros trés meses de vida.

Os autores apresentam um caso clinico de um lactente de 29 dias, raga negra, natural de Maputo,
transferido ao 20 dia de vida para Lisboa com a hipétese diagndstica de Sindrome Nefrotico Congénito.
Sem antecedentes familiares e/ou pessoais significativos. Detectada proteinuria ao 32 dia de vida, na
sequéncia de pielonefrite e urosepsis. Apés resolugéio do quadro infeccioso manteve as alteragdes do
sedimento urindrio. O exame objectivo mosirava edema palpebral bilateral discreto. Os exames
complementares de diagnéstico néo permitiram chegar a um diagnéstico stiolégico. A bidpsia renal revelou
tratar-se de lesdo minima. Inicialmente a atitude terapéutica foi expectante, mas dada a persisténcia de
proteinuria introduziu-se enalapril, uma vez que se trata de um meio relativamente simples e com poucos
riscos para o doente. Semn resultados animadores. Nao tem sido necessério o uso de medidas mais
agressivas porque o doente tem permanecido livre de infecgdes & com um bom crescimento.

Foi feita uma revisao exaustiva da literatura que visa sobretudo dar resposta a abordagem terapéutica
ideal do SIndrome Nafrético Congénito por lesdo minima. Discutiu-se, de forma sustentada pelaiiteratura,
o papel da substituicdo da albumina, o suporte nutricional, o tratamento profiléctico das complicagtes
secundarias, as medidas farmacoldgicas especificas gue visam reverter a proteintria (inibidores da enzima
de conversao da angiotensina, indometacina e corticosteréides) e o transplante renal.
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CRIANGA COM POLIDIPSIA, POLIURIA E EXOFTALMIA

Marques da Costa S., Pinto S., Braga C., Miranda €., Veiga M., Gurvelo A.
Servigo 2 - Sala 2 - Departamento de Medicina

Vi Congresso Portugués de Padiatria,

Santa Marla da Feira, Maio de 2001

Resumo: Apresenta-se o caso clinico de uma crianga de 4,5 anas, sexo masculino, internado por polidipsia,
politiria e exoftalmia. Tinha antecedentes familiares irrelevantes, Indice Graffard V, e antecedentes pess0ais
relevantes de atraso estaturo-ponderal e otorreia crénica.

Oito meses antes do internamento é-ihe detectado um ligeiro "desvio ocular’, tendo sido enviado a Consulta
de Oftalmologia {onde ndo chegou a ir); 2 meses antes do internamento inicia queixas de polidipsia,
polidria, anorexia e perda de peso; por persisténcia das queixas recorreu ao Servigo de Urgéncia{SU) do
Hospital de Portalegre, onde se verificou a presenca de exoftalmia & esquerda , pelo que foi enviado para
0 SU do Hospital de Dona Estefania. O exame cbjectivo & entrada revelou uma crianga emagrecida, com
exoftalmia & esquerda e restante exame neuroldgico sem alteragdes. Realizou ai alguns exames
complementares de diagndstico, nomeadamente hemograma que revelou anemia microcitica &
hipocrémica, urina tipo Il - que revelou hipostentiria - com glicémia, ionograma, fungao hepatica e renal,com
valores dentro da normalidade para a idade, e ainda radiografia do torax, ecoegrafia renal e Tomografia
Axial Computorizada (TAC) Cranio-encefdlica, gue nao revelaram alterages. Foi internado com as
hipéteses diagndsticas de Diabetes Insipida (central ou nefrogénica) e Exoftalmia de etivlogia a esclarecer,
tendo estas duas entidades como origem mais provavel a existéncia de lesfo intracraneana ocupando
espago (meduloblastoma, craneofaringeoma, glioma 6ptico, linfoma).

Durante o internamento os doseamentos hormonais {fungao tiroideia, cortisol sérico, IGF 1 e IGF BP3,
prolactina) estavam dentro da normalidade, tal como os marcadores tumarais CEA e « FF.

Apresentava uma relagao Osmolaridade Urinaria/Plasmatica <1 e um débito urinario muito elevado
(17 mi/Kg/h), pelo que iniciou terapdutica, ao 5° dia de internamento, com desmapressina, com boa
resposta.

Efectuou TAC da drbita e regido selar, ao 52 dia, que revelau “ solugdes de continuidade dsseas complexas

. ndo recentes, multifragmentadas... hematoma subperiosteal crénico; haste hipofisdria sem
descantinuidade, apenas discreta e difusamente espessada.” Apds este exame admitiu-se a hipétese de
que as multiplas fracturas ¢sseas eram de causa traumatica, eventual sequela de maus tratos, hipotese
esta que s6 foi colocada de parte quando finalmente, ao 82 dia, realizou a radiografia de craneo {cujo
pedido feito no 22 dia de internamento se tinha extraviade), que revelou lasBes dsseas liticas, muttiplas e
ovais nos ossos da calote craneana. Assim, fez-se o diagnéstico de Histiocitose das células de Langerhans
_ Triade de Hand-Schuller-Christian — e a crianga foi referenciada ao Servigo de Pediatria do Instituto
Portugués de Oncologia.

Este caso clinico é importante, ndo sé pela sua raridade, mas sobretudo para alertar para o facto de que
o facil acesso a meios auxiliares de diagnéstico mais sofisticados, como a TAC (que nao € um bom
exame para avaliar a calote craneana), levou-nos a deixar para 2° linha um exame mais simples, mas que
foi crucial para o diagnéstico desta patologia — a radiografia convencional.
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SINDROME DE HIPERSENSIBILIDADE A DROGAS: UM CASO CLINICO E DISCUSSAQ TEGRICA

Figueiradn A. £., Figueiredo A., Cruz A., Calado E., Silva A.
Servigo 2 - Sala 2 - Departamento de Medicina

Reunifc Clinica do Servigo 2

Lisboa, 2001

Resumo: A reacg¢éo do Sindroma de Hipersensibilidade a drogas & uma reacgéo grave idiassincratica,
com envolvimento multiorgénico, gue ocorre em doentes tratados com medicagéo, oral ou parentérica, a
uma determinada droga que se sabe causar este tipo de reacgdo, neste caso aos anti-epilépticos.
Clinicamente apresenta-se, na sua forma classica, por febre, rash, linfoadenopatias e hepatite. E feita
uma revisao tedrica deste tema, abordando aspectos da fisiopatologia, ¢linica, diagndstice diferencial e
terapéutica.

Os autores apresentam o c¢aso clinico de uma adolescente de 15 anos, medicada com valproata de sédia
& carbamazepina por epilepsia, internada na Unidade de Queimados, no decurso de queimadura de 2°
grau extensa, apos exposigdo solar pouco prolongada. O quadro clinico evoluiu de uma epidermdlise
necrotica toxica, provavelmente secunddria & carbamazepina, para uma insuficiéncia hepatica grave.
Apés suspensao de carbamazepina & instituigao de terapéutica de suporte intensiva a evolugao foi favordvel.
Contudo, e de forma aparentemente inexplicdvel, instala-se um guadro de insuficiéncia hepatica grave
com necessidade de terapéutica em Unidade de Cuidados Intensivos. Discutem-se os mecanismos
potencialmente envolvidos nesta evolugéae clinica: qual o papel de cada um dos tarmacos, carbamazepina,
fenitoina, valproato de sddio, sulfadiazina, cetoconazol, paraceiamol e dipirona. No final verificou-se uma
recuperagac completa, clinica e analitica.
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MYCOPLASMA PNEUMONIAE E FIBROSE QUISTICA

Rebetc M., Amador A., Cavaco J., Curvelo A.
Servico 2 - Sala 2 - Dapartamento de Medicina
Reuni&o Clinica do Servigo 2

Lisboa, Cutubro de 2001.

Resumo: A Fibrose Quistica (FQ) & a doenga genética mais frequente na raga branca, tendo uma
hereditariedade autossémica recessiva. Sdo conhecidas cerca de 1000 mutagdes associadas & FQ,
sendo, a DF 508, a mais frequente.

Os autores apresentam o caso clinico de uma crianga do sexo feminino, raga branca, 10 anos, com
diagnéstico de FQ desde os 16 meses, internada no servigo de pneumologia para realizagéo de ciclo
terapéutico por colonizagao com Pseudomonas aeruginosa e Staphylococus aureus. Ao 72 dia de
internamento iniciou um quadro clinico de exacerbagio respiratéria. Da investigagéo diagndstica salienia-
se a radiografia do térax, que revelou condensagéo no segmento posterior do lobo superior direito e a
serologia para Mycoplasma pneumoniae compativel cominfeccfo aguda. Fez medicagdo com claritomicina,
com melhoria clinica e radioclégica.

A propésito deste caso os autores fazem uma revisao tedrica do tema, salientando a importancia de,
perante uma exarcebagao respiratéria num doente com Fibrose Quistica, se pensar também em agentes
etioldgicos menos frequentes como 0 Mycoplasma pneunoniae, a Chlamydia pneurnoniae, a Legionella
pneumophila bem como os virus respiratérios, pois o tratamento apropriado previne a deterioragao
pulmanar. A frequéncia destes agentes n&o é maior nos doentes com FQ do que na populagio em geral.
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REFLUXO VESICO-URETERAL PRIMARIO ASSOCIADO A HIDRONEFROSE FETAL: 10 ANOS DE EXPERIENCIA

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

Unidade de Nefrologia Pediatrica - Sarvigo 2 - Dapartamanto de Madlcina
VI Congresso Nacional de Pediatria

Santa Maria da Feira, Maio 2001.

Resumo: O refluxo vesico-ureteral (RVL) priméric detectado na sequéncia de um diagndstice pré-natal
de hidrenefrose é um motivo de debate actual. O interesse reside na possibilidade de conhecer o0 modo
como as anomalias do desenvolvimento contribuemn para a nefropatia associada ao RVU, na auséncia de
infecgdo urindria.

Objectivas: Contribuir para a compreensédoe do papel da cistografia na documentagéo do refluxo fetal e
para uma melhor definicdo da histéria natural do refluxo associado & hidronefrose fetal.

Material e Métodos; Andlise de 59 casos de RVU seleccionados a partir de 284 criangas com hidronefrose
fetal observadas na nossa instituicdo de Janeiro de 1990 a Dezembro de 1999,

Resultados: Em 59 criangas com RVU primario (20.7%), 37 rapazes (63%) e 22 raparigas, identificaram-
s 80 unidades renais refluentes {URR). O refluxo era bitateral em 21 casos (36%), 11 rapazes (52%}. Ao
todo 67 URR {83%) tinham um didmetro antero-posterior da pélvis renal (DPR) inferior a 10 mm na
ecografia pds-natal inicial, destas, 27 URR (40%]} tinham RVU grau I1I-V. Em 44% das URR néo havia
dilatagao na primeira ultra-sonografia pés-natal apesar de 34% URR terem RVU de grau JlI-V. A aplicagdo
de um DPR =10 mm como critério para o diagndstico de RVU de grau llI-V resulta numa sensibilidade de
43 % e especificidade de 82 % nos rapazes e de 17% e 67%, respectivamente, nas raparigas. Verificou-
se cura espontansa do RVU em 21 casos (58%), melhoria em trés casos e manutengao do grau do RVU
em sete casos.

Doze criangas (20%), 11 rapazes, foram submetidas a reimplantagao ureteral.

Em cerca de 33% dos 46 doentes investigados com *"Tc DMSA, na auséncia de infeccdo urindria, havia
les&o renal. Todas as lesbes renais globais identificadas (36%) pertenciam a URR do sexo masculino.

Conclusoes: Nesta reviséio, 40% das URR tinham RVU de grau |-V e DPR< 10 mm. Em 34% das URR
semdilatagdo na primeira ultra-sonografia pés-natal documentou-se RVU grau 111-V. A baixa sensibilidade
de DPR>10mm nesta poputagdo mostra que este teste nac & Util como método de rastreio. O valor
potencial dos achados ecograticos pré e pos-nalais no diagnéstico do RvU esta ainda em avaliagio.
Embora exista uma subpopulagdo na qual a CUM tem um “rendimento” baixo, este exame deve ser
realizado na maioria das criangas com hidrongfrose fetal. Identificamos lesé@o renal em cerca de 33%
dos casos avaliados com **T¢ DMSA, na auséncia de infeccao urinaria. Todas as cicatrizes globais
identificadas pertenciam a URR masculinas. O diagnéstico pré-natal oferece a oportunidade ideal para
investigar os diversos padroes de lesio renal assaciados ac refluxo vesico-ureteral primario antes do
aparecimento de infecgdo urindria e contribuir para um melhor conhecimento da histaria natural do refluxo.
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SINDROMA NEFROTICO ~CASUISTICA DE 2 ANOS DE INTERNAMENTO

Marques da Costa 5., Vadillo F., Neto A, Ferra de Sousa J.
Unidade de Nefrologia — Servigo 2 - Departamento de Pediatria
VI Congresse Portugués de Pediatria

Santa Maria da Feira, Maio de 2001

Resumo: Este trabalho teve como objectivo caracterizar um grupe de criangas internadas com ©
diagnaéstico de Sindrome Nefrético (SN) quanto & sua etiologia, evolugéo clinica e resposta a terapéutica
instituida.

Foi realizado um estudo retrospectivo, feito com base na consulta de processos clinicos de doentes
internados com o diagnéstico de SN, na Unidade de Nefrologia Pediatrica do Hospital de Dona Estefania,
no pericdo de 1 de Janeiro de 1999 a 31 de Dezembra de 2000.

Resultados e conclusdes: o SN & uma patologia frequente em idade pedidtrica, tendo-se observado
um n?2 significativo de internamentos durante este periodo (39), correspondentes a 24 criangas, cuja
distribuigao sexo masculino/sexo feminino foi de 1:1, com uma idade media de 7,9 anocs.

Quanto aos motivos de Internamento, 7 foram por SN inaugural, 22 por recafda de SN, 6 para bidpsia
renal e 4 para alteragio de terapéutica. Os epistdios de SN Inaugural ocorreram sobretudo em idade <5
anos (57%).

Das 24 criangas, 21 (88%) tinham SN Idiopatico, 2 (8%) tinham SN secundério — uma a Lupus Eritematoso
Sistémico e outra a Purpura de Schonlein-Henoch -; numa (4%) das criangas nao foi possivel a sua
classificagao.

Dos SN Primarios ou Idiopéticos {21), verificou-se que a maioria das criangas (47,6%) se comportaram
como corticodependentes, 38,1% (8) como corticossensiveis, & 14,3% (3) como carticoresistentes.

Das criangas com SN corticodepsndente, 3 responderam a terapéutica com Citostaticos e 2 a terapéutica
com Levamisol, tendo as 2 Gltimas urn padrédo de Lesao Glomerular Minima na biopsia renal. Das criangas
com SN corticoresistente, todas apresentaram um padrédo de glomeruloesclerose segmentar e focal na
bidpsia renal, e nenhuma apresentou resposta a qualquer terapéutica instituida.

Todos os doentes tinham, & data do tevantamento dos dados, fungio renal normal.
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PURPURA DE HENOCH - SCHONLEIN: UM ENIGMA COM MAIS DE UM SECULO

Cassiano Santos G., Batista J., Ferra de Sousa J.

Unidade de Nefrologia Pediatrica - Servigo 2 - Departamento de Medicina
Reuniao Clinica do Servigo

Lisboa, Cutubro de 2001

Resumo: A Purpura de Henoch — Schinlein constitui urma das vasculites mais comuns em idade pediatrica,
podendo afectar multiplos orgéos e sistemas. Define-se assim comao uma vasculite sistémica e purplrica
ndc trombogitopénica. Estima-se que ocorra numa incidéncia de 14 em cada 100.000 habitantes, com
um pico maximo entre os 4 ¢ 0s 5 anas de idade.

Para a sua definigéc contribuiu o reconhecimento de Schénlein, em 1837, da associagédo plrpura e
artrite. Mais tarde, em 1874, Henach engloba, na caracterizagéo do quadro, o atingimento abdominal
expresso pela dor abdeminal @ melena. S6 cerca de 20 anos mais farde a nefrite & reconhecida como
parte do quadro. Em 1980 o American College of Reumathology define critérios de diagndstico.

A sua causa  ainda desconhecida, sendo a sua patogénese descrita como caracterizada por inflamacio
decorrente da deposig&o de complexos imunes (essencialmente de IgA} nas pequenas arteriolas, capilares
e vénulas {international Consensus Confersnce of Systemic Vasculitides). Um estimulo antigénico induziria
um aumento da subclasse 1 de IgA (IgA ) do que resultaria um processo de vasculite IgA mediada.

O atingimento renal devido a esta vasculite feucocitoclastica varia desde formas ligeiras, aparentemente
benignas, que se apresentam com hematuria com ou sem proteinuria, ligeiras, transitérias, a formas graves
com glomerulonefrite grave e instauragéo de sindroma nefrético com eventual evolucdo para insuficiéncia
renal. Estas formas mais graves parecem ser mais comuns quando a afecgdo ocorra em criangas de maior
idade. Apesar do reconhecimento da possibilidade de sequelas a lengo termo, ndo existem protocolos de
tratamento universalmente aceites para criangas com doenga renal mais significativa.

Apresenta-se o caso clinico de uma menina de 10 anos de idade, referenciada & consulta de Nefrologia
Pediatrica do HDE por parpura com sintomatologia abdominal e proteindria e hematuria persistentes n3o
obstante corticoterapia intermitente por 1 més. Da sua avaliagioe inicial ressaltava proteiniiria de 45 mg/m?/
hora com hipercolesterolernia e hipoalbuminemia, sendo os restantes pardmetros analiticos (nomeadamente
fungéo renal, ionograma, doseamento imunoglobulinas, C3, C4 e ANA’s) considerados normais. A biopsia
renal revelou esclercse e proliferagéio mesangial em 3 glomérulos, sendo o aspecta IF de depdsito mesangial
difuso de IgA, no que corresponderia a um grau Il a Il da ISKDC {International Study of Kidney Disease in
Children)), A abordagem terapéutica assentou na corticoterapia com Prednisolona, de inicio por via oral e
posteriormente em 2 ciclos de pulsos IV . Por intolerdncia a corticoterapia foi prasseguida com deflazacort.
Os valores de proteintria diminuiram para 14,5 mg/ m#/hora.

Questiona-se assim a nogéo de progndstico favordvel e tend&ncia a remisso espontanea, Foram revistos
alguns contributos recentes para a abordagem terapéutica e analisados em breve dados de uma casuistica
do Hospital de D. Estefanea de 9 anos e meio 8 de uma populagéo nacional seleccionada via consulias
de especialidade das unidades de Nefrologia Pediatrica.
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TUBERCULOSE INFANTIL NA VIRAGEM DO MILENIO - REVISAO CASUISTICA DE SEIS ANOS

Parelra A., Amador A., Castalhano J., Cavaco J., Curvelo A.
Unidade de Pneumologia — Servigo 2 -Departamento de Medicina
Jornadas Nacionais de Infecciclogla Padiatrica

Horta, Qutubro da 2001

Resumo: Introdugdo: A entrada no século XXI, Portugal mantém uma elevada taxa de incidéncia de
tuberculose (TB). Os autores pretenderam caracterizar a populagéo infantil com este diagnéstico, seguida
no Hospital de Dona Esteféania (HDE).

Material e métodos: Foram analisados retrospectivamente 521 processos, pertencentes a todas as
criangas seguidas no hospital com o diagnéstico de TB num perfode de 6 anos (entre 1995 e 2000).

Resultados: Dos 521 processos, 332 (63.7 %) corresponderam a TB infecgdo, 175 (33.6%) a TB doenga
e 14 (2.7%) a contactos. No grupe de TB doenga a idade média foi de 7.1 anos, com um predominio na
faixa etaria dos O aos 5 anos {67 casos; 38.3%) e uma maior proporcio de formas graves na primeira
infancia (5 das 22 criangas; 22.7%). A raga negra, estando associada a condigdes socioaconémicas mais
desfavorecidas (55 casos, correspondendo a 69.6% dos casos classificados nas Classes IV e V de
Graffar) fol responsavel por uma proporgo significativa de casos (72 casos; 41.1%). A vacinagéo prévia
comprovada com BCG observou-se em 149 (85.1%) dos casos. Encontraram-se formas mediastino-
pulmonares de TB em 135 (77.1%) dos casos, 20 (14.8 %) dos quais complicados, tendo sido o derrame
pleural (10 casos) e a disseminagio endobrdnquica (9 casos) as complicagdes mais frequentes. A TB
extra-pulmonar observou-se em 22.8% (40 casos) das formas de TB doenca, sendo as localizagbes
ganglionar (13 casos), dsteo-articular (¢ casos) e meningea (6 casos) as mais frequentes. A identificagac
da fonte de contégio foi possivel em 44.0% dos casos € o isolamento do bacilo de Kock em 8.0% dos
pedidos. Com os esquemas de terapdutica de curta duragéo veriticaram-se poucos efeitos secundarios
(6.3%), auséncia de resisténcias, ndo se registaram recidivas @ houve uma adesao a terapéutica em
96.6% dos casos. Registou-se um dbito (mortalidade de 0.2%).

Comentdrios: Comparativamente a resultados referentes ao quinquénio anterior ressalta-se a diminuigao
do nimero total e relativo de casos de TB doenga, embora com persisténcia de formas graves (8 vs 10
casos de TB miliar e meningea) e um aumento do nimero de formas ndo habituais nestas idades (6 vs 1
casos de TB pdas-primaria). Os autores questionam os possiveis factores implicados na alteragac da
situagéo epidemioldgica da doenga na populagao pediatrica.

Palavras-chave: Tuberculose; criangas; estudo retrospectivo.
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MENINGITE A HAEMOPHILUS INFLUENZAE NADB.

Gouvala C., Pirmentsl S., Barros R., Carvalho L.

Unidade de Doengas Infecciosas - Sarvige 2 - Departamento de Medicina
VI Congresso Portugués de Pediatria

Santa Maria da Faeira, Maio da 2001

Resumo: Com a introdugdo e generalizagio da vacina conjugada contra o Haemophilus influenzae
serotipo b, assistiu-se a uma redugéo significativa do ndmero de infecgbes causadas por este
microorganismo. A doenga invasiva por serotipos n&o b, capsulados ou nio tipaveis, tem sido descrita
com mais frequéncia, o que podera estar relacionado com um aumento da sua incidéncia.

Os autores descrevem o caso de uma crianga de 27 meses de idade, internada por meningite bacteriana.
Nao apresentava alteragies da imunidade celular ou humoral e tinha imunizagdes actualizadas, incluindo
quatro doses da vacina anti-Haemophilus influenzae b. Na semana que antecedeu o internamenito refere
uma infecgdo respiratéria alta, com rinorreia mucopurulenta e, trés dias antes do internamento, um acidente
de viagao, com hematoma peri-arbitdrio, mas sem sinais sugestivos de fractura nos exames imagiolégicos
realizados. No liguor e no sangue foi isolado um Haemophilus influenzae néo b, cuja tipagem contra os
serogrupos a-f foi negativa (realizado no Centro Nacional de Microbiologia - Instituto de Salud Carlos I,
em Madrid). Foi prescrita ceftriaxong endovenosa, com boa evolugio clinica e auséncia de sequelas.

No contexto actual, e perante a suspeita de doenga invasiva a Haemophilus influenzae em criangas
vacinadas & importante a serotipagem. Seria Util, um programa de vigilancia epidemiol6gico para monitorizar
a frequéncia de serotipos ndo b, nomeadamente através da Unidade de Vigilancia Pedidtrica da Sociedade
Portuguesa de Pediatria.
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MENINGITE POR STAPHYLOCOCCUS EPIDERMIDNS - UM CASO CLINICO

Pereira A. L., Pinte 5., Cabrita 5., Carvalho L.

Unidade de Doengas Infecciosas - Servigo 2 - Departamanto da Madicina
Heuniao Clinica do Servigo 2

Lisboa, 2001

VI Congresso Nacional de Pediatria (poster}

Santa Maria da Falra, Maio de 2001

Resumo: Crianga de 4 anos, sexo feminino, com antecedentss familiares e pessoais irrelevantes no
contexto da histdria actual.

A doenga actual inicia-se trés semanas antes do internamento com cefaleias occipitais, matinais,
esparadicas e vamitos matinais, igualmente esporadicos, sinais e sintomas que nao interferiam com a
normal actividade da crianga. Na véspera do internamento houve agravamento das cefaleias; na noite do
internamento mantém-se intensas, acordam a crianga, e as vamitos tornam-se persistentes.

A entrada estava sub-febril, ndo transmitia sensagio de doenga grave; apresentava sinais meningeos
com rigidez da nuca, sinais de Kernig e Brudzinski, fundoscopia normal, sem outras alteragdes no exame
neurclégico, e na observagdo por ¢rgéos e sistemas.

Efectuou-se pungao lombar sendo o LCR compativel com uma meningite purulenta, pelo que se iniciou
terapéutica com ceftriaxone (100 mg/Kg/ dia).

Os exames bacterioldgicos foram inicialmente considerados néo conclusives com hemoculturas negativas
e LCR “contaminado” com Staphylococcus epidermidis.

A evolugéo clinica foi desfavoravel e atipica com sensagfo de doenga crescente, persisténcia dos sinais
meningeos, cefaleias e vomitos, pelo que realizou TC e RMN cranio-encefdlica, que revelaram massa
quistica da fossa posterior em continuidade com seio dérmico occipital, sugestiva de quisto dermoide.
Tinhamos, assim, condigbes anatémicas favorecedoras de infecgéo por Staphylococcus epidermidis,
pelo que, a terapéutica antibiética inicialmente institufda, se associou vancomicina e rifampicina,
assistindo-se a uma melhoria clinica progressiva.

Salienta-se que nesta altura a mae referiu que a crianga tinha nascido corm um “quisto na cabega”, nunca
valorizado; efectivamente palpava-se uma massa arredondada de 2/2 em, mole, ndo dolorosa, sem
sinais inflamatarios, sem tufo pileso, na linha média da protuberancia occipital.

Transterida para Unidade Neurocirurgica ao 172 dia de internamento, foi submetida a craniotomia para
excisio da massa tumoral, que decorreu sem complicagdes, sendo o diagndstico confirmado pelo exame
histapatoldgico.

Conclusdes: Numa meningite bacteriana, o isclamanto de Staphylococcus epidermidis, organismo da
flora cutAnea habitual, devera, para além da hipdtese de contaminag#o, condicionar estudo imagiolégico
para exclusdc de situagéo anatémica predispondo a infecgao por este agente. Igual atitude se devera ter
nos cases de meningite recorrente ou por agente ndo habitual,

Salientamos a necessidade de incluir obrigatoriamente, no exame do recém-nascide, a observagao e
palpagéo das estruturas da linha média, incluindo face e cranio e a valorizagéo das alteragbes encontradas.
A mae da doente sempre soubera que a crianga tinha um “quisto”...
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EFEITOS ADVERSOS DO ACYCLOVIR ENDOVENOSO NUMA ENCEFALITE HERPETICA, UM CASO CLINICO

Gan C., Martinez 5., Pimental 5., Estrada J., Calado E., Carvalho L.
Uridade de Doengas Infecciosas - Servigo 2 - Departamento de Medicina
VI Congresso Portugués de Pediatria

Santa Maria da Feira, Maio de 2001

Warkshop sobre Harpes

Hospital FernandoFonsaca, Junho de 2001 (poster preamiada)

Reunido Geral do Hospital,

Lisboa, Junho ds 200+

Resumo: Introdugédo: A encefalite herpética é uma doenga com uma incid@ncia anual entre 0,001-
0,004%%, cuja morbilidade e mortalidade podem ser alteradas com um diagnéstico precoce e imediata
instituigé@o de terapéutica com acyclovir endovenoso (ev). A pesquisa de ADN para virus Herpes simplex
(VHS) na liquido cefalorraquidiano (LCR} por PCR é importante quer no diagnéstico precoce quer na
monitorizagao da eficacia terapéutica, que 6 deve ser suspensa apds a sua negativagao.

O acyclovir é um antivirico com eliminagéo essencialmente renal e, quanda administrado por via ev tem
uma ampla distribuicao nos tecidos e fluidos corporais, atingindo altas concentragdes no LCR e no encéfalo,
0 gue lhe confere uma alta efectividade no tratamento desta entidade clinica. Apesar da sua eficacia e
boa tolerancia, ha reacgdes adversas que podem surgir tais como: escaras no local da injecgéo,
tromboflebites, alteragdo da fungo renal, hematolégicas, gastrointestinais, e do sisterna nervoso central,
para as quais teremos que estar sempre atentos.

Caso clinico: Crianga de 7 anos de idade, internada por quadro de febre, convulsdes e alteragdes do
estado de consciéncia, com hipétese diagndstica de encefalite herpética confirmada posteriormente com
detecgao de ADN da VHS tipo 1 no LLCR por PCR.

Iniciou terapéutica com acyelovir { 30 mg/kg/dia) ev de 8/8 horas tendo-se observado uma melhoria
clinica até ac oitavo dia de tratamenito, data em que reaparece novamente a febre, escaras necroticas
nos locais da perfusao, fotofobia e cefaleias que se foram agravando progressivamente, nadseas, vomitos,
dores abdominais intensas, e no décime nono dia de internamento aparecimento sibito de uma paresia
facial a esquerda de origem central. O TAC crénio-encefalico efectuado nesse dia excluiu complicagbes
hemorragicas e hidroceféiicas, pelo que se optou pela suspenséo do acyclovir, dado que a pesquisa do
ADN para VHE1 realizada ac décimo quarto dia era negativa.

Assistiu-se a uma regressado gradual de toda esta sintomatologia clinica encontrando-se sem alteracdes
motoras mas com importantes alteragdes neuropsicoldgicas, nomeadamente mnésicas, do céleulo e da
coerdenacéo visuc-espacial esquerda, resultantes da sua encefalite herpética.

Conclusdes: O acyclovir é o antivirico indicado na encefalite herpética e a duragéo do tratamento varia
de duas a trés semanas, sendo sempre monitorizado pela pesquisa de ADN vira! devido as possiveis
resisténcias do VHS.

Algumas das reacgdes adversas ao acyclovir podem ser confundidas com complicacbes evolutivas da
prépria encefalite, o que torna dificil o seu diagndstico diferencial e atitudes terapéuticas.
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ENCEFALITE HERPETICA RESISTENTE AO ACICLOVIR - UM CASO CLINICO

Carvalho L., Gan C., Cabrita 8., Silva R. T., Peraira A. L.

Unidade de Doengas Infecciosas - Servigo 2 - Departamento de Medicina

VI Congresso Nacional de Pediatria {poster)

Viia da Felra, Malo da 2001

Workshop sobra virus herpes, Hospital Fernando Fonseca (poster premiado)
Amadara, Junho de 2001

Resumo: Introducéo: Foscarnet é um antivirico de largo espectro, inibindo todos os virus herpes humanos
conhecidos. Representa uma alternativa terap@utica para as infecgbes por HSV resistentes ao aciclovir,
necessitando de autorizagéo especial, uma vez que sua introdugéo em Portugal, em 1996, conternplou
apenas as situagfes de retinite por CMV em doentes com SIDA.

A droga tem uma boa difusdo no LCR. Associa-se a efeitos secundérios ndo negligencidveis,
nomeadamente toxicidade renal e hepatica, convulsdes, alteragies iGnicas com diminuigio do Ca* e
Mg?, e irritag8o local a nivel do aparetho urindrio.

Caso clinico: Crian¢a de 12 anos, sexo masculino, com paralisia cerebral, microcefalia, epilepsia, e
antecendentes de herpes labial recorrente, tratado com aplicago tépica de aciclovir. Sem imunodeficiéncia
primaria ou secunddria conhecida, sendo de referir hepatite téxica por valproato de sédio, & data do
internamento.

Imernado a 23/12/00 por alteragdes do estado de consciéncia, hemiparésia e paralisia facial direitas,
desvio conjugado do olhar, conjuntivite purulenta, e no decurso do que lhe & diagnosticado queratite e
encefalite herpéticas, mantendo terapéutica com aciclovir durante 23 dias. Ao 14 dia de internamento a
PCR para HSV, no LLCR & “border-line a negativa” (INSA). Repetida PL no final da terapéutica, a PCRH é
desta vez “francamente positiva” para HSV,, traduzindo resisténcia ao antivirico administrado. A crian¢a
é reinternada, mantendo terapéutica com Foscarnet durante 21 dias, com negativagdo da PCR para
HSV, no LCR.

A droga foi bem tolerada, sem agravamento da fung&o renal ou hepatica, sendo de referir alteragdes
i6nicas com diminuigdo do Ca* e Mg*, gque reverteram com suplementacéo oral.

Conclusdes: A PCR para 0 HSV é um exame importante na aferigéo da eficacia terapéutica nos casos
de infecgédo grave por virus herpes simplex.

A resisténcia ao aciclovir é muito rara em eriangas sem imunodeficiéncia, podendo existir eventualmente,
uma relagéo com a aplicagdo recorrente de aciclovir topico.

Foscarnet foi uma alternativa que se revelou eficaz, e cujos efeitos secundéarios descritos essencialmente
em doentes com SIDA, n3o condicionaram no nosso doente, qualquer ajuste posoldgico ou interrupgao.
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VIRUS EPSTEN - BARR: INFECGAQ EM PEDIATRA .
REVISHO CASUASTICADE 10ANOS 19912000 DA UNIDADE DE DOENGAS NFECCIOSAS DO HOSPITAL DE DONAESTEFANA

Pereira A. L., Camacho C., Oliveira L., Nunas A., Baldaia J.

Unidads de Doengas Infecciosas - Servigo 2 - Departamento de Medicina
“Worshop virus herpes”, Hospital Farnando Fonsaca

Amadora, Junho de 2001

Resumo: Objectivo: Avaliar as caracteristicas clinicas e laboratoriais da infecgio pelo virus Epstein-
Barr nos doentes pediatricos.

Material e métodos: Estudo retrospectivo dos processas clinicos dos doentes internados na Unidade de
Doengas Infecciosas entre 1991 e 2000, com o diagndstico de saida de Mononuclease Infecciosa (MNI).
Excluimos desta reviséo todos os doentes com clinica mas sem corfirmagéo laboratorial por serologia
ou monospot.

Como conclusdes e reportando-nos 4 nossa série podemos afirmar:

= Nas criangas, apesar da maioria das infecgfes ser assintomatica, a MNI foi responsavel, nos 10 anos
estudados, por 113 internamentos, o que corresponde & maior das séries a que tivémos acesso
bibliografico

= O diagnéstico a entrada foi colocado em menos de metade dos casos, demonstrativo da atipia da
infecg@io na crianga; ndo h& apenas polimorfismo dos mononucleares, ha também um poliformismo
clinico na crianga, que atesta a necessidade inequivoca de testes especificos para um correcto
diagndéstico definitiva.

* A clinica condicionando internamento & mais frequente no sexo masculino, na raga branca, e no grupo
etario igual ou abaixo dos 4 anos.

» O principal motivo de internamento é a febre, com evolugéo superior a 8 dias em 60% dos casos.

* A triade classica do sindroma mononucledsico: febre, faringite e adenomegdlias esteve presente em
60% dos doentes, instalando-se progressivamente & medida que a crianga cresce.

* As grandes Jeucocitoses sdo apandgio das idades mais jovens; os doentes mais jovens com maiores
leucocitoses s&o os que apresentam quadro clinico mais tipico de MNI.

* O monospot ndo tem grande interesse nas idades pediatricas, pela sua fraca sensibilidade neste grupo
etério. O VCA IgM é o melhor indicador de infecgéo aguda.

* A maioria dos doentes esteve internada entre 5 e 10 dias.

* Em 48% dos doentes com exantema ha uma relagéo directa com a toma de amoxicilina. Este valor é
inferior a maioria das séries que aponta para uma relagio de cerca de 80%.

Ao contrario das outras séries consultadas, nesta revisfio parece querer estabelecer-se um padréo sazonal

com predominio dos internamentos na Primavera e Verdo.
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ADENITE CERVICAL A MICOBACTERIAS ATIPICAS: 4 CASOS CLINICOS E DISCUSSAQ TEORICA

Camacho C., Figueiredo A. E., Cabrita ., Carvalho L.

Unidade de Doengas Infecciosas - Servigo 2 - Departamente de Medicina
Rsunido Clinica do Sarvigo 2

Lisboa, 2001

Resumo: A linfadenite cervical é uma situagéo frequente em Pediatria que coloca muitas vezes problemas
de diagnostico diferencial. Sao discutidas as suas causas, infecciosas e ndc-infecciosas. Na linfadenite
de etiologia infecciosa focam-se as micobactérias atipicas. £ dada uma visdo histérica, referidos aspectos
epidemiologicos, de classificagao, clinica, diagndstico, e em particular o diagnostico diferencial com
tuberculose, e orientagtss terapéuticas. Sdo discutidas as orientagdes terapéuticas actuais.

S&o apresentados 4 casos clinicos que representam a experiéncia actual da Unidade de Doengas
Infecciosas com este tipo de patologia. Todos eles se apresentaram com adenite cervical em fase subaguda
ou cronica, e em irés casos com supuragdo. Miltiplos esquemas terapéuticos haviam ja sido
experimentados sem sucesso: antibisticos, antibacilares, cauterizagdo com nitrato de prata e cirurgia. Os
exames complementares de diagnéstico nde mostraram alteragdes significativas: estudo radiologico do
torax sem alteragées, intra-dermo reacgdo de Mantoux negativa e exames bacterioldgico e micol6gico
negativos. Exame cuitural para micobactérias atipicas em curso. Sob terapéutica com claritromicina, a
evolugéo clinica foi para a redug@o das dimensfes da adenite e da lesfo cutdnea, com formagao de
fibrose indolor.

A linfadenite a micobactérias atipicas € um diagndstice a considerar sempre que se verifique uma evolugao
longa com recidivas e com um bom estado geral, um Rx térax normal € uma prova tuberculinica nao
reactiva, pesquisa de BK negativa e exames bactericlégico e micologico negativos, € a n&o resposta acs
antibidticos habiiuais e tuberculostaticos.
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PFAPA - A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO

Pereira A. L., Paraira 5., Flgueiredo A., Cabrita S.

Unidade de Doengas Infecciosas - Servigo 2 - Departamento da Medicina
VI Congresso Nacional de Pediatria

Santa Maria da Feira, Maio de 2001

Rauni&o Clinica do Servigo 2

Lisboa, 2001

Resumo: K. N., 20 meses, natural e residente em Tirana, Albania. A histéria familiar e os antecedentes
pessoais s8o irrelevantes. A doenga actual tem inicio aos 6 meses, altura em que inicia quadro clinico
caraclerizado por episédios recorrentes de febre alta, de 28 em 28 dias & com a duragéo de 5 dias, inicio
e fim subites, estande assintomatice inter-crises.E internado num episédio febril. Transmitia sensagéo de
doenga, com prostragéo, apresentava orofaringe hiperemiada, sem exsudado, aftas em pequeno numero
na mucosa jugal, adenomegdlias cervicais bilaterais de consist&ncia mole, e “ponta” de baga, sem outras
alteragtes.

Laboratorialmente apresentava leucocitose com neutrofilia ( 12490 Gb, 76,4% de neutréfilos) PCR 8,4mg/
dte VS de 59mm. A fungdo renal, hepatica, electroforese e imunoelectroforese das proteinas plasmaticas,
incluindo Ig D, e urina tipo Il ndo revelaram alteragfes, assim como a radiografia de térax e a ecografia
abdominal, renai e pélvica.

Foi excluida patologia infecciosa bactetiana (hemoculturas, urinoculturas, coproculturas, mielocultura,
cultura do exsudado naso-faringeo, TASQ, intradermo-reaccdo de Mantoux, VDRL, Widal, Huddleson,
serologia para Brucella sp, Rickettsia sp, Leptospira, Listeria e Borrelia), viral (serologia para VHA, VHB,
VHC, VEB, CMV, VIH, e VIH, } e parasitaria {exame parasitoldgico de fezes, serologia para Toxoplasma
gondii, e pesquisa de Leishmania donovanii na medula dssea). Foi excluida patologia imunolégica ( C3,
C4, CH50, CIC, B2-microglobulina, ANA, ANCA, RA test, Ac anticardiolipina, estudo das populagGes
linfocitarias séricas @ medulares). Foi excluida patologia neoplasica { mielograma, TC téraco-abdominal,
e ainda biopsia ganglionar que foi inconclusiva). A pesquisa de substancia amiloide na gordura sub-
cuténea abdominal foi negativa, e a observagéo por oftalmologia e cardiologia ndo revelou guaisquer
alteragbes.

O episddio febril e sintornas acompanhantes regrediram apos 5 dias, com normalizaggo do hemograma,
VS e PCR. A data da alta foi prescrito prednisolona oral 2mg/Kg no 12 dia de crise, com aumento do
periodo inter-crises e diminuigao da duragéo e gravidade das crises.

Discusséo: O sindroma PFAPA ( Periodic Fever, Aphtous stomatitis, Pharingitis and Adenitis) foi descrito
em 1987. A etiologia é desconhecida. Caracteriza-se por episddios recorrentes, com 4-6 semanas de
intervalo, de febre alta, estomatite aftosa, faringite e adenomegalias cervicais, sendo que a Unica alteragéo
detectada a nivel laboratorial € leucocitose, neutrofilia, VS e PCR slevadas. Cada episddio tem a duragao
de 4/5 dias e regride espontaneamente. Os sintomas iniciam-se antes dos 5 anos de idade, tornam-se
menos frequentes & medida que a crianga cresce, nao havendo repercussio no desenvolvimento estaturo-
ponderal ou psico-motor.

Dado o reduzido numere de casos descritos, o desconhecimento, na altura, de outro caso a nivel nacional,
e a observagac de uma Unica crise, fomos obrigados a um diagnéstico de excluséo exaustivo, apesar do
diagnostico diferencial se fazer essencialmente com outros sindromas febris periddicos com inicio na
infancia, nomeadamente: Febre Mediterrdnea Familiar, sindroma de Hiper-lgD e neutropénia ciclica.

No entanto, a apresentagdo ¢ suficientemente tipica, para que se possa fazer um diagnéstico
exclusivamente clinico, sendo possivel que esta situagéo seja mais frequente do que se admite, s6 que
muitas vezes sub-diagnosticada.
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SERVICO DE NEUROLOGIA

DIRECTOR: Dr® Karin . Dias

Introducéo

O Servigo de Neurologia Pediatrica do Hospital Dona Estefania é constituido por cinco médicos, sendo
um Chefe de Servigo Hospitalar, com fungdes de Director de Servigo, e guatro Assistentes Hospitalares
{3 ja graduados).

No ano de 2001 os medicos do Servico fizeram 3.938 consuitas, das quais 829 foram primeiras (21%).
No mesmo anc deram apoio a 496 epistdios de internamentoe de criangas com patologia neuroldgica ou
com complicagBes neurolégicas de doengas médicas ou cirdrgicas. Dos doentes apoiados, 30% eram
doentes de foro neurocirargico.

Esta actividade assistencial deixa pouco tempo para actividades cient(ficas, sobretudo no respeitante a
investigagdo e & publicagéo de artigos originais. Mesmo assim, participaram em 26 comunicagdes fora
do Hospital, 4 das quais em Congressos Internacionais, publicaram 3 artigos em Revistas estrangeiras
de renome e tém ainda um artige aceite para publicagao numa Revista portuguesa e outro enviade para
publicagio em outra Revista estrangeira.

Foram responsaveis por 5 reunides clinicas do Servigo 2, por uma do Servigo 1 e por outra do
Departamente de Medicina do HDE.

Participaram ainda no ensino pré-graduado e pés-graduado

Témem curso 3 projectos de investigagao internacionais, dois clinicos e um ensaio terapéutico, terminado
em finais de 2001.

Os trabalhos aqui resumidos representam, assim, apenas uma parte dos trabalhos efectuados pelo
Servigo, o que indica mais a falta de tempo para ascrever as resumos para o Anuario do que uma falta de
produtividade real.

Karin Dias
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MOVIMENTOS INVOLUNTARIOS RITMICOS DAS PERNAS RELACIONADOS NO TEMPO COM 0 CICLO RESPIRATORI0

teal A J.R.*, Caladc E.**

"Servige ds Neurologia do Hospitat Fernando da Fonseca
“*Servi¢o de Neurologia Pedidtrica do Hospital Dona Estefania
Padlatric Neurology, 2001; 25:405-408,

Resumo: Movimentos involuntarios ritmicos das pernas ¢ uma condiggio clinica rara de que se desconhece
a localizagédo dos geradores. Neste artigo o caso de uma crianga de 3 anos com esta sintomatologia é
descrito, contende importantes elementos para determinar a origem da actividade anémala.

Na idade de 7 meses a crianga, previamente sauddvel, iniciou movimentos ritmicos, continues e de baixa
frequéncia, de flexao-extensio dos membros inferiores. Os movimentos persistiam noite e dia, interferindo
de modo significativo com a aquisigio da marcha, que s foi conseguida com 2 anos e quatro meses. O
desenvolvimento cognitivo foi normal (avaliado pslo teste de Desenvolvimento Mental de Griffiths),

O exame neurolégico revelou somente auséncia de reflexo da marcha automatica no periodo neonatal.

Um estude poligrafico EEG/EMG efectuado aos 2 anos e 9 meses revelou actividade electromiogréfica
ritmica nos membros inferiores com uma frequéncia de 0,5 Hz. Um estudo poligréfico mais completo na
idade de 3 anos & 10 meses, revelou diminuigéo da frequéncia dos movirmnentos para 0,35 HZ e demonstrou
sincronizag&o dos mesmos com os mavimentos respiratérios. Foi também evidenciada a persisténcia
dos movimentos durante as fases do REM e nédo-REM do sono.

Uma Ressondancia Magnética encefalica revelou a existéncia de alteragao do sinal a nivel da protuberancia
e bulbo superior, na sequéncia T2,

Globalmente os diversos estudes demonstraram a existéncia de movimentas ritmicos dos membros
inferiores sincronizados gom ¢ ritmo respiratério, num doente corm uma lesao do tronco na proximidade
do centro respiratério. Postula-se a localizagao do gerador dos movimentos a nivel do tronco cerebral.
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WHYTHE OCCURRENCE OF OPEN SPINA BIFIDA IS STILL SO RELEVANT?
THE RECENT EXPERIENCE OF A PORTUGUESE SPINA BIFIDA CENTER

Calade E, Loff C, Castelo L

Nucteo da Splna Bifida - Hospital Dona Estefénia

45th Annuai Mesting of the Society for Research into Hydrocephalus and Spina Bifida
Uppsala, Suécia, 27-30 de Junho de 2001.

Eur J Pediatr Surg 2001;11 (Suppl 1):548-S49

Introduction: Spina Bifida(SB) incidence has greatly decreased in the occidental countries. The
generalization of prenatal diagnosis, with the possibility of pregnancy interruption, is one of the major
causes, in association with the improvement of socio economic conditions and periconcepcional intake of
folic acid. Portugal has been following the same tendency, with a fall of incidence from 0.5 to 0.2/1000 in
the last ten years. However in our Center we have received 41 newborn SB babies, in the last 6 years. Qur
objective is to identify the main causes why these pregnancies occurred and evolved in order to propose
same preventive strategies.

Methods: Our multidisciplinary team collected data from all the SB newhorns referred from 1995 to
2000. For comparison of the rasults to the general poputation, we have used the binomial test from the
statiscal package SPSS Win,

Results: Consanguinity, familiar ocurrence of SB, abnormal prenatal history and folic acid prenatal intake
were not reported. A low socioeconomic status was found in 54% of the families; 19.5% were adolescent
mothers and 17% single mathers. In 28 surveyed pregnancies, only in one case was prenatal diagnosis
made in the first 5 months. In the other 27 cases the diagnosis was made too late or not made, in spite of
an average of 4 prenatal ultrasound scans in each pregnancy.

Conclusions: Low socio-economic conditions and adolescent pregnancy population were identified as
risk factores of 8B ocurrence (p < 0,01). Our Social and Health Services must develop targeted strategies
to cover these vulnerable people. The high ocurrence of false negative fetal ultrasounds, demands for an
sffective surveillance of the quality of human and technology resources by the Health Authorities and
Medical Council.
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ESCLEROSE TUBEROSA - CASUISTICA DO SERVICO DE NEUROLOGIA DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA (1983-2000)

Dias A.l., Calado E., Vieira J.F, Dias K.

Servigo de Neurologia Pedistrica - Hospital Dona Estefania

13® Encontro Nacicnal de Epileptologia — Liga Portugussa contra a Epilepsia
Coimbra, Margo de 2001 (poster)

Resumo: A Esclerose Tuberosa (E.T.) pertence ao grupo dos sindromas neurocuténeos ou facomatoses,
gue constitul um grupo heterogéneo de afecgbes congénitas, envolvendo estruturas derivadas da
neurgectoderme embrionaria.

Descrita em 1880 por Bourneville, a E.T. é uma doenga autossémica dominante, sendo esporadica
em cerca de 60% dos casos. A sua preveléncia é de 1 para 9 000 nados-vivos e a incidéncia varia
entre 1/10 00C e 1/100 000.

A E.T. afecta multiplos ¢rgdos, sobretudo o sistema nervoso central e a pele. Nao existe nenhum sinal
patognoménico. Salientam-se, pela frequéncia e importancia clinica, a spilepsia, o atraso mental, as
alteragdes displasicas ou neopldsicas em miitiplos ¢rgaos e as alleragbes cutaneas (manchas
despigmentadas e adenoma sebéceo, entre outras).

Foram identificados 2 genes responsaveis pela E.T.: TSC1 (cromossoma 9q34) que cedifica a proteina
hamartina e TSC2 (cromossoma 16p13.3) que codifica a proteina tuberina. Estas proteinas modulam a
diferenciagio celuiar, a supressao tumoral e a sinalizagao intra-celular, levando a sua desregulagéo a um
potencial de crescimento celular excessive. A identificagéo destes genss revela-se fundamental para o
acanselhamento genético e a melhor caracterizagio do papel daquelas proleinas podera originar novas
perspectivas terapéuticas para a E.T..

No nosso Servigo foram seguidos 13 doentes, entre 1983 e 2000, 6 do sexo masculine e 7 do sexo
feminino, com idade actual compreendida entre os 8 meses e 0s 17 anos (média: 8.8 anos}. A historia
familiar é positiva em 4 (30.8%). A idade de diagnostico ocorreu no periodo prénatal em 3 casos, entre 1
e 12 meses em 3, entre 1 e 3 anos em 4 doentes e entre 0s 4 e 05 11 anos em 3 doentes. O tempo de
follow-up variou entre 4 meses e 17 anos {média: 6 anos e 4 meses). Todes efectuara exames imagiolégico
(TAC efou RMN cranio-encefdlica). 12 doentes (82.3%) evidenciam lesGes cutaneas (manchas
hipomelanicas e/ou adenoma sebdceo); 4 doentes (30.8%) t8m leses renais de natureza quistica. 5
casos (38.5%) cursaram com rabdomiomas cardiacos, 3 dos quais com diagnéstico prénatal. 9 doentes
apresentam atraso mental (69.2%). A epilepsia surgiu em 12 casos (92.3%), 4 deles com Sindroma de
West. Em 5 casos as crises iniciaram-se antes do 12 ano de vida e em 2 casos entre os 2 e 3 anos. As
crises mais frequentes s&o as parciais complexas (9 casos), A epilepsia foi refractaria em 4 casos {33.3%).
O electroencefalograma apresentou alteragdes focais em 7 casos e muitifocais em 5.

Todos os doentes apresentaram nédulos subependimarios.Todos os doentes {excepto 1 que apenas
efectuou TAC) tinham hamartomas cerebrais, variando o nimero entre 2 & mais de 30. Em 7 doentes
identificaram-se hamartomas subependimarios na regiao dos buracos de Moro, mas apenas num houve
evolugdo para astrocitoma de células gigantes, com necessidade de cirurgia. Dos 7 doentes com atraso
mental severo, 4 tiveram Sindroma de West e 5 tém epilepsia refractaria. Apenas 1 doente com atraso
mental importante nunca teve crises epilépticas. Todos os doentes com atraso mental severo (7) tém
hamartomas cerebrais nos lobos frontais. Todos os doentes com epilepsia de dificil controle (6) tém
hamartomas cerebrais muite numerosos. Nao foi possivel estabelecer uma correlagio entre as alteragdes
electroencefalograficas e as lestes observadas nos exames imagiologicos. Salienta-se a importincia do
aconselhamento genético.



ANUARIO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 2001 N 85

DOENGA CEREBROVASCULAR NA ANEMIA DE CELULAS FALCIFORMES

*‘Calada E, "*Braga L, **Candeias F, ""Caeiro L, ***Duarta [, ****Ribeira.)

*Servigo de Neurologia Padiatrica; ** Unidade de Hematologia Hospital Dona Estefania:
***Centro de Ressondncia Magnética de Casalas, Lishoa; Hospital de S. José, Lisboa.
Reunidc da Sociedade Portuguesa de Neuropediatria,

Matosinhos ~ 19 e 20 de Jansiro da 2001

Congressa Portugués de Neurologia de 2001

Lisboa, Novernbro de 2001

Introdugéo: Os acidentes vasculares cerebrais (AVC) afectam cerca de 10% das criangas com Anemia
de Células Falciformes (ACF). A taxa de recorréncia varia entre 46-90%, na auséncia de terapéutica
preventiva; quando esta é instituida reduz a recorréncia a menos de 10%. A prevencéo do primeiro infarto
clinico, causa habitual de sequelas importanias, tem vindo a ser motivo de intensa investigagdo. O usode
Doppler transcraneano (DTC) permite detectar alteragdes no fluxo arterial, associadas a risco de AVC
subsequente (velocidade média > 190 em/seg ou <70 cm/seg numa grande artéria cerebral). A sua
utilizagao periodica, nos portadores de HbSS, poderd contribuir para a prevengo tanto do primeira AVG
como da sua recorréncia. Os infartos silenciosos cerebrais, postos em svidéncia pela RMN, afectam
cerca de 17% de doentes com ACF e poderio explicar as alteragbes cognitivas, reveladas por testes
neuropsicoldgicos, em doentes assintomaticos. Estes testes podem ser um bom contributo para determinar
a extens&o e progressfo da doenga cerebravascular clinica e subclinica, na populagao com ACF,

Objectivo; Avaliar a repercussao neurol6gica, neuroimagioldgica, neurovascular e neuropsicoldgica da
ACF num grupo de criangas seguidas no HDE.

Material e Métodos: 25 criangas com ACF, com idades compreendidas entre os 7 e os 16 anos. Duas
haviam sofride AVC anterior sendo as restantes 23 assintomaticas. Todas elas foram submetidos a exame
neurclégico, RMN encefélica, DTC e avaliagéo neuropsicolégica.

Resultados: O exame neurolégico revelou alteragdes apanas nos 2 doentes com AVC prévio. Dos 23
doentes assintomaticos 10 apresentaram na RMN lesSes compatlveis com infartos silenciosos. O DTC
foi positivo em 4 casos, todos eles com lesdes na RMN. Os testes neuropsicolégicos mostraram alteragbes
em 14 criangas com ACF, 7 delas com infartos silenciosos.

Discussao e conclusdes: Neste estudo 40% dos doentes apresentam infartos silenciosos na RMN. O
DTC fol normal na maioria dos doentes com infartos silenciosos, o que estd em desacordo com a
investigagao mais recente. A avaliagdo neuropsicoldgica confirmou-se como contributo importante na
detecgio da doenga neurovascular assintomatica. A validade de cada um destes métodos e a associagio
mais vantajosa para a instituigdo duma terapautica preventiva serao objecto de discussao.
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DISTROFIA MUSCULAR DA CINTURA DOS MENBROS - UM CASO CLINICO

Leits M.”, Paulino E.", Vieira J.P., **, Conde Blanco J.*

* Consulta de Pediatria Médica - Hospital de Dona Estefania
** Sarvigo de Neuropadiatria - Hospital de Dona Estefania.
VI Congresso Porfugués de Pediatria

Santa Maria da Feira, 17 a 19 de Maio ds 2001 {Poster}

Resumo: Introdugdo: As Sarcoglicanopatias sdo Distrofias Musculares da Cintura dos Membros
autossomicas recessivas responsaveis por 2 a 3 % das distrofias musculares e resuttam de mutagdes
dos genes. que codificam as protainas do complexa distrofina-glicoproteinas (incluinde a alfa, beta, gama
e delta sarcoglicanoproteinas) das quais depende a integridade da parede da célula muscular. Em meados
dos anos 90, as investigagbes da genética molecular forneceram um importante contributo para a
identificacéo das alteragbes genéticas subjacentes e consequente classificagéo clinico-molecular.

Caso clinico: Crianga de 6 anos de idade sexo masculine, raga caucasiana, filno de pais jovens, saudaveis
e ndo consanguineos, sem antecedentes familiares de patologia neuromuscular conhecida, IIIG IF, fruto
de gravidez de termo, vigiada e com ecografias sem alteragao dos movimentos fetais, AlG, sem patologia
perinatal, com adequado desenvolvimento psico-motor, seguido em consulta de ortopedia por “marcha
em bicos-dos-pés”, referenciado 4 Consulta de Pediatria Médica por slevacao dos valores de transaminases
séricas (AST 436 (U/L e ALI 692 111{L) sem parametros laboratoriais de infecg&o ou alteragéo dos
valores de hilirrubina total e directa, fosfatase alcalina, gamaGT e serclogias para VHA e VHB negativas.

Nos exames complementares realizados posteriormente mantiveram-se estes valores, néo sendo
identificadas outras alteragBes com excepgao de CPK total 14.023 U/l {com CPK MB 140 I1J/L) e LDH
3.711 |U/L. Estas alteragBes levantaram a hipétese de miopatia. Foram identificadas posteriormente
discretas alteracdes neuroldgicas (Manobra de Gowers duvidosa, discreta lordose fombar, aumento do
volume dos musculos gémeos e limitagdo da dorsiflexdo bilateral e simétrica dos pés). O estudo de
genética molecular e a bidpsia muscular (com estudo imunocitoquimico) conduziram ao diagnostico de
Distrofia Muscular da Cintura dos Membros tipo 2C {LGMD 2C ou gamasarcoglicanopatia) que € a forma
mais grave de distrofias musculares autossémicas recessivas. Possui prognostico reservado apesar da
auséncia de manifestagdes sistémicas associadas.

Concluséo: A elevagéo prolongada de transaminases séricas € geraimenis atribuida a doenga hepatica,
no entanto, pode ocorrer em doengas extra-hepaticas incluindo patologia dos musculos esqguslaticos.

Apesar de terem sido descritos outros casos cujo diagnostico surgiu na sequéncia de aiteragbes
laboratoriais, na maioria dos casos o diagnédstico & realizado mais tardiamente apds o inicio de
sintomatologia.
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PANENCEFALITE ESCLEROSANTE SUBAGUDA. ANALISE DE 11 CASOS,
AVALIAGAQ DA EVOLUGAO CLINICA ETERAPEUTICA UTILIZADA

Vieira J.B*, Nunes 5.**, Telles L."*, Calado E.*, Dias K.”

*Servigo de Neurologia - Hosgpital de Dona Estefania.

**Sarvigo de Pediatria. - Hospital Fernando Fonseca.

Reunido da Sociedade Espanhola e da Sociedade Portuguesa de Neurologia Padidtrica
Palma de Maiorca, 1 e 2 de Junho de 2001

Resumo: Analisamos a evolugdo clinica e a terapéutica de 11 casos de PEES, seguidas desde 1987.
Os dados foram recolhidos da consulta dos processos e de entrevista directa com os familiares.

Os deentses foram classificados, com base nestes dados, de acordo com a Escala de Risk e Haddad e
com o Neurologic Disability Index (ND#,

Aterapéutica consistiu em isoprinasina {9 doentes), isoprinosina com interferon-alfa intraventricular (1 doente)
e isoprinosina com beta-interferon subcutaneo (1 doenite).

De acordo com o NDI os casos foram classificados como de evolugio aguda (3) e subaguda (8).

O tempo decorrido até atingir o estadio 2¢ da classificagio de Risk foi entre 3 & 16 mases.

A idade em que ccorreu sarampo foi precoce (<18 meses em 7 ¢asos; nos restantes aos 3 e acs 6 anos).
O intervalo entre sarampo e PEES foi entre 3 e 10 anos, em meédia de 6.1 anos.

Nes 2 casos mais recentes, em que foi usada terapéutica com interferon, a evolugao clinica foi desfavoravel,
néo se tendo oblido estabilizag&o ou melhoria clinica. Nao ocorreram efeitos adversos major destas
terapéuticas. O numero de casos tratados ndo permite retirar contude conclusdes acerca da eficacia
desta terapéutica. Os dados disponiveis apontam contudo para a necessidade de iniciar o tratamento o
mais cedo possivel, e que a resposta é improvavel se o doente atingiu o estadio 2¢.

Da andlise dos nossos casos e da comparacdo com os dados da literatura verificamos que 0s nossos
casos com sarampo em idade mais precoce tivaram mencr tempo de evolugéo até ao estadio 2c.

Nio encontramos nenhum caso com evolugdo crénica, ou com remissdo prolongada e o ndmere de
casos agudos & maior que o referido na literatura,

No periodo de seguimento faleceram 4 doentes e néo dispomos desta informagao relativa a 1 ¢aso. A
sobrevivéncia média foi semelhante ao descrito na literatura.
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0 SINDROME DE GILLES DE LA TOURETTE NA PRATICA NEUROPEDIATRICA PORTUGUESA

Calado E

Servigo da Neurologia Padiatrica - Haspital Dona Estefénia

XXVl Beunion de la Sociedad Espanola Pediatrica y | Reunion Conjunta de la Seciedad Espafiola de Neurclogia Pediatrica y
de la Sociedade Portuguesa dé Neurologia Pediétrica.

Palma de Maiorca, 1 e 2 de Junho de 2001

Resumo: O Sindrome de Gilles de la Tourette (3GT) é uma doenga neurocomportamental caracterizada
por tiques crénicos, motores e vocais, habitualmente de dificil controlo terapéutico. A prevaléncia na
crianga e no adolescente chega, nalguns estudos, a ser 10 vezes superior & do adulto, pelo que davia ser
uma patologia relativamente comum em Neurologia Pediatrica (NP}. O objectivo deste estudo foi averiguar
a frequéncia do GLT na nossa actividade neuropediétrica e qual a terapéutica mais utilizada. Realizeu-se
um inquéritc aos 27 neuropediatras portugueses, todos eles efectuando consultas de Neuropediatria
geral, a nivel hospitalar ou privado. Nove clinicos nao seguiam nenhum caso de GLT nas suas consultas
e 0s restantes identificaram 66 criangas, sendo 49 do sexo masculino. Nenhuma delas havia sido medicada
previamente com metilfenidato. Em cerca de 2/3 dos casos foram referidos antecedentes familiares de
tiques ou doenga obcessiva-compulsiva {DOC). As dificuldades de atengo com hiperactividade, a DOC
e as dificuldades escolares foram a comorbilidade mais frequentements assinalada. A terapéutica mais
comum foi o pimozide (26 casos), a clenidina (12} e o haloperidol (8); o uso da respiridona foi referido em
4 casos e o tiapride, baclofen & as técnicas de relaxamento nao foram além de 2 casos, cada. N&o existe
nenhuma experiéncia com o use da toxina botulinica.

Este inquérito veio demonstrar uma prevaléncia inesperadamente baixa de SGT na clinica neuropediatrica
em Portugal {prevaldncia minima esperada: 1000 casos), 0 que faz supér que s6 nos sao referidos os
casos mais graves e que mesmo muitos destes serfio seguidos pela Psiquiatria ou pelos neurologistas
de adultos, no caso dos adolescentes. Quanto & terapéutica, o pimozide é a droga mais utilizada. A
limitada experiéncia pessoal da maioria dos neuropediatras, refativamente ao SGT, podera ser responsavel
pela escassa inovagéo terapéutica verificada neste sindrome. Uma ou duas consultas multidisciplinares
de referéncia para o GLT, a nivel nacional, @ onde seja possivel um seguimento longitudinal, sera
provavelmente a resposta mais adequada para este tipo de doentes.
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ABORDAGEM LATERAL DO BAGO NAS ESPLENECTOMIAS POR ViA ABERTA

Finto Duarte M., Castro M., Borges G., 84 Couto H.

Servico de Cirurgia Pedigtrica - Departamento de Cirurgia
X1V Congresso da Sociedade Portuguesa de Cirurgia (Poster)
Listoa, Margo da 2001.

Resumo: Introdugéo: A esplenectomia total em idade pedidtrica tem indicagao terapautica em doengas
hematoldgicas com ou sem sequestragdo esplénica. A incisdo “standard” é a transversa supra-umbilical
ou subcostal esquerda. Nos Ultimos anos, uma abordagem lateral da parede abdominal, poupando o
muscule recto, com afastamento sem secglo dos musculos grande obliquo e transverso do abdémen,
comegou a ser utilizada.

Objectivo : Comparar 2 abordagens diferentes para a esplenectomia por via aberta .
Tipo de estudo : Retrospectivo.

Populagdo e métodos :O estudo incidiu sobre 10 esplenectomias realizadas entre Julho/1998 e
Setembro/2000 { 2 anos 3 meses ) . A série inclui 5 rapazes e 5 raparigas, com uma idade média de
4,55 anos (32 meses-8 anos). As indicagdes incluiram : esterocitose hereditaria (n=4), drepanocitose
(n=3), talassodrepanocitose (n=2) e deficiéncia da hexoquinase (n=1). A técnica utilizada foi a abordagem
lateral, com a crianga em decubito lateral direito, com a incis@o comegando no bordo externo do misculo
recto, prolongando-se até a 112 costela.

Esta série, foi comparada com uma série anterior de 10 esplenectomias por via classica (tranversa supra-
umbilical ou subcostal).

Resultados : As 2 séries s&o homogéneas, em relagdo a distribuigdo por sexo, raga, idade, patologia,
volume e peso do bago. Nao houve complicages intra e post-operatdrias, nas 2 séries. O tamanho médio
da incis@o foi de 8,25 cm (7,5-9,5 cm), na série da abordagem fateral e de 16,9 cm (14-20 cm}, na via
classica. A duragfio média do termpo de cirurgia, foi de 56° {45'— 75'), na série da abordagem lateral, e de
93,5'(75'-120'), na série da via classica . A duragdo média de internamento foi de 57,6 h. (48-96 h.}, na série
da abordagem lateral; e de 117,6h (96-144 h.), na série da via classica. A analgesia no post-operatario foi
feita com paracetamol exclusivamente, na série da abordagem lateral, e necessitou de ser complamentada
cam metamizol, em 6 criangas da série da via cldssica.

Conclusdes: A abordagem lateral permite um acesso directo ao bago, através duma incisio de menores
dimensdes. Esta abordagem ofereceu vantagens, reduzindo o tempo cirdrgico, a duragio de internamento,
com menor dor no post-operatdrio e melhor resultado estético.
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SERVICO DE CIRURGIA

DIRECTOR: Dr. Henrique Sa Couto
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LANDAU-KLEFFNER SYNDROME: SOME PECULIARITIES ABOUT A CASE

Calado E, Leal A, Moreira A, Dias A.l.

Ssrvigo de Neurologia Paediatrica = Hospital Dona Estefénia

4th Congress of the European Paediatric Neurology Society (EPNS)
Baden-B8adan, Alemanha, 12-16 da Setambro da 2001

Resumo: Landau-Kleffner syndrome {LKS) or acquired epileptic aphasia with auditory verbal agnosia, is
a rare disorder with a not yet well defined natural history model. The overall recognised features of LKS
are:1) Loss of language and speech after these were acquired, in children aged 18 menths to 13 years,
most often from 4 to 7 years. 2) Seizures in 80% of the patients.3) EEG unitateral or bilateral centro-
temporal discharges in wakefulness activated by sleep and/ or electrical status epilepticus in sleep (ESES).
4) Behaviour disturbances ranging from hyperactivity, temper outbursts, withdrawn and even autistic
regression. The disordered behaviour seem to be strongly associated with frontal discharges in wake
EEG.

The treatment is controversial. Antiepileptic drugs seem not be useful in aphasia recovery, steroids are
claimed to have some success as well multiple subpial transection. Anedoctal cases were reported about
a good result from the use of ketogenic diet or intravenous immunoglobulin.

We report a case that raised some problems of differential diagnosis. It doesn't fill the strict EEG criteria of
LKS, disruptive behaviour and regression were the most striking clinical features and the association
between steroids and intravenous immunoglobulin seemed to be the most useful in clinical and EEG
improvement.
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LIMB-GIROLLE MUSCULAR DYSTROPHY WITH GAMMA SARCOGLYCAN C283Y MUTATION
IN 14 GYPSY FAMILIES IN PORTUGAL

Moreno T., Calado E., Evangelista T., Fineza |., Levy Gomes A., Santos M., Santos R., Vieira J.P.

Hospital de Santa Maria, Lishoa - Hospital de Dona Estefania, Lisboa - Hospital Pediatrico de Coimbra - Hospital Maria Pia,
Porto - Inslituto de Genética Médica, Porto

Congresso da Socledade Eurcpeia de Neurologia Pediatrica

Baden-Baden, Alamanha - 13 a 15 da Sstembro de 2001

Introduction: Limb-girdle Muscular Dystrophy (LGMDY} in gypsies is caused by a C283Y mutation in the
gammasarcoglycan gene. It has been presented by previous studies as an homogeneous phenctype with
distinctive clinical features.

Methods: Data was collected from different neuropediatric units arcund Portugal, regarding gypsy patients
with LGMD2C (all C283Y mutations).

Results: Fifteen patients (3 boys, 12 girls, mean age 11,2 years) from 14 families. Mean age at onset was
5 years. The group of patients (four} who began symptoms before age 4 lost ambulation between 8 and 11
years, confirming the correlation between age at onset and severity. In seven patients who could recall
onset of walking, mean age was 16,28 months. Presenting features were toe-walking in 4/14 (3 have
already lost ambulation}, frequent falling in 8/14, and difficulty in climbing stairs 6/14. Clinically progressive
pelvic weakness preceded shoulder involvemant and all patients presented calf hypertrophy. Although
most had a severe Duchenne-like evolution, 28,6% had a more benign course (clinical gravity classified
according Walton scale). One child, now aged 12 months had a diagnosis during the first year based only
on high CK level and sthnia. Six patients were not submitted 1o muscle biopsy, only genetic studies.

Concluslons: We conclude that our gypsy population presents an homogeneous phenotype too and
believe that in these patients gensetic studiss aimed at gammasarcoglycan C238Y mutation should be
regarded as first line assessment and that more invasive procedures (like muscle biopsy} could be
postponed.
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DOENGAS MEDICASINEUROLOGICAS QUE PODEM MANIFESTAR-SE COM SINTOMAS PSIQUIATRICOS

Vieira J.P

Servigo de Neurologia Pedistrica - Hospital Dona Estefania
Curso satélite da Reunido do Anuario do HDE

Lisboa — 22 e 23 de Qutubro de 2001

Resumo: Na crianga um episcédio de agitagéo psicomotora pode ter multiplas causas. Pode ocorrer num
contexto estritamente psiquatrico (episddios de descontrolo nas perturbaghes ansiosas, nas perturbagdes
de conduta, em algumas criangas com «défice de ateng&o-hiperactividade»} mas também pode ser a
manifesta¢ao de uma disfungao cerebral orgénica mais ou menos oculta.

Acresce que, nas criangas mais pequenas, nas criangas com défice cognitiva ocu com graves perturbagtes
do comportamento prévias {(ex. Autismo) devido ao menor potencial para comunicar verbalmente, ha que
considerar na abordagem clinica a possibilidade de uma deenga nda neurcldgica, ern particular se pode
existir uma sintomatologia dolorosa {abdominal, ORL, musculoesquelética, stc)

E em geral prudente considerar varios diagndsticos alternativos ao diagndstico puraments psiquidtrico
que sejam plausiveis no contexto clinico.

Agitacio psicomotora e delirio (com ou sem alucinagdes} podem estar presentes em numerosas situagdes
de disfungdo cerebral orgénica. E necessario sublinhar, como ja referimos antes que na crianga com
reduzida ou nula linguagem verbal o contelido mental & inacessivel ac cbservader & depende apenas da
observagao do comportamento. Agitagéo ndo provocada, reacgdes emocionais inapropriadas, em geral
de sofrimento, perturbagdes do sono, s3o ohservaveis e relatadas pelos pais como inabituais para a
crian¢a. Mesmo na crianga com capacidade de expressfio verbal o delirio € menos sistematizado e
complexo que num adulto e sujeite a medificagdes no decurso do tempo, Alucinagdes podem ou nio
ocorrer, E importante salientar que alucinagdes visuais ndo sdo habituais no contexto das psicoses
funcionais e sugerem disfungéo cerebral organica.

Outros critérios sdo também importantes na distingdo entre um deliric com causa organica e o das
psicoses funcionais. Sugere uma causa organica:

- a presenga de descrientagdo auto e alopsfquica,;
- uma impaortante perturbagio da atencdo e da memdéria;
- flutuagdes significativas;

- e a coexisténcia de outros sinais de disfungéo cerebral: alteragéo da vigilia, ataxia, nistagmo,
sinais neurologicos focais ou de hipertenséo intracraneana, convulsdes,

As causas de uma encefalopatia com agitacao e delirio séo multiplas e limitaremos esta abordagem
apenas aos dados de anamnese e exame objectivo, algumas causas seleccionadas e alguns aspectos
do diagndstico dependentes de exames complementares.
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AUTISHO - BASES BIOLOGICAS

Vieira J.P.

Servigo de Neurologia - Mospital Dona Estefénia

Curso sobre Autismo- Programas de Intervengio do CEACF
Amadora, 20 de Novembro de 2001

Resumo: Autismo define-se como uma situagéo com inicio na infancia precoce com deficiente interacgdo
social, deficiente comunicagfo verbal e ndo verbal e restrigdo do repertorio de actividades e interesses.
30% dos individuos aulistas tdm um QI=70 8, em 1 a 2% ha uma evolugdo favoravel na integragéo
escolar social e profissional.O Qi verbal € em geral menor que o QI realizagac.

A «Teoria da mente» é uma das mais influentes teorias psicoldgicas no autismo:
* Incapacidade de reconhecimento do outro;
* Inadequado reconhecimento de si préprio.

Nos estudos de individuos autistas acumularam-se evidéncias de disfungio do Iobo frontal, temporal,
temporo-occipital.

Factores Genéticos estio implicados no autismo como sugerem a maior incidéncia na mesma familia e
os estudos de gémeos, com maior incidéncia em gémeecs homozigdticos.

Da avaliagao neurolégica verifica-se epilepsia (10% dos casos), alteragbes no EEG (50% de casos) e,
mdltiplas alteragfes em estudos de imagem.

Estudos de autépsia, revelaram anomalias descritas sobretudo no lobo temporal € no cerebelo.

Coexiste sintomatologia do espectro autista em numerosas doengas médicas com repercusséo
neurclégica: X-fragil, esclerose tuberosa, espasmos infantis, epilepsia temporal e frontal, etc
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SERVICO DE IMUNOALERGOLOGIA

DIRECTOR: Prof. Dr. José Rosado Pinto

Infrodugéo

Mais uma vez e agora integrado na Comemoragao dos 125 anos da Inauguragdo do Hospital de D. Esteféania
realiza-se a reuniao do Anudrio do Hospital D. Estefania.

Iniciativa pioneira e louvavel que permite expor perante a Instituicac o que produzem a nivel cientifico os
diversos Servigos da area médica do Hospital, sem preocupagées de confronto ou de aferigdo de qualidade
ou quantidade, ele retrata com fidelidade a maior ou menor expressio desta drea importantissima de
prestagao médica das InstituicSes hospitalares vocacionadas para a formagéo.

A especialidade de Imunoalergologia essencialmente dirigida para a 4rea médica de ambulatdrio tem a
vantagem de possuir um grupo alargado de clinicos jovens & um nimero de internos {presentemente 10)
que asseguram uma dindmica de invastigagao que permite um conjunto de apresentagdes cientificas
nacionais e internacionais de bom nivel cientifico. E com muita satisfagdo que o Servigo tem no seu
curriculo nos dltimos 2 anos, dois prémios Internacionais para jovens investigadores, o que é um estimulo
e um alento para continuarmos as linhas e os projectos em execugio. Também seria impossivel esta
dindmica sem a colaborag@o e o apoio dos restantes Servicos e Departamentos do Hospital,
nomeadamente os Servigos do Departamento de Medicina, Servigos de Patologia Clinica, ORL, e Medicina
Fisica e Reabilitagéo com quem mais estreitamente colaboramos, obviamente na esperanga de no futuro
podermos envolver no nosso trabalho todo o Hospital, com a reciprocidade que fez desta Instituigdo uma
estrutura organica pluridisciplinar na area da formagao e da investigagéo.

E assim que prevemos o futuro, com as dificuldades que esperamos transitérias, embora bem visiveis,
mas que fazem deste Hospital uma Instituigdo Centenaria respsitada pelos doentes e pelos profissionais
de Saude do pais.

J. Rosado Pinto
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REACTIVIDADE CUTANEA INESPECIFICA EM ESTUDOS POPULACIONAIS

Morais de Almaida M.!, Gaspar A.', Romelra A.%, Sampalo G.', Teixeira C.2, Camara R.2, Marques A2, Lapes 0.4, Kim Mui
teong®, Andrads 1.5, Andrade N.5, Sarta Marta C.*, Pires G.', Romeira J.%, Neuparth N.', Drummond Borges F.*, Humberto J.5,
Rosado Pinto J.°

ervigo de imunoalsrgologia do Hospital de Dona Estsefénia, ® Hospital Dr. Agostinho Neto, Praia, Repiiblica da Cabo
Verde, *Unidade de Imunoalergologia do Centro Hospitalar do Funchal, *Hospital Dr Baptista de Sousa, Repliblica de Cabo
Verds , ® Servigo da Pediatria do Centro Hespitalar Conde Sac Januario, Macau, China
Revista Portuguesa de Imunoalergologia 2001; 8 {4): 199-206 (melhor trabalho de investigacao original “Prémio SPAIC - UCB
Pharma 20007

Resumo: Os testes cutdneos por prick constituem o método diagndstico de eleigio no estudo da
sensibilizacédc alergénica, sendo no entanto influenciados por diversos facteres. N&o se encontram
disponiveis dados sobre a quantificaglo da reactividade cuténea inespecitica em estudos populacionais
pediatricos, inciuindo amostras de ragas diversas.

Ohjectivo: Avaliar e correlacionar a reactividade cutdnea a histamina em criangas de diferentes ragas,
bem como a possivel influéneia de factores como o sexo e a atopia.

Material e Métodos: Englobade no Estudo Portugués de Doencas Alérgicas na Crianga (FPAC Study),
foram estudadas 1710 criangas em idade escolar {6 a 12 anos), 244 de raga Negra na Repiiblica de Cabo
Verde, 756 Caucasianas na Itha da Madsira e 710 de raga Chinasa em Magcau. A todas as criangas foram
efectuados testes cutdneos por prick com aeroalergenos, utilizando como referéncia positiva um extracto
de histamina a 10mg/ml (Merck Allargopharma). Fol 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), correspondendo a um valor medio
(+DP) de: Macau - 3.58 (+1.01) mm; Cabe Verde - 3.91 {+£1.08) mm; Madeira - 6.36 (£1.43} mm. As
criangas atépicas apresentaram uma maior reactividade cutdnea a histamina, com significado estatistico
(p<0.008}. Comparando a reactividade cutanea entre as criangas atdpicas das varias populagdes, verificou-
se gue as diferengas encontradas mantinham-se significativas (p<0.006}. A reactividade cutdnea por
sexos nao revelou diferengas, em todas as populagdes (p>0.14).

Conclusées: Demonstrou-se que a reactividade cuténea inespecifica € influenciada pela atopia e por
factores raciais, independentemente da sensibilizacio alergénica. A reactividade cutdnea é independente
da variavel sexo, sendo superior nas criangas atépicas e na populagdo Caucasiana.
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IMPORTANGIA DA HISTORIA FAMILIAR NA GRAVIDADE E EVOLUGAO CLINICA DA ASMA BRONQUICA INFANTIL

Gaspar A., Morais de Almeida M., Pires G., Prates 5., Rosado Pinto J.
Sarvigo de !muncalergologia, Hospital de Dona Estefania, Lisboa
Revista Portuguesa de Pneumolegia 2001; 7 (1): 33-42.

Resumo: A asma brdnquica é uma doenga multifactorial, dependendo de uma interacgéo entre complexos
factores genéticos e ambientais. O cardcter familiar da asma & conhecido desde hd longo tempo, embora
pouco se saiba sobre a localizagio genética subjacente a esta maior penetracao familiar.

Objectivo: Os autores apresentam dois estudos, pretendendo avaliar a importancia da histdria familiar
de asma como factor de gravidade relacionado com o internamento hospitalar e como factor de progndstico
associado a persisténcia de sintomas na asma bronquica infantil.

Métodos: Estudo 1: Foram estudadas 128 criangas hospitalizadas por asma (idade média: 4.3 anos),
durante um periodo de dois anos, correlacicnanda os dados cbtidos com os de um grupo controlo (amostra
de criangas observadas em consulta, empareihada por idade, sexo e meio socio-econdmico-cultural).

Estudo 2: Foi efectuado um estudo prospectivo com 3 anos de duragéo, avaliando a evolugao clinica de
287 criangas asmaticas com idade £ 6 anos, cbsaervadas am Consulta de Imunoalergologia.

Resultados: Estudo 1: A existéncia de historia parental de asma brdnquica foi identificada como factor
de risco para internamento hospitalar (p=0.0004; OR=2.6, IC95%=1.5-4.2). O risco para hospitalizagéo
associade a asma materna (p<0.0001; OR=2.8, IC95%=1.5-5.2) foi 2 vezes superior ao risco associado
a asma paterna (p=0.26; OR=1.4, 1C95%=0.8-2.5). A gravidade dos sintomas nao se relacionou com a
presenca de antecedentes familiares de outras doengas alérgicas, tais como rinite alérgica {p=0.52) ou
eczema atopico (p=0.68).

Estudo 2: A existéncia de histdria familiar de asma brénguica (p=0.41) e de outras doengas alérgicas
{p=0.49) ndo foram identificadas como factores de risco relacionados com a persisténcia da sintomatelogia
respiratdria.

Conclusdes: A presenca de asma parental, particularmente materna, foi identificada como factor de
risco significative e independente para internamento hospitalar na crianga asmatica. A historia familiar
nao foi identificada como factor de prognéstico relacionado com a persisténcia da sintematologia,
salientando a influéncia preponderante dos factores ambientais na evelugao clinica da asma brdnquica
infantil. Estes resultados suportam gque a transmissio genética materna / paterna se faz de um modo
assimetrico, tal como tem side proposto por outros autores.
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TABAGISMO PASSIVO E GRAVIDADE DA ASMA BRONQUICA NA CRIANCA

Pargana E., Gaspar A., Santa Marta C., Piras G., Prates 5., Morais de Almeida M., Rosade Pinto J,
Servigo de Imunocalergologia, Hospital de Dona Estefénia, Lisboa
Revista Portuguesa de Pnaumalogia 2001; 7 (1): 25-32.

Resumo: A importancia da exposigao tabdgica ambiencial na patogénese da asma brénquica infantii
tem sido documentada, podendo relacionar-se com a sua gravidade e limitagao da fungao puimonar.

Objectivo: Avaliar a importancia da exposigéo tabdgica como factor de gravidade, relacionado com o
internamento hospitalar, na asma brénquica infantil.

Métodos: Foram caracterizados os hébitos tabagicos de 128 familias de criangas, com uma idade média
de 4.3 anos, internadas por exacerbagéo de asma, durante um periodo de dois anos, correlacionanda os
dados obtidos com os de uma amostra de criangas observadas na consulta, emparelhada por idade,
SEX0 & meio sécio-econdmico-cultural.

Resultados: Os habitos tabdgicos eram significativamente mais elevados nas familias das criangas
internadas, estando presentes em 80% destas comparativamente a 46% das familias das criangas
observadas na consulta (p<0.0001). As criangas sujeitas a exposicao tabagica apresentavam um risco
relativo de 4.6 (IC95%=2.6-8.0) para internamento hospitatar. O pai foi identificado como o principal
responsavel pelo tabagismo passivo em ambas as populagfes {(p<0.0001; OR=3.0, IC95%=1.8-4.9). Na
amosira de criangas internadas o nimero de mées fumadoras era significativamente superior (35%) ao
observade na populagio da consulta {23%): p=0.04; OR=1.8, IC95%=1.0-3.1.

Conclusdo: A existéncia de tabagismo passivo parental, em particular materno, ¢ um factor de risco
significativo para a gravidade da asma bronquica infantil. A prevengéo priméria, com evicgao da exposicéo
tabagica na crianga, davera ser ¢ objectivo a atingir.
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DIAGNOSTICO DE SENSIBILIZACAQ AO LATEX EM CRIANGAS COM ESPINHA BiFIDA

Giodinho N.*, Pires G.*, Gaspar A.", Loureiro V.*, Calado E.**, Morais de Almeida M_*, Rosado Pinto J.*
* Servico de Imuncalergologia do Hospital de Dona Estefénia

“* Bervigo de Nsurologia do Hospital de Dana Estafania

Cadernos de Imuno-Alergolegia Pediatrica 2001; 16: 5-10.

Resumo: Objectivo: Pretendeu-se com este trabalho determinar a prevaléncia de sensibilizagao ac
latex em criancas 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 relacao M/F de 0.8/1. A todos os doentes foram efectuados questiondrios noermalizados, testes
cutaneecs por prick com latex (extractos da UCB-Stallergenes, Lofarma e ALK-Abell) e determinag¢es
de IgE especifica para latex (Pharmacia CAP System).

Resultados: A prevaléncia de sensibilizagio ao |4tex determinada por testes cutaneos (pelo menos um
extracto de latex positivo) foi de 30%: UCB-Stallergenes-25%, Lofarma-25%, ALK-Abell6-26% e
simultaneamente positivo com os trés extractos-23%. Os testes cutineos foram efectuados sem ocorréncia
de qualguer reac¢iio adversa. A prevaléncia de sensibilizag8o ao ttex determinada por IgE especifica
pelo CAP System foi de 26%. Comparando com os testes cutaneos, a IgE especifica pelo CAP System
apresentou uma sensibilidade e especificidade de 75% e 94%, valores predictivos positiva e negative de
86% e 90%, com uma boa concordéncia (p<0.0001).

Conclusdes: Os testes cutaneos por prick constituem um método seguro e eficiente no diagndstico de
sensibilizagao ao latex. O doseamento de IgE especifica por CAP System revelou uma boa performance,
constituindo uma alternativa valida, sempre que ndo seja possivel a realizagao dos testes cutaneos,
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ASMA DE ESFORGO NA CRIANGA. CONTRIBUTOS PARA A NORMALIZAGAQ DAS PROVAS DE PROVOCAGAO

Morais de Almeida M., Gaspar A., Leirta Pinto P, Matos A., Neuparth N., Rosado Pinto J.
Sarvigo da Imunoalargologia, Hospital de Dona Estefania.
Revista Portuguesa de Imunoalergologia 2001; 8 {4), 217-228.

Resumo: A asma induzida pelo esforgo (AIE), apesar de entidade muito prevalente na crianga asmatica,
apresenta aspectos etiopatogénicos ndo totalmente esclarecidos. De igual modo, os aspectos
metodolégicos das provas de provocacac utilizadas para ¢ diagndstico da AIE ndo estée normalizados.

Objectivos: Foram objectivos deste trabalho estudar sensibilidade e especificidade de diferentes
parametros funcionais {DEMI vs VEMS) a equipamentos {bicicleta srgomstrica vs tapete rolante) utilizados
nas provas de esforgo, monitorizar a ocorréncia de respostas tardias ao esforgo e correlacionar os
resultados com os de uma prova de provocagio brdnquica inespecifica normalizada (metacolina).

Métodos: Foram incluldas 22 criangas com asma € 10 com rinite (grupo controle), com 7-15 anos. Todas
as criangas foram submetidas a trés provas de provocagao efectuadas no intervalo de 1 més, provas de
esforgo em tapete rolante {T} e com bicicleta ergométrica (B} e prova de metacolina, efectuadas scb
condighes ambientais controladas e com interrupglo da medicagdo relevante.

Resultados: Sensibilidade: T - redugédo VEMS 210% =82%; B - redugéo VEMS 210% =57%, T - redugio
DEMIz10% =86%; B - redugdo DEMI =10% =81%. Especificidade: T & B — redugéo VEMS 210% =100%,
T - redugdc DEMI >10% =40%; B - redugdo DEMI =10% =33%. N&o se identificaram respostas
broncoconstritoras tardias ao exercicio. As criangas asmaticas com prova de esforgo positiva apresentaram
uma reactividade & metacolina significativamente superior 4 dos asmaticos com prova negativa.

Conclustes: A prova de esforgo em tapste rolante representa o methor teste para diagnostico da AlE na
crianga. O pardmetro funcional sfandard a ser utilizado devera ser o VEMS, aceitando-se uma redugao
de 10% coma critério de positividade. Os doentes com resposta positiva ao esforgo foram igualmente
mais reactivos a prova de metacolina, isto & apresentam hiperreactividade brénquica inespecifica mais
grave, ¢ que substancia o interesse da terapéutica preventiva anti-inflamatéria com corticéides topicos e/
ou anli-leucotrienos no controle da AIE.
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CURSOS DE FERIAS PARA CRIANGAS ASMATICAS - EXPERIENCIA DOS INTERNOS DE IMUNOALERGOLOGIA

Gaspar A., Pires G., Prates S., Godinho N., Aréds C., Pargana E., Almaida T.

Servigo de Imuncalergologia do Hospital de Dona Estefania

Capitulo de Livro: As semanas mais alagras - 10 anos de Cursos de Férias, Autores: José Rosado Pinto, Vera Reimao Pinto,
Joaquim Abreu Negueira, Lisboa, Outubro 20G1:86-88,

Resumo: Desde 1997 {62 Curso de Férias para criangas asmaticas) os internos da especialidade de
Imunoalergologia do Hospital de Dona Estefania tém participado activamente na realizagdo dos cursos
de férias para criangas asmaticas, com idades compreendidas entre os 8 e os 10 anos, na cidade de
Gouveia - Serra da Estrela. A participagdo nos cursos de férias proporcionou uma oportunidade tnica de
convivio didrio, permanente, com criangas asmaticas, permitido observar varios aspectos da vivéncia e
dificuldades sentidas por estas criangas relativamente & sua doenga crénica. Constituiu uma experiéncia
inesquecivel e enriquecedora, quer do pontoe de vista humano, quer do ponto de vista da formagao
profissional, Permitiu implementar um sentido de responsabiliza¢éo acrescido, decorrente da necessidade
de vigildncia médica permanente, e realgar a importancia das intervengdes educativas na pratica clinica
didaria, visando implementar nestas criangas o sentido de responsabilidade e autonamia relativamenta ac
controle da doenga, imprescindiveis para uma optimizagée da qualidade de vida destes jovens asmaticos
e seu plenc enquadramento sociat: 1} melhorar os conhecimentos do jovem asmatico sobre a doenga; 2)
promover a pratica de actividades desportivas sem receios; 3) implementar a monitarizagao do DEMI por
utilizagdo do Peak Flow Meter, 4} verificar a adesfo terapéutica; 5) aferir técnicas de inalacio dos
medicamentos. Esta participagéio representou um complemento de notéavel enriquecimento do programa
de formacéo de futuros especialistas em Imunocalergologia.
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CURS0S DE FERIAS PARA CRIANGAS ASHATICAS - UWAVISAQ MEDICA, AVALIAGAO DE RESULTADOS

Leiria Pinto P.
Capitulo da Livro: As samanas mais alegres - 10 anos de Cursos de Féras, Autores: José Rosado Pinto, Vera Reimao Pinto,
Joaquim Abreu Nogueira, Lisboa, Qutubro 2001: 48-52.

Resumo: Os cursos de férias sdo espagos priveligiados para o desenvolvimento de intervengbes
educativas. A avaliagéio do impacto destes programas é importante para melhorar a eficiéncia dos mesmos.

Através da metodologia adoptada foi possivel verificar que houve methoria dos conhecimentos sobre a
doenga. A pratica e o incentivo de actividades desportivas, assim como a sua dismistificagio, conduziu
ao desapareceminto do medo associado ao exercicio fisico. A aprendizazem das técnicas de inalagao
desempenha um papel fundamental na terap@utica da asma. Verificou-se que um namera significative de
criangas nao utilizava correctamente a sua medicagao, o que reflecte a necessidade de se criar espacos
alternativos de Educacdo. Os beneficios deste tipo de intervengdes inovadoras nao poderao ser reduzidos
a esta andlise sumaria de alguns parametros que foram quantificados.

Estas resultados vém confirmar que a educagdo & um processo continuo, necessitando de ser reforgado
ao longo do tempo e cuja finalidade é melhorar a qualidade de vida e promover a integragao plena do
asmatico na Sociedade.
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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.
Sarvige de Imunoalergologia, Hospital de Dona Estefania.

8th International Symposium on Immunological Problems of Food Allergy

Veeneza, Itdlia, 11 a 13 de Margo de 2001.

Resumo: A alergia as proteinas 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 derivados, sendo
utilizadas térmulas 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 cutaneos por prick para leite e fracgBes e prova de provocagio positiva) diagnosticada nos primeiros
meses de vida. Todas as criangas foram tratadas numa fase inicial da doenga com uma FEH. Um dos
casos manteve sintomas e os restantes mantiveram um periodo varidvel de tolerancia, de alguns dias até
4 meses, apos o que reiniciaram sintomas de alergia. Destes, dois apresentavam testes cutaneos positivos
para as FEH. Em 3 casos foi introduzido leite de soja, como leite alternativo, com intolerahcia. Finalmente
oplou-se pela utilizagio de “leite de frango” num caso de férmulas de aminodcidos nos restantes. As FEH
nem sempre séo toleradas em criangas com APLV, justificando a necessidade de outras medidas
terapéuticas. O leite de soja ndo parece constituir uma alternativa adequada. Desde hé poUCOS anes
estao disponiveis em Portugal férmulas de aminoéacidos, que se revelam alternativas seguras em caso
de alergia as FEH. Néo s&o, no entanto, indicadas como terapéutica de primeira linha na APLV, uma vez
que os casos de alergia as FEH s#o raros e constituem uma terapéutica extremamente dispendiosa.
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ALLERGYTO GARLIC IN CHILDREN

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

Immunoatiergy Departmant, Dona Estefénia Hospital, Portugal

8th Internagional Symposium on Immunclagical, Chemical and Clinical Preblams of Food Allargy
Veneza, itdlia, 11 a 13 de Margo de 2001.

Resumo: Garlic is a well known cause of contact dermatitis and occupational asthma. However, it is
rarelly associated with an immediate allergic reaction after ingestion or contact, especially in children. We
present the case of a 16 month-old boy with history of cow’s milk and white egg allergy, that developed
urticaria after contact with fresh garlic. There was no report of previous symptoms with the ingestion of
cooked garlic, which he has been ingesting since 12 months of age. Skin prick tests with commercial
exiract (UCB-Stallergenes) and fresh garlic were positive. Total IgE was 226 Ul/ml and specific IgE to
garlic was <0,35 kU/L. Contact challenge with fresh garlic was positive; oral challenge with fresh garlic
was positive and with cooked garlic was negative. The child is on eviction of fresh and cooked garlic,
presenting no symptoms. The importance of this case is due to the fact that it is rare in the general
population and it is the first case reported in a child.
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ALERGIA PERSISTENTE AS PROTEINAS DO LEITE DE VACA

Prates S.*, Aradae C.*, Sampaic G.*, Almeida T.*, Lourairo V.**, Matos V.**, Murta R.*™*, Morais Almeida M.”, Rosado Pinto J.*
*Servige de Imuncalergeologia e **Servigo de Fatologia Clinica, Hospital Dona Estefania

**DPC-Amerlab

W11 Encontro Internacional de Imunoalergologia Pediatrica.

Porto, 27 a 30 de Junho de 2001.

XX Reunian Anual da Europaan Academy of Allergelogy and Clinical Immunoiogy (EAACIH)

Berlim, Alemanha, % a 13 de Maic de 2001

Resumo: A alergia as proteinas do leite de vaca (APLV) & normalmente uma situagéo transitoria. No
entanto, numa limitada percentagem de cases pode persistir até mais tarde. Para aestas criangas a indugao
de tolerdncia pode ser uma abordagem valida. Neste contexto, pode ser importante a identificagéo do
perfil de sensibilizagdo. O objectivo do estudo consiste em avaliar 0 padrio de sensibilizagio as proteinas
do leite de vaca em criangas com APLV persistente (duragéo superior a 3 anos) e comparar entre diferentes
métodos de deteccdo. Entre a populagao de criangas com APLY persistente, frequentando a Consulta de
Imuncalergelogia, foi anatisada uma amostra randomizada de 13 criangas (8 do sexo masculing). Durante
Outubro de 2000, foram realizados testes cutdneos por prick (UCB-Stallergénes) e a determinagao da
IgE especifica sérica (CAP-Pharmacia) para o leite total e suas fracgbes proteicas e immunobiotting
(DPC-ALABIot) para o leite total e caseina. Obtiveram-se os seguintes resultadoes: idade media de 68
meses (39-127); inicic dos sintomas entre as 2 semanas e 5 meses de idade; primeiros sintomas -
urticaria / angioedema {13/13), vomitos (7/13), sibilancia (3/13); todos tinham provas de provecagéo
positivas nos ultimas 12 meses. Os testes cutAneas por prick foram positivos em todas as criangas: ieite
total — 13/13 (diametro médio {DM): 7.0mm); caseina ~ 11/13 (DM:6.2mm); alfa-lactoalbumina — 11/13
(DM: 7.6mm); beta-lactoglobulina — 11/13 (DM: 7.7mm). A IgE especifica sérica para o leite total ou suas
fracgdes proteicas foi positiva (> 0,35 Ul/ml) em 11 criangas: leite total — 11/13, caseina - 10/13, alfa-
lactoalbumina ~ 10/13, beta-lactoglobulina — 10/13. O immunoblotting foi positivo em 8 casos. Todos os
biots positivos mostraram bandas correspondendo & caseina. Ctiangas cem immunobiotting negativo,
tiveram menor didmetro da papula no teste cutdneo por prick & niveis mais baixos de IgE especifica
(< classe 2}. A maioria dos doentes estudados reagiram simultaneamente as trés fracgbes proteicas
testadas, pelo que ndo foi possivel identificar um alergeno major (nico. Os testes cutaneoas por prick
mostraram ser o método mais sensivel para detectar a saensibilizagéo. Dado que as criangas com
immunoblotting negativo tinham menor reactividade cutdnea e niveis mais baixos de IgE especifica,
colocamos a hipdtese de elas poderem estar perto de perder a sensibilidade. Para testar esta hipdtese é
necessario um estudo prospectivo envolvendo um maior nimero de criangas.
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ALLERGY TO (-LAGTAM ANTIBIOTICS: ROLE OF ALLERGOPEN® IN DIAGNOSIS

Lairla Pinto P, Almeida T., Braga C., Gaspar A., Godinho N,, Pargana E., Rosado Pinto L.
Servige de imuncalergologia, Hospital de Dona Estefania.

XX Reunifio Anual da European Academy of Affergology and Clinicat immiunology (EAACI)
Berlim, Alemanha, 9 a 13 de Maio de 2001.

Background: Adverse reactions to 3-lactam antibiotics are frequent. To decrease the use of broad-spectrum
antibiotics in patients labelled “penicillin-allergic” an effort should be made to identify the true allergic
patients. Skin tests with major (PPL) and minor (MDM) penicillin determinants (ex: Allergopen®
Allergopharma) have been used for penicillin aliergy diagnosis.

Purpose: The aim of this study was to assess the Aliergopen® efficiency and safety.

Method: We included 74 patients attending aur clinic, referring an adverse reaction to pB-lactams, age
range 6 months ta 62 years {median-6 years). All the patients performed skin tests (prick and intradermal)
with PPL, MDM and sofuble form of the suspect antibiotic, and the immediate and delayed reactions were
assessed. Oral challenge (OC) with suspect -lactam were performed in the patients with negative skin
test resuilts.

Results: Allergopen® was positive in 16% of patients (PPL - 33% and MDM - 67%). Sensitivity - 80%;
Negative predictive value - 95%; Efficiency - 96%. Specificity and positive predictive value were not assessed
because patients with paositive tests refused OC with suspect antibiotic. We did not found any delayed
reaction io skin tests even in patients reporting previous semi-late or delayed reaction. There were 3
systemic reactions {4%) due to Allergopen® (PPL - 1 and MDM - 2). These patients have referred more
severe reactions with respiratary involvement. OC were positives in 5% of negative Aliergopen® patients.
All tha reactions were mild and easily controlled.

Cenclusion: In patients reporting adverse reactions to p-lactams we found 16% of positive results for
Allergopen®, aliowing to decrease useless evictions, QC increased diagnostic accuracy. Based on our
results we suggest use of PPL and MDM dilutions in patients with more severe adverse reactions.
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PROVAS DE PROVOCAGAO ALIMENTARES EM CRIANGAS EM UM HOSPITAL-DE-DIA

Prates S., Sampaio G., Pires G, Santa Marta C., Morais Almesida M., Rosado Pinto J.
Servigo de Imuncalergologia, Hospital de Dona Estefénia.

8th Internaticnal Symposium on Immunological Problems of Food Allargy

Venaza, itilia, 11 a 13 da Margo de 2001.

VIl Encontro internacional de Imuncalergologia Pediatrica

Parto, 27 a 30 de Junha dé 2001.

Resumo: As provas de provocagao alimentar podem envolver risco consideravel de reacgdes adversas,
devendo ser realizadas em meio hospitalar. G internamento, no entanto, tem implicagées socio-econdmicas,
tais come elevados custos e absentismo escolarftrabatho. No caso particular das criangas também tem
um impacto psicolégico negativo. No caso das reacgbes imediatas, os sintomas desenvolvem-se
normalmente durante as primeiras horas apés a ingestdo. Devido a este facto, o nosso Servigo desenvolveu
desde 1996 um Hospital-de-Dia para realizagao de provas de provecagfo. Desde essa altura, foram
feitas 570 provas de provocagdo, principaimente em criangas. O objectivo deste estudo consiste na
andlise das provas de provocagéo alimentares realizadas durante os Ultimos 12 meses em criangas,
avaliando em particular os sintomas resultantes e aspectos de seguranca. Entre as provas de provocagéio
realizadas durante 2000, foram seleccionados e revistos os processos clinicos de todas as criangas
submetidas a prova de provocacéo alimentar. Foram analisados os dados respeitantes aos métodos e
resultados dos procedimentos, sintomas e sua reproducibilidade, abordagem terapéutica no caso da
prova ser positiva e alimentos envolvidos. |dentificaram-se 70 provas de provocagéo alimentares,
correspondendo a 59 criangas (48 do sexo masculino) com idade média de 30,4 meses (2-118 meses).
Correspondiam a provas de provocac8o diagndsticas ou de follow-up, segunde um protocolo aberto ou
de ocuitagao simples, de acerdo com a idade da crianga. Qbliveram-se resultados positivos em 24,3%
(n=17). Os alimentos testados foram: leite {47}, ovo (13), peixe {4), alho {2), trigo, soja, péssego e ndz (1
caso cada). Os sintomas elicitados normalmente reproduziram aqueles referidos pelo doente, sendo
principalmente mucocutineos (n=13 — urticdria, angioedema). Um pequeno ndmerc de doentes tinha
sintomas gastrintestinais (n=8) ou respiratérios (n=4) e apenas um teve hipotensio. Todas as reacgbes
reverteram caom antihistaminicos, asrossol de salbutamol, corticdides sistémicos ou adrenalina, quando
necessério. Nenhuma das criangas precisou ser internada. Conclui-se que a histéria clinica prevé os
sintomas que podem ser esperados da prova de provocagéo, a realizagéio de provas de provocagio
alimentares em criangas nc nosso Hospital-de-Dia mostrou ser sequra e adequada no que diz respeito
ao diagndstico. Este procedimento evita um consideravel nimero de internamentos.
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IDENTIFICATION OF ALLERGEMIC PROFILE IN LATEX-SENSITISED SPINA BIFIDA PATIENTS

Pires G.*, Gaspar A.*, Godinho N.*, Prates S.*, Romeira A.*, Matos V.*, Loureiro V.”, Calado E.*", Murta A.”**, Morais de
Almeida M.”, Rosado Pinto J.*

*Servico de Imunoalergologia e **Servigo de Neurologia, Hospital de Dona Esteféinia e **"DPC Amerlab, Lisboa.

XX Reunido Anual da European Academy of Allergology and Clinical rmmunclogy (EAACI)

Berlim, Alemanha, 9 a 13 de Maioc de 2001.

XXl Reunido Anual da Sociedads Portuguesa de Alergologia e Imunologia Glinica {(SPAIC)

Viseu, 27 a 29 de Setembro de 2001.

Mundo Médico 2001; Julho/Agosto: 28-28,

Background: Spina bifida patients represent the major risk group for latex sensitisation. Two natural
rubber latex proteins have been identified in these patients, Hev b1 - rubber elongation facter (14.6kDa)
and Hev b3 (28/27kDa).

Purpose: The aim of this study was to characterise the IQE profile to natural rubber latex in patients with
spina bifida.

Methods: We studied 16 patients with spina bifida, all of them sensitised to latex, from our Spina Bifida
Hospital Consultation, with a mean age of 8.9 years (5 ta 21 years) and M/F ratio of 0.6/1. All the patients
performed skin prick tasts with latex (ALK-Abellé extract) and determination of IgE immunoblotting (DPC
AlaBLOT). Latex sensitisation was defined by the presence of positive skin prick tests with fatex.

Results: in one of tha studied patients tha immunoblotting analysis did not reveal any proteinic bands. The
other 15 patients had positive immunoblotting. The immunoblotting analysis allowed the identification of 10
different proteinic bands. A 14/15kDa protein was identified in all of these patients {n=15). The next three most
predaminant prateinic bands were: 18/19kDa - 87% (n=13), 24/27kDa - 73% (n=11) and 41/44kDa - 60%
(n=9). The other allergens identified were: 11kDa - 20% (n=3}; 36/38KDa - 33% (n=5); 47/60KkDa - 33% (n=5);
59/60kDa - 20% (n=3); 66/67kDa - 20% (n=3); 137/138kDa - 33% (n=5).We didn't find any differences between
symptomatic {n=8) and assymptomatic (n=7} patients.

Conclusions: Tha present immunohblotting resulis showed that the majority of our latex-sensitised spina
bifida patients have IgE class antibodies binding to 14/15kDa and 24/27kDa proteins, probably
corresponding to the previcusly described Hev b1 and Hev b3, major latex antigens in spina bifida patients.
We also identified as common a 18/1%kDa and a 41/44kDa proteins, not previously characterised in spina
bifida patients.
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VALIDAGAQ DE UM PROGRAMA DE EDUCAGAO NAS ESCOLAS SOBRE ASHA

Leiria Pinto P.*, Reimao Pinto V.*, Massanc Cardoso S.*, Resado Pinto J.”

*Sarvigo de Imuncalergolegia do Hospital de Dona Estefania, Lishoa

*"Instituto de Higiene e Medicina Social, Faculdade de Magicina de Colmbra, Colmbra
World Asthma Masting

Chicago, 13 a 15 da Julho da 2001.

XX Reunido Anuat da SPAIC

Visau, 27 a 23 de Setembro de 2001

Resumo: A educacéo do doente asmatico tem sido apontada com um factor de crucial importancia no
controlo da asma, proporcionanda a melhoria dos conhecimentos e conduzindo a alteragies ds
compartamentos. Estudos prévios revelam um conhecimento deficiente sobre asma nas Escolas, sugerindo
que os alunos asmaticos possam nao receber o tratamento mais adequado & sua doenga. No ltimo ano
desenvolveu-se um projecto de colaboragio entre o nosso Servigo e o Ministério da Educagéo, tendo por
principal objectivo a formagéo e sensibilizagdo dos professores para a asma no ambiente escolar. O
objective do estudo foi o de avaliar o programa de educagio sobre asma nas escolas e validar os
instrumentos de trabalho utilizados. Foram alve do nosso programa 5 escolas promotoras de Satide, 4
do 12e 1 do 22 ciclo do ensino basico, seleccionadas pelo Ministério da Educagao, correspondendo a 34
professores e educadores. Utilizdmos um questionario auto-administrado para avaliar os conhecimentos
e atitudes em relagdo & asma, sondando as suas necessidades. O mesmo questiondrio foi aplicado para
avaliar a eficacia da interveng¢éo educativa. A cada pergunta do questionario correctamente respondida
atribuia-se um score de 1, sendo possivel obter uma pontuag&o maxima de 30. A equipa que desenvolveu
o programa educativo era constituida por uma médica de Imuncalergologia e uma psicéloga. Este programa
incidiu em areas que vao desde generalidades sobre a doenga asmatica, relagao entre desporto e a
asma, terapéutica, relagéo entre asma e escola, informagéo e asma e atitudes em relagéo a asma.
Construiram-se indices parcelares e globais para permitir avaliar os efsitos da intervencgéo nas diferentes
areas. Aplicau-se o teste T de Student para amostras emparelhadas para compara¢ao de resultados. O
nivel de significancia aceite foi de p<0,05. Os scores (u+SD) do 12 teste foram 17,7+2,2 e de 22,722,8
para o segundo (p<0,0001). Encontrou-se uma consisténcia de resultadoes ou seja, 0s conhecimentos de
base influenciaram os conhecimentos finais (r=0,33). Houve uma melhoria de conhecimentos significativa
sobre generalidades (p<0,0001), desporto-asma (p<0,0001) e tratamento (p<0,0001). Estes resultados
mostram que as intervengbes efectuadas permitiram methorar os conhecimentos sobre a asma e o
questionario revelou-se um instrumento dtil na avaliagéo deste tipo de intervencées.
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SUBJECTIVIDADE E OBJECTIVIDADE NA AVALIAGAO DE CRIANGAS COM SIBILANCIA RECORRENTE

Almeida T., Braga C., Romeira A., Sampaio G., Teixeira C., Prates 8., Gaspar A., Pires G., Pargana £., Godinho N, Aréds C.,
Morais de Almeida M., Rosado Pinta J.

Servigo de Imuncalergelogia, Hospital de Dona Estefénia, Lisboa

XXl Reuniao Anual da Sociedade Portuguesa de Alergologia e iImunologia Clinica (SPAIC)

Visau, 27 a 29 de Setembro da 2001

Introdugao: A sibilancia recorrente nos primeiros anos de vida é uma entidade heterogénea do ponto de
vista da evolug@o clinica. O progndstico destas criangas podera ser methor esclarecido através da
realizagdo de estudos prospectivos.

Objectivos: Avaliar do ponto de vista clinico e funcional respiratério (FR) um grupo de criangas observadas
na nossa consulta pela primeira vez em 1993 por sibildncia recorrente.

Métodos: De uma coorte de 308 criangas com histéria de sibilancia recorrente nos primeiros anos de
vida, incluidas em estudo prospectivo em 1993 foram reavaliadas entre Quiubre 2000 e Marga 2001
93 criangas. Além da avalia¢&o clinica foi efectuada espirometria com prova de broncodilatagédo (BD).
Considerou-se a prova de BD positiva se: aumento do VEMS 312% ou do DEMI 25-75 235%. Definimos
como assintornaticas as criangas que se apresentavam sem queixas e sem terapéutica de manutengédo
ha pelo menos 12 meses. A avaliagido FR foi sempre efectuada em periodo intercrise.

Resultados: De 93 criangas observadas, foi feita avaliagdo FR a 86 (92,5%). Media etaria: 11,2 anos
(7 a 14 anos). Relagdo M/F: 2,2/1. Permanecem sintomaticas 66 criangas (71%). No total da amostra
verifica-se que 81% apresenta VEMS 2 80%. Estao nesta situag&o 80% das criangas sintomaticas e 84%
das nao sintomaticas. A prova de BD & positiva em 35% dos sintomaticos e 20% dos néo sintomaticos. As
criangas sintomaticas € com VEMS 2 80% t&m resposta ac BD em 24% dos casos vs 14% das nao
sintométicas. As sintomaticas com VEMS < 80% respondem ac BD em 92% dos casos. Ocorre exposigao
tabagica actual no domicilio em 44% da amostra (47% das criangas sintométicas e 32% das néo
sintomaticas). As criangas sintomaticas com exposi¢ao tabagica apresentam VEMS<80% em 28% dos
casos vs 13% nos sintomaticos sem exposigao tabagica.

Conclusdes: A avaliagio FR é normal na maioria das criangas independentemente de se manterem ou
n&o com doenga em actividade. No entanto as criangas sinteméticas apresentam prova de BD positiva
com maior frequéncia. As criangas sintomaticas e com obstrugdo brénquica respondem ao BD na quase
totalidade dos casos. A exposigio tabagica associa-se frequentemente a ocorréncia de obstrugao
brdnguica. Existem casos sem clinica, com obstrugao e/ou reversibilidade das vias aéreas, necessitando
de melhor avaliagio funcional e eventual intervengao terapéutica.
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ATOPIA E SIBILANCIA RECORRENTE NA INFANCIA - ESTUDO PROSPECTIVO

Gaspar A., Prates $., Pires G., Romeira A, Braga C., Almeida T., Sampaic G., Teixeira C., Pargana E., Godinho N., Aréde C,,
Morais da Almeida M., Rosado Pinto J.

Servigo de Imunocalergolegia, Hospital de Dona Estefania, Lisboa.

XXl Reunido Anual da Sociedade Portuguesa de Alergologia e Imunclogia Clinica (SPAIC)

Viseu, 27 a 29 de Satembro de 200H

introdugio: A sibilancia recorrente, entidade clinica complexa e heterogénea, prevalente nos primeiros
anos de vida, tera subjacente etiopatogenias distintas, relacionadas com diferentes factores de risco e de
progndstico.

Objectivo: Avaliar a importdncia da sensibilizagdo alergénica como factor predictivo associadoe a
persisténcia da sintomatologia respiratdria.

Material e Métodos: De uma coorte de 308 criangas com histéria de sibildncia recorrente nos primeiros
seis anos de vida, incluldas em estudo prospectivo desde 1993, foi efectuada reavaliagéo clinica e repetidos
testes cutaneos por prick {TC), de Outubro/2000 a Margo/2001, a 93 criangas. Considerou-se como
critério de atopia a existéncia de pelo menos um TC positivo. Definimos como assintométicas as criangas
que se apresentavam sem sintomas & sem terapéutica preventiva ha pelo menos 12 meses.

Resultados: As 93 criangas reavaliadas apresentavam média etaria de 11.2 anos (7-14 anos) e relagéo
sexo M/F de 2.2/1. A prevaléncia de atopia, nestas criangas, em 1993 foi de 57%, em 1996 foi de 67% e
na data da presente reavaliagao (2000/01) foi de 81%. Verificou-se a existéncia de relagio entre a presenga
de sensibilizagao alergénica (1993) e a persisténcia de sintomatologia (2000/01}. Mantinham-se
sintematicas 71% das 93 criangas. As criangas atdpicas permaneciam sintomaticas na reavaliagao em
81% dos casos, para 58% nas criangas ndo atopicas. Relativamente A evolugio clinica da asma brénquica
infantil, os testes cutaneos por prick apresentaram um valor predictivo positivo de 81% e um valor predictivo
negativo de 43%. Das 40 criangas ndo atdpicas em 1993, 9 (23%) desenvolveram sensibilizagdo alergénica
em 1996 e 13 (33%) desenvolveram sensibilizagac em 2000/01. Os 4caros do pé domastico foram os
alergenos predominantes (100% em 1996 e 77% em 2000/01).

Conclusdes: A existéncia de sensibilizacao alergénica foi identificada como factor de progndstico da
asma brénquica infantil, associado a persisténcia de sintomatologia. Num niimero significativo de criancas,
os sintomas ¢linicos podem preceder em muitos anos a sensibilizagao alergénica, realgando a importancia
da instituicdo de medidas de controlo ambiental rigorosas.
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PROVAS DE PROVOCACAO ALIMENTAR EM IDADE PEDIATRICA

Morais de Almelda M., Sampalo G., Pratas 5., Pires G., Santa Marta C., Gaspar A., Rosado Pinto ..
Servigo de Imuncalergelogia, Hospital de Dona Estefania, Lisboa.

XX Reunifo Anual da Sociedade Portuguesa de Alergologia e Imunologia Clinica (SPAIC)

Viseu, 27 a 29 de Satambro de 2001

Introdugéo: As provas de provocacgéo alimentar podem envolver risco consideravel de reacgbes adversas,
devendo ser realizadas em meic hospitalar. No entanto, o internamento tem implicagbes socio-econdmicas
assim como um impacto psicalégico negativo. As reacgdes mais graves surgem durante as primeiras 2
horas apds a ingestao do alimento. Considerando estes aspectos, foi criado um Hospital-de-Dia no nosso
Servigo onde sdo realizadas provas de provocagdo alimentar e medicamentosa. Desde 1996 foram
realizadas mais de 600 provas, principalmente em criangas, que decorreram sem complicagoes.

Objectivo: Analisar as provas de provocagao alimentar realizadas em criangas, durante 18 meses (Janeiro
2000 - Junho 2001) no nosso Hospital-de-Dia, avaliando em particular os sintomas resultantes e aspectos
de seguranca.

Métodos: Entre as provas de provocagdo realizadas durante os 18 meses, analisaram-se
retrospectivamente os processos clinicos de todas as criangas submetidas a provas de provocagao
alimentar. Foram analisados os métodos e resultados dos procedimantos, sintemas e sua reprodutibilidade,
abordagem terapéutica no caso de prova positiva e alimentos envolvidos.

Resultados: Foram incluidas 116 provas de provocagéo alimentar, correspondendo a 91 criangas, idade
média de 37 meses (2 — 167 meses). Do total de provas, 67 foram de seguimento e as restantes de
diagndstico. Foram obtidos resultados positivos em 25% das provas (n=28}. Os alimentos testados foram:
Ieite (74), ovo (26), peixe (9), alho (2), trigo, soja, noz, péssego, espinafre (1caso cada). Os sintomas
foram principalmente mucocutdneos (n=21 — urticaria, angioedema). U nimearo mener de criangas teve
sintomas gastrintestinais (n=14) ou respiratérios {n=12) e apenas uma teve hipotensao. Houve uma boa
corrglagéo entre 0 padrao de sintomas desencadeado pela prova e aqueles referidos na histéria clinica.
Todas as reacgies reverteram com anti-histaminicos crais, salbutamol inalado, corticéides sistémicos ou
adrenalina subcutanea, quando indicado. N3o houve cases de reacgdes tardias apos a alta e nenhuma
das criangas precisou ser transferida.

Conclusdes: A nossa abordagem mostrou ser segura e adequada em criangas com alergia alimentar.
Na maioria dos casos 0s sintomas sfo reprodutiveis. Este procedimento evita um consideravel nimero

de internamentos em enfermaria.
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ALERGIA AS PROTEINAS DO LEITE DE VACA DE LONGA DURAGAQ - ANALISE DE UMA POPULACAO

Sampaio G.*,_Almeida T.*, Prates S.*, Aréde C.", Loureiro V.”", Matos V.*", Muria R.***, Morais Almeida M.*, Rosado Pinto J.”
*Setviga de Imunoalergologia e **Servigo de Patologia Clinica, Hospital Dona Estefania

*** BPC-Amarlab

XX Reunido Anual da Sociedade Portuguesa de Alergologia e Imunologia Clinica (SPAJC)

Viseu, 27 a 29 de Setembro de 2001.

Introdugéao: A alergia as proteinas do leite de vaca {APLY) é geralmente transitdria. No entanto, a partir
dos 3 anos de duragao tende a prolongar- se significativarnente. Este grupo, que definimos como APLY
de longa duragéo (APLV-LD), apresenta particulares dificuldades de abordagem.

Oblectivos: Caracterizar do ponto de vista clinice & laboratorial um grupo de criangas com APLV-LD.

Métodos: A 27 criangas com APLV-LD, observadas na nossa consulta entre Outubro de 2000 e Junho de
2001, foram revistos os dados de histéria clinica e efectuados testes cutaneos (TC) para leite, ovo e
aeroalergenos comuns. A 21 foi efectuada colheita de sangue para doseamento de IgE especifica e
immunoblotting para leite.

Resultados: Média etdria. 5,8 anos (3 a 11 anos). Relagdo M/ F: 1,7/1. Seis criangas tinham adquirido
tolerdncia durante os Uitimos 12 meses, todas com idade superior a 3 anos. Os sintomas de APLY
iniciaram-se em média aos 4,2 meses, em B7% dos casos menos de 2 semanas apos a introdugéo de
PLV na dieta. A 75% foi dado biberfio na maternidade. Foram identificados antecedentes familiares (AF)
de atopia em 79%. Os sintomas iniciais foram mucocutaneos (MC) em 96;2%, gastrintestinais (Gl) em
44,4% e respiratérios {(RESP) em 3,7%. Actualmente os sintomas MC ocorrem em 85,7%, os RESP em
47,6% e os Gl em 23,8%. Num caso sao referidas manifestagbes graves de anafilaxia. Em 85% existe
outra patologia alérgica, nomeadamente asma bronquica (AB) em 66,6% e outras alergias alimentares
em 33,3%. A presenga de AB correlaciona-se com a ocorréncia de sintomas RESP pela ingestio de PLV.
Os TC revelaram sensibilizagao a aeroalergenos em 55,5% dos casos e a outros alimentos em 40, 7%.
Os TC para leite foram paositivos em todas as criangas, independentemente do estado de tolerancia. O
doseamento de IgE especifica 6 positivo em 80,9%, incluindo alguns casos que ja adquiriram tolerancia.
Ha uma grande dispersao de valores, mas as criangas com tolerancia apresentam valores baixos (classes
0 a 2). No entanto a auséncia de IgE especifica, ou a sua presenga em niveis baixos, ocorre também em
eriangas com APLV em actividade. O immunoblotting é negativo nos casos com IgE especifica baixa,
indepandentemente do estado de tolerancia.

Conclusdes: Factores de risco aceites para APLV ocorrem com frequéncia elevada na populagao
estudada, reforgando a importdncia das medidas de prevengéo primdria. A taxa de sensibilizagéo a
aeroalergenos e alergenos alimentares € elevada, e associa-se a uma elevada prevaiéncia de AB e de
outras alergias alimentares A presenga concomitante de AB revela uma susceptibilidade de érgao-alvo
que se manifesta também pela reactividade ao alergeno alimentar ingerido. Os exames complementares
de diagndstica ndo permitem avaliar com seguranga a existéncia ou ndo de tolerdncia, mantendo-se a
prova de provocagdo como a Unica forma de efectuar um diagnéstico seguro.
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URTICARIA RETARDADA DE PRESSAO - A INOCENCIA DA FRUTA

Teixeira C., Morais de Almeida M., Santa Marta C., Rosado Pinta J.

Sarvigo de Imunoalergologia, Hospital de Dona Esteféinia, Lisboa

XXII Reuniao Anual da Sociedade Portuguesa de Alergologia e Imunctogia Clinica (SPAIC)
Viseu, 27 a 26 de Setembro de 2001

Resumo: As urticarias fisicas sfo desencadeadas, em individuos susceptiveis, pela exposigéo a alguns
estimulos ambientais. Sendo habitualmente de etiopatogenia desconhecida, o estimulo fisico levara a
aclivag@o e desgranulacdo dos mastécitos, implicando a libertagdo de mediadores vasoactivos. O
mecanismo inicial permanece por esclarecer, sugerindo-se quer uma actuagéo directa, por mecanismo
desconhecido, quer por mediagdo imunolégica por anticorpos. Os autores apresentam o quadro clinico
de uma crianga de 10 anos de idade, com antecedentes familiares & pessoais irrelevantes, referindo
desde os 18 meses de idade episédios de urticéria, com duragdo inferior a duas semanas, sem
desencadeantes aparentss, com alivio sintomatico apds terapéutica anti-histaminica. Desde os trés anos,
verificou-se um agravamento da sintomatologia, referindo sensagéo de queimadura nas lesdes, que
passaram a predominar nas regides de pressao e nas articulagoes. A impoténcia funcional ndo se alterava
com a terapéutica anteriormente prescrita. Observada em varias consuitas, fez exames auxiliares, incluindo
testes cutneos (TC) que n&o revelaram alteragbes. Progressivamente os pais da crianga foram
relacionando que os sinais e sintomas surgiam até 24 horas apds a ingestao de laranja fresca, sendo a
intensidade directamente relacionada com a quantidade ingerida. Em Fevergiro de 2001, cerca de 8
horas ap6s ingestdo de abundante quantidade de sumo de laranja, a crianga acordou com queixas
dolorosas intensas e sensagio de queimadura generalizada, pelo que foi observada em servigo de
urgéngia, onde apds a instituigdo de terapéutica endovenosa foi referenciada a consulta de
Imunoalergelogia. Dos exames auxiliares de diagndstico efectuados é de referir estudos in vitro dentro da
normalidade (IgE total=174KU/l) e TC com extractos comerciais negativos; o TC comlaranja fresca revelou-
se positiva (4X4mm). A aplicagac local de pesos nao reveleu qualquer leséo (ate 72 horas). Os paise a
crianga, recusaram a realizagdo das provas de diagnodstico ap6s ingestao de citrinos. A terapéutica de
urgéncia foi programada, recomendando-se a evicgdo de citrinos. A urticaria retardada de pressé&o constitui
um tipo de urticdria fisica muita raro, caracterizade pelo aparacimento de urticaria e angioedema doloroso,
com sensag¢io de queimadura, algumas horas apds aplicagio de pressao mecanica localizada, interferindo
intensamante com as actividades dos individuos afectados. A possibilidade da mediagéo imunoldgica por
anticorpos da classe IgE, parece ter sido comprovada neste caso clinico.
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SERVICO DE ORTOPEDIA

DIRECTOR: Cr. J. Augusto Antunes
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TRAUMATISMO OBSTETRICO DO MEMBRO SUPERIOR, A PROPSITO DE UM CASO CLINICO

Jolic C., Santana F., Calhau N., Antunss J. A.
Sarvigo Ortopedia, Hospital Dona Estefania
X Jornadas Nacionais da Ortopadia Infantil
Sesimbra, 23 e 24 de Margo 2001.

Resumo: A propasito de um caso clinico de traumatismo obstétrico do cotovelo os autores abordam este
tema, fazendo referéncia & raridade destas lesées.

Descrevem este caso de que resultou descolamento epifisario distal do Umero abordando as dificuldades
de caracterizagao desta leséo e o frequente erro de diagnéstico com luxagio do cotovelo. Documentam
o tratamento efectuado e a evolugéo favoravel deste caso.
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OLHO VERMELHO

Mesquita J., Nepomucano J.

Unidade de Oftalmologia - Departamento de Cirurgia

Sassfo Clinica do Serviga de Imunoalergologia do Hospital Dona Estefania.
Lisboa, Margo de 2001

Resumo: O olhe vermetho, manifestag@o clinica muito frequente nas consultas de Imunoalergologia, tem
vdrias etiologias e ha um certo nimero de procedimentos basicos que ajudam a esclarecer o diagnéstico
diferencial para administrar a terapéutica apropriada sem necessidade de recorrer ao oftalmologista. Por
estas razdes foram motivados os autores desta sesséo clinica a apresentar uma metodologia para fazer
o seu diagnodstico diferencial e desenvolver preferencialmente a etiopatogenia, clinica e terapéutica das
conjuntivites alérgicas.

Perante um ¢lho vermelho devemos considerar a sua uni ou bilateralidade.

Olho vermelho unilateral:

- Agudo néo doloroso (hemorragia subcanjuntival)

- Agudo doloroso {corpo estranho, ulceragéo ou lesédo difusa da cornea)

- Sub-agudo doloroso fluoropositivo (Ulcera herpética, queratite de exposigio, corpe estranho)
- Sub-agudo doloroso fluronegativo (irite, endoftalmite, glaucoma de &ngulo fechado)

- Sub-agudo indolar {conjuntivite viral, bacteriana, alérgica, blefarite pediculosa)

- Crdnico (medicamentaso, ectrpion, entrépion, conjuntivite a clamydia, blefarite)

Olho vermeiho bilateral:
- Agudo com leséo difusa (queimadura quimica ou fototoxica)
- Sub-agudo {conjuntivite alérgica, viral ou medicamentosa, olho seco, blelarite, exposicao por exoftalmia)

A exposi¢do directa do globe ocular ao meio externo, a sua interacgdo com 0 meio ambiente e a as
reacgdes de hipersensibilidade de tipo 1 s&o os factores etiopatogénicos fundamentais das conjuntivites
atérgicas. As manifestagdes mais frequentes s8o a hiperémia, o edema e o prurido. A conjuntivite alérgica
sazonal e perene representa S0 % dos casos e afecta sobretudo adulios jovens; a conjuntivite vernal
predomina em criangas e € clinicamente muito exuberante; a conjuntivite atépica é uma forma do adulto,
insidiosa e é a forma com maior risco de cegueira devido as complicagdes decorrentes; a conjuntivite
gigantopapilar ocorre habitualmente nos portaderes de lentes de contacto; a queratoconjuntivite tdxica
pode associar-se ao uso de colirios, cosméticos e a factores ocupacionais. No diagnastico alergolégico é
importante a demenstragic da produgéo de IgE e sua relagao com o aparecimente dos sintomas. As
maedidas terapéuticas bésicas sdo a evicgao alérgica, a imunolerapia e o tratamento farmacoldgico,
particularmente os anti-histaminicos (emedastina), os estabilizadores dos mastocitos (acide espaglimico,
cromoglicato de sédio, lodoxamida), os anti-inflamatérios ndo esterdides e os corticasterdides.
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ESTRABISMO SECUNDARIO EM CRIANGA COM DOENGA CELIACA

Nepomucena J., Brito C., Toscano A., Cabrat J.

Unidade de Oftalmolcgia - Departamento de Cirurgia - Hospital Dona Estafania

Unidade de Gastroentarologia & Hapatologia Infanti! Servigo 1 -Departamento de Medicina - Hospital Dena Estafania
Servigo de Oftalmologia - Hospital de S.José

Reunidc de Estrabismo.

tisboa, Maic de 2001

Resumo: A doenga celfaca é uma enteropatia de causa desconhecida caracterizada por atrofia vilositaria
duodeno-jejunal, intolerancia ao gliten e diferentes graus de ma-absorgao. Associa-se & formagao de
imunocomplexos circulantes cuja deposigic a distAncia pode estar na origem de manifestagbes
inflamatarias em varios orgaos. A sua conexao com manifestagdes oculares & rara, na literatura
encontram-se referidos casos esporadicos de uveite anterior ou posterior, retinite pigmentar,
guerataconjuntivite e oftalmoplegia externa progressiva.

Os autores relatam o caso clinico da uma crianga de 21 meses de idade, acompanhada em
Gastroenterologia por ma-absorgao apresentando critérios clinicos de doenga celiaca que, dois meses
apés o diagndstico de enteropatia, surgiu com uma esotropia. O estudo deste estrabismo convergente
adquiride revelou uma coriorretinita bilateral com envoivimento macular e, portanto, uma causa sensorial.
A coincidéncia entre agravamento dos sintormas digestives e actividade da uveite, a melhoria dos sintomas
intestinais ¢ oculares com o tratamento, e, a auséncia de outras causas de uveite levam a estabelacer
uma relagac clinica entre a enteropatia e a uveite.

Na pesquisa bibliografica efectuada nao se encontrou qualquer outro caso de doenga celiaca associada
a inflamagéo intragcular em idade pediatrica, pelo que se considerou interessante a apresentagao deste
caso.
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NOGOES PRATICAS DE ESTRABISMO - TERAPELTICA

Brito C., Jorge A., Mesquita J.

Unidade de Oftalmologia - Departameanta de Cirurgia - Hospital Dona Estefania
Educagao Médica Pds-graduada e Continuada {Hospital ds 5. José)

Liskoa, Julho de 2001

Resumo: O estrabismo & uma patologia relativamente frequente em oftalmologia. Sob esta designagéoe
8&0 englobadas varias situagdes clinicas, de diversas etiologias, agrupadas em sindromas distintos que,
no conjunto, se caracterizam pelo desalinhamento dos olhos @ manifestagbes sensoriais especificas
consequentes. Na pratica clinica, os estrabismos sdo mais importante na idade pediatrica, tanto pela sua
ocorréncia como pela plasticidade do aparelho visual durante os primeiros anos de vida. A terapéutica
reveste-se igualmente de particularidades diferentes consoante a idade do doente estrabico.

O presente trabalho fez parte de uma reunido clinica de tema “Nogbes Praticas de Estrabismo” onde,
apds se terem revisto aspectos relatives a anatomia e fisiclogia da motilidade ocular e ao exame
oftalmolagico do estrabico, os autores discutiram a terapéutica do estrabico,

Nesta comunicagdo, de indole essencialmente prética, abordou-se sucessivamente a esotropia, a exotropia
e o estrabismo vertical, ilustrando com diversos casos clinicos e eshogando orientagdes terapéuticas em
forma de conclus@o. Descrevendo casos de esotropia (infantil, acomodativa ou mista), exotropia
intermitente, torcicolo por parésia muscular, na crianga ou individuo visualmente maduro, os autares
focaram a necassidade da controlar a ambliopia e ¢ factor acornodativo na estratégia terapéutica a adoptar.
Nos vérios casos foram discutidos os protocolos cirGrgicos, estabelecendo-se normas gerais sobre a
conduta a seguir.
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ALTERAOES DA MOTILIDADE OCULAR EM CRIANGAS COM HIDROCEFALIA TRATADAS NO PRIMEIRO ANC DEVIDA

Xavier A., Brito C., Nepomucano .J., Jorga A., Mesquita J.

Unidade de Oftalmologia - Departamento de Cirurgia - Hospital Dona Estefania
XLIV Congresso Portugués de Oftalmologia

Porto, Dazembro de 2001

Resumo: Pretendemos avaliar as alteragdes da motilidade acular num grupo de 19 criangas afectadas
por hidrocefalia no primeiro ano de vida e submetidas a cirurgia de derivag&o, correlacionando-as com a
precocidade da intervencao, diferentes etiologias e anomalias do sistema nervoso central observadas
neurcradiologicamente.

Um grupo de 19 criangas com idades compreendidas entre os quatro meses € os 11 anos foi considerado
neste estudo. Todos os doentes foram submetidos a exame oftalmolégico e ortéptico,a avaliagao neurolégica
e imagioldgica por Ressonancia Magnética.

Erros refractivos significativos foram detectados em 73% dos casos com especial incidéncia de
astigmatismo (63%). Motilidade ocular alterada em 89% por estrabisma convergente (37%), divergente
(26%), padrdes alfabéticos (21%), hipotropia(5%;} e insuficiéncia de convergéncia. Vinte e seis por cento
dos doentes apresentavam nistagma e foram registadas alteragdes dos movimentos sacadicos e de
perseguicao.

A presenca da hidrocefalia necessitande de derivagéio, mesmo quando colocada precocemente, associou-
se a alta incidéncia de altera¢tes oculomotoras. A patologia de base e a extansao das deformidades do
sistema nervoso central foram correlacionaveis com a quantidade e o tipo de alteragdes oculomotoras
observadas. O estrabismo foi frequente, convergente na maior parte dos casos, divergente com maior
incidéncia em criangas reintervencionadas, preponderaram ¢os padres alfabsticos em criangas com
malformagdes de Arnold Chiari. Apesar das marcadas alteragbes do sisterna nervoso central foram
encontradas duas criangas com exame oftalmoiogico normal.
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BINOCULARIDADE PRE E POS-OPERATORIA NA EXOTROPIA INTERMITENTE - RESULTADOS

Rodrigues P., José A., Ferraira 5., Brita C., Toscang A,

Unidade de Oftalmologia - Departamento de Cirurgia - Hospital de Dona Estefania
Sarvigo da Oftalmologia do Hospital de S. José

XLIV Congresso Portugués de Oftalmologia

Porto, Dezembro de 2001

Resumo: Introdugao: A exotropia intermitente € uma das formas mais comuns de estrabismo, requerendo
frequenternente cirurgia.

Objectivo: Analisar retrospectivamente os resultados obtidos na cirurgia da exotropia intermitente, através
da avaliag&o da binocularidade pré e pos-operatdria e sua correlagio com o sucesso cirlrgico obtido.

Material @ Métodos: Num total de 51 criangas operadas a exotropia intermitente nos ultimos § anos,
foram inclufdas 30 na nesso estuda. Como critérios de incluso utilizimos um seguimento clinico superior
a um ano apos cirurgia, uma boa colaboragédo da crianga na avaliagdo oftalmoldgica e informagao clinica
suficiente. No grupo apurado analisdmos o estado da fusac e estereopsia para perto e longe, no pré e
pos-operatorio, assim como ¢ resultado cirirgico obtide. Consideramos coma sucesso cirlrgico uma
axotropia pos-operataria inferior ou igual a 10 D para longe.

Resultados: Na altura da cirurgia, a idade variou entre 0s 3 & 15 anos (média de 6,9 anos). No pré-operatério
86,2% das criangas apreseniavam fusdo e estereopsia para perto. Para longe 37,9% tinham fusao e 34,5%
estereopsia. No pés-opetratério verificou-se fusio e estereopsia para perto em 89,7% enguanto que para
longe ocorreu fusdo em 78,6% e estereopsia em 55,6%. A taxa de sucesso cirdrgice foi de 65,5%. Neste
grupo todas as criangas demonstraram fusao para longe, sendo que 70,6% apresentaram estereopsia
para longe.

Conclusao: A taxa de sucesso cirurgico por nés encontrada, assim como a sua relagao com uma melhoria
significativa da fusdo e estereopsia para longe foram consistentes com estudos similares efactuados.
Pademos assim dizer que na exotropia intermitente o alinhamento cirdrgico eficaz se associa & melhoria
da qualidade da visao binocular,
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SERVICO DE ORL

CIRECTOR: Dr. Vital Calado

Introducao

O Servigo de Otorrinolaringologia desenvolveu, durante o ano 2001 uma intensa actividade assistencial
que st ndo foi mais expressiva devido a condicionalismos ao nivel do Bloco Operatério que nos impediram
de congcretizar o que tinhamos planeado. A par da actividade assistencial, o Servigo organizou e participou
em varios eventas cientificos quer ao nivel Interno, quer ao nivel Nacional e que contribuiram para
elevar o prestigio do Servigo e do Hospital Dona Estefania,

Mesas Redondas:

- Margo 2001 - Barcelona -1X Cengrasso Ibarico: “ Roncopatia e Apneia do Sona®;

- Maio 2001 — Funchal - XIV Congresso Nacional de ORL e Cirurgia Cérvico-Facial “Tratamanto cirdrgico
da otite média crénica®;

- Cutubro 2001 — Castelo Branco - 32 Encontra de Pediatria do H. Amateus Lusitano: “Mesa redonda
scbre varias temas: testar a audigéo, infecgbes de repeticéo, roncopatia e apneia do sono”.

Acgdes ministradas: Organizacéo de Cursos

- Maio 2001 - Funchal - Curso tedrico — pratico sobre * Rinossinusites da crianga®;

- Novembro 2001 - Hospital de Dona Estetania, Centro de Formagao - Curso sobre “Audiologia Pediatrica®;

- Dezembro 2001 - Hospital de Dona Estefania, Centre de Formagéo - Curso sobre “Patologia Naso-
Sinusal da Crianga — Curso tedrico-pratico";

- Jansira 2001 — S. Pedro do Sul - Minicursg ORL para Clinicos Gerais;

- Maic 2001 — Lisboa - “Otites / Sinusites. Do diagnéstico a terapéutica™

- Maio 2001 — Lisboa -"Infecg¢des respiratdrias altas”;

- Dezembro 2001 — Congresso Cientifice das HCL -Tromboflebites do seio lateral — Casos clinicos.

Reunides clinicas do Servigo
Sao realizadas sessdes clinicas semanais, algumas em colaboracdo com cutros Servigos, em que s
tem discutido toda a patologia ORL Pediatrica.

Investigacao clinica
Participamos num Ensaio Clinice, duplamente cego, de &mbito mundial, destinado a comparar a eficacia
de dois antibidticos, no tratamento da otite média aguda e que se encontra em fase de analise.

Outras actividades

- Participago no projecto global da Qualidade do Hospital de Dona Estefania;

- Participagéo na Direcgdo do Colégio ORL da Ordem dos Médicos;

- Participagdo nos Orgaos Sociais da Associagio Portuguesa de ORL e Cirurgia Cérvica Facial;

- Colaboragao com o Servigo de Imuncalergologia em alguns projectos relacionados com ¢riangas
asmaticas;

- Apcio e supervisao de Estagios de alunos finalistas de Psicologia do Instituto Superior de Psicologia
Aplicada e da Universidade Luséfona de Lisboa.

Trabalhos publicados e comunicados
- 05 a sequir resumides

Vital Calado
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COMO ORGANIZAR UM RASTREIO DA AUDIGAO NEONATAL

Montairo L., Calada V.
Servigo de Olorrinolaringologia - Hospltal Dona Estefania
Revista da Scciedade Portuguesa de Otorrinolaringologia & Patologia Cervico-Faclal, Margs de 2001

Resumo: O Rastreio Universal da Audigdo dos Recém-Nascidos & um objectiva que desde longa data
tem sido tentado. Limitages técnicas e de recursos humanos impadiram que fossem implementados
rastreios universais, tendo-se optado por testar apenas os grupos de alto risco de surdez. Cerca de 50%
dos casos de surdez significativa, que ocorre na auséncia de factores de risco identificaveis, eram apenas
identificados tardiamente.

Na década de noventa, com o aparecimento de testes de rastreio sensiveis, especificos, de répida e facil
aplicagao, foi possivel a implementagao de programas gue visam a rastreio universal dos recém-nascidos,
de preferéncia antes da alta da maternidade.

Foram publicados trabalhos nos Estados Unidos e no Reino Unido que provam que as criangas com
deficiéncia auditiva que iniciaram programas de reabilitagdo antes dos seis meses de idade atingem
melhores niveis de linguagem do que aquelas em que a intervengio foi mais tardia. A detecgo da
deficiéncia auditiva significativa (superior a 40 dB HL) antes dos trés meses, com vista a iniciar a reabilitagéo
antes dos seis meses é pois ¢ objectivo destes programas.

Em Maio de 1998 a “European Consensus Development Conference on Neonatal Hearing Screening”
recomendou o rastreio de todos os recém-nascidos, reconhecendo que a reabilitagao precoce dara aos
novos cidadaos da Europa mais oportunidades e malhor qualidade de vida.

Neste artigo descreve-se a organizagio de um rastreio universal da audigéo, em trés fases consecutivas,
segundo o binario “passa”/falha”, com as varias opgdes técnicas possiveis. A formagéo técnica do pessoal
envolvido no rastreio, a hierarquizagéo das responsabilidades e a necessidade de controle de qualidade
do rastreio s&o também descritas.
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RASTREIO UNIVERSAL DA AUDICAQ NEONATAL. A CONCRETIZACAO DE UM SONHO ANTIGO

Montairo L.
Servige de Oterrinolaringologia - Hospital Dona Estefania
Bolatim Informativo da Secgdio de Neonatolagia da Socledade Portuguasa de Padiatria. Margo de 2001

Resumao: O rastreic da audigdo neonatal foi um cbjectivo tentado por vérias geragbes de profissionais
ligados a satide e desenvolvimentos infantis tais como pediatras, otorrinclaringologistas e audiclogistas.
Nao era possivel rastrear 100% das criangas pois os teses disponiveis eram muito demorados e pouco
fidvels. Alguns destes testes necessitavam a observacdo simultinea do bebé por dois profissionais
treinados. Dois factores fundamentais condicionaram a eclos&o de rastreios verdadeiramente universais
na maioria dos paises desenvolvidos:

A- O progressa da técnica, proporcionando ¢ aparecimenta de novos testes aplicaveis em perfodo
necnatal, utilizando aparethos automaticos de facil manejo que apenas requerem treino basico,
obtendo-se resultados fidveis (com sensibilidades superiores a 30%). As técnicas utilizadas podem
ser as Otoemissoes Acdsticas automaticas (OEA-A) ou os Potenciais Evocados Auditivos automaticos
(PEA-A)}.

B- A execugdo de estudos comparativos entre criangas com igual grau de surdez, mas com diferentes
idades de diagnéstico e inicic de reabilitagao provaram de modo inequivoco as vartagens daintervengéo
{reabilitagdo) precoce, isto &, antes dos seis meses de idade. Nestes estudos sd0 avaliadas as
aquisigdes linguisticas e o desenvolvimento cognitivo nestes dois grupos de criangas.

Nos ultimos dez anos surgiram rastreios universais da audi¢io neonatal em muitos paises europeus, na
maioria dos estadas dos EUA, no Japao e na Australia. Paralelamente assistiu-se a um desenvolvimeanto
e aperfeicoamento de técnicas de reabilitag@o precoce, com adaptagao de préteses auditivas e implantes
cocleares em criangas progressivamente mais jovens.

E decerto na maternidade e com os seus profissionais que se deve proceder a primeira fase do rastreio.
Uma equipa motivada e trainada deverd trabalhar sob a orientagéo técnica de um profissional com
competéncia em audiologia. A técnica a utilizar no rastreio depende da escolha da equipa e do equipamento
disponivel. Quando se utiliza equipamento automatico obtém-se uma resposta “Passa”/ “Falha”. Uma das
formas de organizar o rastreio é implementar 3 fases consecutivas: apds a primeira fase na maternidads,
as criangas que nio “passam”, serdo testadas novamente as 4 semanas, pela equipa inicial, utilizando a
técnica automnatica. As que continuam com um teste positivo (falham), deverao ser observadas em consulta
de Otorrinolaringologia e submetidas a exames de diagndstico audicldgico até aos 3 meses de idade. As
criangas portadoras de deficiéncia auditiva significativa dever&o iniciar um programa de reabilitagao
adequada até aos seis meses de idade.

Algumas criangas com uma audigdo normal no periodo perinatal, podem adquirir hipoacusia significativa
a longe da infancia, quer porque sao portadoras de alteragao genética de expressao tardia, quer parque
sofrem, ac longo da infancia, de doencgas infecciosas (meningite bacteriana, parotidite), traumatismos
craneanos, doengas otoldgicas, ete., pelo gue um audioldgico devera ser sempre efectuado apos estas
ocorréncias ou sempre que haja atraso de linguagem ou suspeita de hipoacusia por parte da familia,
médicos ou educadores.
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UM CASO CLINICO DE MASTOIDITE COMTROMBOFLEBITE DO SEIO LATERAL

Masting |, Carvalha C, Melo A, Calado V.

Servigo de Otorrinolaringologia. Hospital de Dona Estefania.
Reuniao de Servigo de Otorrinolaringologia.

Lishaa, Janeire de 2001

Resumo: Apresentamos o case clinico de uma crianga de 14 anos de idade, do sexo feminino, sem
antecedentes pessoais otoldgicos, que foi transferida do Hospital Distrital de Evora para ¢ nosso Servigo
com o diagndstico de mastoidite a direita complicada de tromboflebite do seio lateral do mesmao lado.

A observagao, no dia da transferéncia para o nosso Hospital, ndo apresentava otalgia, febre, tumefacgéo
ou sinais inflamatérios retroauriculares. A otoscopia o timpano estava espessado e ligeiramente deprimido
mas sem sinais inflamatérios. Analiticamente ndo havia alteragdes, com uma PCR 0,86 mg/ml. O exame
neurolégico era normal. Na TC das masteides, o ouvido direito apresentava uma destruicéo de ambas as
corticais, externa e interna, mais importante ac nivel da cortical sino-dural. Na BM craneo-encefdlica,
existia uma trombofiebite do seio lateral direito com um processo de flebotrombose desde o lagar de
Herdfile até & jugular interna do mesmo lado.

Fez miringotomia com colhieita de exsudado que era escasso e ndo purufento e colocagao de tubo de
ventilagéo transtimpanico. Manteve a antibioterapia que tinha sido iniciada no H. Distrital de Evora,
cefuroxima & qual se associou gentamicina e concomitantemente terapéutica anti-coagulante durante 6
meses. Repetiu-se a TC das mastoides e a angio-RM gue n&o apresentavam guaisguer alteragdes,
assim como a auséncia total de doenga oclusiva/trombdtica venosa.
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LESOES TRAUMATICAS DO 0SS0 TEMPORAL

Cossa J., Melo A,, Monteiro L.

Servigo de Otorrinataringologia - Hospital Dona Estefania
Sessio Clinica do Servigo de Otorrinclaringologia
Lisboa, Maio de 2001

Resumo: O osso temporal & um dos constituinies da calote craniana, cuja lesdo traumética pode implicar
consequéncias muito importantes para o individuo, sob o ponto de vista vital e funcional.

A sua importancia advém da sua posigao relativa, interessando estruturas endocranianas do andar médio
do crénio e estruturas nervosas, Sensorioneurais e vasculares que o atravessam, ou com que se relaciona.
Tradicionalmente as fracturas temporais dividem-se em longitudinais, transversais ou mistas, quanto ao
trago de fractura, em relagao ao eixo do osso temporal.

As fracturas longitudinais, em que o trago de fractura ocorre ao longo do maier eixo do 0sso0 ternporal por
traumatismo aplicado na regifio temparo-parietal, sdo as mais comuns (80%). Raramente provocam
lesbes cocleares ou vestibulares, no entanto podem lesar o sistema timpanc-ossicutar. Em cerca de 20%
dos casos o facial pode sofrer leséo, normalmente no seu trajecto intratimpanico.

As fracturas transversais, menos frequentes (20%), ocorrem em traumatismos aplicados na regiaoccipital,
podem ser lesados o nervo facial (50%), a capsula Gtica, janelas oval e redonda, o aparelho vestibular &
o foramen jugular. S840 por isso frequentes a paralisia facial, a vertigem com nistagmo esponténeo, a
surdez sensaricneural & hemaotimpano.

As fracturas mistas agrupam lesdes complexas com vdrios tragos de fractura, com sinais e sintomas das
outras duas classificagdss.

As complicagBes mais frequentes dos traumatismos do osso temporal sa0: paralisia do facial (tipo
periférica), otorragia, otorraquia , hipoacusia de transmiss@o; menos frequentes, mas néao menos
importantes s3o: as lesbes vasculares, diplopia, hiposteia facial, lesGes de pares cranianos e colesteatoma
secundario.

Na fase aguda o fratamento & conservador, com repouso, vigilancia do estado de consciéncia, antibidticos
e protecgao do ouvido em relag8o & entrada de agua. Nao deverdo ser usadas gotas otoldgicas e as
manipulagdes do CAE deverdo ser limitadas ao essencial @ com escrupulosos cuidados de assépsia.

O sindroma pds-concussivo pode manifestar-se por vertigens inespecificas, cefaleias, fadiga &
incapacidade de concentragdo. Os exames complementares , audiométricos e a vestibulométricos sao
normais. Pode ocorrer lesao concussiva do labirinto membranoso, ruptura do labirinto, cupulolitiase,
fistula perilinfatica pds-traumatica e hidrépsia endolinfatica.

Constituem indicagdo cirdrgica: a meningite recorrente, a lesao do nervo facial (nas imediatas e nas
tardias em que ndo haja melharia com tratamento conservador), a otorrdquia persistente e o
pneumnoencéfalo persistente.
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AUDIOLOGIA : PROVAS DIAGNOSTICAS

Brazdo Santos P, Monteiro L.
Servigo de Otorrinotaringologia - Hospital Dona Estefania
Centro de Sadude de Lourss, 21 de Junho de 2001

Resumo: Os autores fazem uma revisdo da anatomia e da fisiologia da via auditiva, desde o érgao
peritérico, o cuvido (ouvido externoc, ouvide médio e ouvido interno), até ao cortex cerebral.

A anatomia do ouvido foi descrita, nas suas trés posgdes: cuvido externo, ouvido médio e ouvido interno,
enfatizando-se o papel de cada uma destas porgdes no mecanismo de transmissao e amplificagéo do
som, bem como da sua comparticipagao na andlise frequencial e espacial do som.

A fisiologia da audigao foi seguidamente relembrada, dando-se especial relevo ac mecanismo de
transdugdo da energia mecénica em energia eléctrica no érgao de Corti, com posterior estimulagéo das
vias aferentes e centros de integragdo corticais. A via eferente foi também descrita, tendo em vista a
importancia de todos estes mecanismos na fundamentagao tedrica e na interpretagéio das provas utilizadas
na Audiologia Clinica.

Apds a descrigdo da fisiologia da audigao, descreveram-se as diversas componentes fisicas do som:
amplitude, frequéncia e timbre, com vista & interpretagéo e leitura dos audiogramas tonais simples, sendo
dados exemplos praticos de ondas sonoras sinusoidais, com variaces de intensidade e frequéncia.

Enumeraram-se as provas mais frequentemente utilizadas em audiologia clinica, com énfase para a
audiometria comportamental, de adultos e criangas. Realgaram-se as diferentes caracteristicas e principais
dificuldades dos testes efectuados em idade pediatrica.

As principais provas de impedancia foram descritas, tendo-se correlacionado os diferentes tipos de tragados
com patologias especificas e imagens obtidas por otoscopia.

Seguidamente foram descritas as principais provas fisiolégicas, Potenciais Fvocados Auditivos de curta
laténcia, e Otoemissdes Acusticas, no que respeita ao seu fundamento fisioldgico, aplicagdes praticas e
interpretagio de resultados.

As diversas provas audiologicas foram correlacionadas entre si, complementando-se. Cada um dos {estes
devera ser interpretados como uma pega de uma bateria completa para estudo exaustivo dos varios
aspectos da audi¢o.
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ESTRIDOR EM PEDIATRIA

Cossa J., Melo A, Monteiro L.

Servigo de Otorrinolaringologia - Haspital Dona Estetania

Jornadas do Interne do H. De Santo Espirito de Angra de Heroismo
Jornadas de Pediatria do H. Amatus Lusitano, Qutubre de 2001

Resumo: O estridor é um ruido inspiratério provocado por vibragdes das estruturas laringeas. E um
sintoma frequente em idade pediatrica: 85% dos casos de estridor ocorrem em idade pedidtrica.

As causas de estridor podem ser congénitas ou adquiridas. Pode ocorrer subitamente ou de uma forma
crénica ou recidivante.

A abordagem da crianga com estridor & necessariamente multidisciplinar, envolvendo o pediatra e o
otorrinolaringelogista, com ¢ apoio de exames complementares sofisticados (endescopia e imagiologia).
Apds uma breve revisdo da anatornofisiologia da laringe pedidtrica, os autores passam em revisao as
principais causas de estridor pediatrico, sejam elas orgénicas ou funcionais, enumerando sumariamente
a cascata diagndstica e terapéutica.

Entre as causas mais frequentes de estridor contam-se: a laringomaldcea, a estenose laringea (congénita
ou adquirida), a papilomatose laringea, diversas malformagdes congénitas e as causas infecciosas e
inflamatérias.

Neste trabalho reflecte-se a experiéncia do Servigo de Otorrinolaringologia Pediatrica deste Hospital, no
que respeita ao diagndstico e terapéutica desta patologia.
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COMPLICAGOES DA SINUSITE E IATROGENIA MEDICAMENTOSA - CASO CLINICO

Alpoim Moreira l., Neto V.

Sarvigo de Otorrinolaringologia - Hospital Dona Estefania
3° Encontro de Pediatria do Hospital Amato Lusitano.
Castelo Branco, 24 a 26 de Outubro de 2002.

Curso de Patologia Naso-5Slnusal na Crianga.

Lisboa, 17 a 19 de Dezembre de 2002,

Resumo: As complicagbes intracranianas da sinusite, outrora frequentes e por vezes fatais, sofreramum
decréscimo significativo desde a introdugdo da antibicterapia no fratamento desta patologia, na década
de quarenta. No entanto, apesar das técnicas de diagndstico mais precisas e de terapéuticas mais eficazes,
a motbilidade e a mortalidade destas complicagdes mantém-se excessivas, principalmente por atraso do
diagndstico. O desenvolvimento lento do abecesso epidural causa poucos sintomas, e estes podem estar
presentes por semanas ou meses anies que o diagndstico seja feito. Um diagndstico tardio pode levar a
gue uma sinusite complicada com abcesso epidural se complique ainda mais com empiema subdural,
abcesso cerebral, meningite, ou trombose do seio cavernoso, situagdes estas com um progndstico
muito mais reservado. Por outre lado ndo pode ser ignorado o facto da antibioterapia estar associada a
efeitos adversos, pelo que o seu emprego ndc deve ser banalizado, devendo ser sempre analisada a
relagéo risco/beneficio.

Os autores descrevem um ¢aso de sinusite cronica de uma crianga do sexo masculino, 12 anos de idade,
que foi enviada ao servige de urgéncia do Hospital Dona Estefania em Junhe de 2001 por agravamento
do seu estado clinico com cefaleia intensa e aparecimento de tumefacgéio frontal direita (Pott's puffy
tumar). ATC dos seios perinasais e cranio-encefdlica mostraram uma pansinusite, abcesso subperiosteo
e epidural frontal direito, e osteomiglite da parede externa e interna do seio frontal direito. O doente foi
submetido a cirurgia de urgéncia, tendo sido feita uma abordagem externa do seio frontal diraito, com
drenagem do pus e colheita do mesmo para andlise bacteriolégica (estéril). Iniciou terapéutica empirica
com ceftriaxone (4g/dia), vancomicina (2g/dia) e clindamicina (2g/dia}, para além de terapéutica profilatica
com difenilhidantoina (125mg/dia), apds acordo com o Servige de infecciologia e a Neurocirurgia. O
controlo analitico semanal foi sempre normal, ne entanto uma ecogratia das vias biliares feita ao 252 dia
apés o inicio do Ceftriaxone, mostrou litiase vesicular multipla. Suspendeu-se o ceftriaxone, passando
a prescreve-se rifampicina (600mg/dia}, clindamicina (1,2g/dia) e 4c. ursodioxictlico {750mg/dia). Durante
o internamento a crianga esteve sempre assintomatica, tendo alta apos 1 més e 1 semana de internamento.
Uma semana apds a alta hospitalar teve o primeiro episédio de cdlica biliar, seguido de novo episcdio 2
semanas depois, tendo este culminado em colecistectomia de urgéncia.
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TROMBOFLEBITE DO SEIQ LATERAL - CASOS CLINICOS

Brazdo Santos P, Martins 1., Neto V., Carvalho C., Monteiro L., Calade V.
Servigo de Otorrinolaringologia - Hospital Dona Estefania

Curso de Patologia Naso-Sinusal na Crianga, Hospital de Dona Estefdnia
Lisbea, 17 a 19 de Dezembro de 2002

Resumo: As complicagbes intracranianas de processos infecciosos do ouvido médio, em particular as
tremboflebites do seio lateral, sa0 raras merc@ do uso generalizado de antibidticos. Contude apesar de
raras sao potencialmente fatais, pedendo acasionar sequeias neurclégicas graves.

Os autores apresentam 4 casos clinicos de tromboflebite do ssio lateral em criangas.
Enfatiza-se a necessidade de um elevada critério de suspeigdo para que seja possivel um diagnostico

precoce, a importancia da ressondncia magnética nuclear no diagnostico imagiclégico, bem como as
controversas terapéuticas de anticoagulacédo e drenagem cirtrgica.
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FASCEITE NECROSANTE E OTITE MEDIA AGUDA

Bento AM., Fernandes |., Valente R., Barata D.
Unidade de Culdados Intenslvos Padiatricos - Hospital Dona Estetania
Acta Pediatr.Port,, 2001; N®3; Vol. 32: 165-8

Resumo: A fasceite necrosante (FN) é uma doenga rara em pediatria. Na maior parte dos casos surge
como complicaggo da varicela, sendo a pele habitualmente a porta de entrada e o Strepfococcus pyogenes
0 agente mais frequente.

Os autores descrevermn um caso clinico de uma crianga de 8 anos, previamente saudavel que, no contexto
de uma ctite média aguda medicada com um anti-inflamatdrio ndo esteréide (AINE), desenvolve uma
infecgao invasiva a Strepfococcus f hemaliticus do grupo A.



ANUARIO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 2001 135

MORTALIDADE NUMA UNIDADE CUIDADOS INTENSIVOS PEDIATRICOS

Estrada J., Vale M.C., Marques A., Ventura L., Santos M., Vasconcelos C.
Unidade de Cuidados Intensivos Padidtricos - Hospital Dona Estefénia
Acta Pediatr. Port., 2001; N%2; Vol. 32; 71-6

Resumo: Artigos descrevendo o movimento assistencial de Unidades de Cuidados Intensivos Pediatricos
e analisando as respectivas mortalidades ndo sdo muito comuns. Este estudo retrospectivo tem como
objectivo avaliar e analisar 0 movimento assistenciat e a mortalidade da Unidade de Cuidados Intensivos
Pediatricos (UCIP) do Hospital Dona Estefénia (HDE) num pericdo de 6 anos {0.4.04.91 e 03.04.97).
Neste periode houve 2987 internamentos na UCIP e foram registados 200 (6.70%) obitos, os quais
corresponderam a 40.48% dos 494 dbitos verificados no HDE. '

A andlise estatistica mostrou diferengas significativas, entre sobreviventes e falecidos, relativamenta aos
seguintes pardmetros: indice de gravidade (4.65 vs 21.42); probabilidade de morte (3,69% vs 39.97%);
grau de intervencao terapéutica (14.70 vs 34.80); idade média (4.11 vs 3.33 anos), demora média (2.70
vs B.86 dias); incidéncia de doenga crénica (44.73 vs 62.79%); reinternamentos (2.20 vs 16.28%} e
proveniéncia — Servigo de Urgéncia / Outros Hospitais — (51.95 vs 25.58 / 18.87 vs 39.53%). Existia
doenga cronica em 108 (62,.79%) dos falecidos (ligeira 8m 27.78% a significativa em 72.22%), salientando-
se acardiaca (27.78%), a do SNC (13.89%), e a relacionada com patologia do periodo neonatal (10.19%).

A causa final de morte relacionou-se predominantemente com patologia infecciosa (40.70%}, respiratéria
(19.77%), cardiaca {12.21%) e do SNC (11.63%). Existia faléncia mono-orgéic (OSF) em 24 (13.95%} e
faléngcia multipla de érgéo (MOSF) em 148 (86.05%) dos falecidos, A morialidade esperada era de 5.807%,
tendo a mortalidade observada sido de 5.840% (Standardized Mortality Ratio = 1.006).
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MORTALIDADE NUMA UNDADE DE CLIDADOS INTENSIVOS PEDIATRICOS,
ANALISE E ALGUMAS CONSIDERAGOES ETICAS

Vale M. C., Estrada J., Santos M., Marques A., Ventura L., Ramos .J., Vasconcelos C.
Unidada de Cuidados Intensivos Pedidtrices - Hospital Dona Estefania
Acta Pediatr. Port., 2001; N¥2; Vol 32; 77-82

Resumo: Efectucu-se a analise retrospectiva de 184 dos 200 ¢6bitos registados na UCIP do HDE, no
periodo compreendido entre Abril de 1991 e Margo de 1897,

A andlise efectuada visou essencialmente aspectos relacionados com o tipa de intervengéo e investimento
terapéutico, processo de tomada de decisao e a abordagem da morte em pediatria.

A expectativa de intervengao terapéutica, a entrada, era curativa em 96 (52,2%) casos, paliativa-curativa
em 44 (23,8%), paliativa ndo-curativa em 39 {21,2%) e de cuidados terminais em 5 (2,7%).

Nos 184 cascs analisados ¢ investimento terapéutico inicial foi total em 178 (96,7%). Ao longo do
internamentc ocorreu uma modificagdo desse investimento terap@utico em 71 (38,6%) casos, Assim, dos
184 falecidos, 107 (58,2%;) faleceram na sequéncia de reanimagao cardio-respiratéria ndo eficaz, isto ,
com investimento total e 77 (41,8%) com limitagac de investimento, Nestes Ultimos, em 19 (10,3%) casos
houve diagndstica de morte cerebral, em 47 (25,5%) decisio de ndo-reanimacio, e em 11 limitagdo
terapéutica.
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FASCEITE NECROSANTE POS VARICELA

Gongalves E., Furtado F., Estrada J., Vale M* C_, Pinlo M., Santos M., Moura G., Vasconcelos C.
Unidade de Cuidados Intensivos Pediatricos o Servigo da Cirurgla
Acta Med. Port., 2001, N¢ 3, Vol.14: 367-70

Resumo: A fasceite necrosante € uma infecg¢do pouco frequente, caracterizada por um envolvimento
rapidamente progressivo das fascias e tecido celular subcutaneo.

Os autores apresentam trés casos clinicos de fasceite necrosante que tém como caracteristicas comuns:
antecedentes préximos de varicela, sinais inflamatdrios rapidamente progressivos com marcado
componente algico, compromisso sistémico sugestivo de sindrome de choque téxico e isolamento de
Streptococcus b-hemolitico do grupo A (dois dos trés casos). Um precoce diagndstico diferencial com
celulite, antibioterapia de largo espectro, suporte hemodindmico intensivo e, sobretudo, rapido e extenso
desbridamento cirlrgico, sdo determinantes fundamentais no prognéstico desta patolegia, com elevada
mortalidade.
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DOENTES ONCOLOGICOS EM CUIDADOS INTENSIVOS PEDIATRICOS

Aguiar T., Pereira G., Estrada J., Vale M.C., Vasconcefos C.

Unidade de Cuidados Intensivos Pediatricos do Hospital de Dona Estefania.
Vil Congresso Portugués de Padiatria

Vila da Feira, Maio de 2001

Resumao: Objectivos: Avaliar os doentes oncolégicos internados na Unidade de Cuidades Intensivos
Pediatricos do Hospital de Dona Estetania (UCIP-HDE) e a eficacia do PRISM ( Pediatric Risk of Mortality)
na predi¢do da mortalidade neste grupo nosolagico.

Material @ métodos: Estudo retrospectivo dos doentes oncoldgicos internados entre Abril de 1991 e
Abril de 2000 na UCIP-HDE.

Resultados: Numtotal de 4229 internamentos, 168 (4,14 %) eram ancolégicos, dos quais 74 com patologia
cirdrgica e 94 com patologia médica. Destes, 42 eram provenientes do Instituto Poriugués de Oncologia
Francisco Gentil {IPOFG) e 52 de outros hospitais. Os tumores sdlidos foram predominantes (119 - 70,8%),
destacando-se naste grupe os neuroblastomas (19) e os tumores renais (14) e hepaticos (12).

A mortatidade nos doentes nao oncoldgicos foi de 6,64 % e nos oncoldgicos de 15 %, sendo maxima nos
42 doentes provenientes do IPOFG (33 %). Globaimente, a mortalidade foi maior nos tumores liquidos
(20,4 %) comparativamente aos tumores sélidos (12,6 6).

A relacao entre a mortalidade esperada e a verificada foi de 1.028 para os doentes néo oncoldgicos e de
1.69 para os doentes oncoldgicos, ndo parecendo o PRISM ser um indice adequado & previsdo da
mortalidade nos doentas oncoldgicos.

Conclusao: Os doentes oncoldgicos apresentam maior Indice de gravidade e de intervengao terapéutica
do que a generalidade dos outros doentes. O prognaostico em Pediatria é bastante melhor de que nos
adultos, justificande-se o internamento numa Unidade de Cuidados Intensivos e o investimento terapéutico.

A ndo aplicacdo do PRISM aos doentes oncologicos terna ainda mais complicadas as decisbes
terapéuticas, sempre dificeis neste grupo.
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ARDS - CASO CLINICO

Brites V., Lamy 5., Ramos J., Santos M., Ventura L., Vasconcelos C.
Unidade de Cuidados Intensivos Padistricos - Hospital Dona Estefania
Feunido de Casos Clinicos da Secgéo de Cuidados Intensivos da SPP
Lisboa, Junho de 2001

Resumo: O sindrome de dificuldade respiratéria aguda (ARDS) é uma entidade clinica de mau prognéstico
com elevada mortalidade em idade pediatrica. Representa uma resposta a uma agressdo pulmonar com
lesdo do endotélic pulmonar que leva a extravasio de mediadores inflamatdrios que por si perpetuam e
potenciam a agresséao. Qualquer entidade que provoque les&o endotelial sistémica e, em especial pulmonar,
pode sar incriminado. Sao exemplos desta etiologia as situagdes de hipoperfuséo (sépsis, chogue, sepsis,
paragem cardio-respiratéria) e as pneumopatias. Esta situagéo é definida pele seu inicio subito, hipoxémia,
infiltrados bilaterais e difusos no telerradiograma do térax sem evidéncia de insuficiéncia cardiaca esquerda.
Os objectivos do tratamento desta doenga séo reverter a condi¢&o clinica subjacente que levou & agressao,
minimizar a leséo pulmonar ja estabelecida , manter um nivel adequado de oxigenagio e avitar
complicacbes infecciosas até & recuperagao histolégica.

Apresentamos um caso clinico de ARDS de uma crianga de 20 meses de idade, anteriormente saudavel,
que adoece subitamente com laringotraqueobronquite com estridor significativo que motivou o seu
internamento. Por agravamento da dificuldade respiratéria foi decidido intubag&o electiva . Apds indugéo
anestésica fez paragem cardiorespiratdria, pelo que foi reanimada e transferida para a UCIP- HDE, ventilada
com Ambu.

Nos primeiros dias de internamento manteve-se neurclogicamente bem e sem envolvimento multiorganico,
assistindo-se a um agravamento progressivo da fungdo pulmonar, com critérios de ARDS ao 42 dia de
internamento. Pela faldncia da ventilagao convencional, foi associado terapéutica com surfactanie e
posteriormente com oxido nitrico.

Apesar da controvérsia que envolve estes procedimentos terapéuticos, a sua ulilizagio neste caso de
extrema gravidade, permitiu uma evolugio favoravel, o que nos leva a reflectir sobre as atitudes a tomar
em cuidados intensivos perante este sindrome.
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FASCEFTE NECROSANTE EM PEDIATRIA

Pergira S., Bento A M., Estrada J., Fernandes |., Santos M., Valente R., Carmo Vale MY, Barata D., Vasconcelos C.
Unidade de Cuidados Intensivas Pediatricos - Hospital Dona Estefania

5% Congresso Clentlfico dos Hospitais Civis de Lisboa

Lisboa, Dezembro de 2001

Resuma: A fascefte necrosante é uma infecgdo pouco frequente, caracterizada por um envolvimento
rapidamente progressivo das fascias e tecido celular subcutaneo.

Neste poster, os autoras apresentam 4 casos clinicos de fasceite necrosants que tdm como
caracteristicas comuns: antecedentes préximos de varicela {3 deles), sinais inflamatérios rapidamente
progressivos, compromisso sistémico sugestivo de sindrome de choque i6xico e isolamento de
Streptococcus B-hemolitico do grupo A (3 dos 4 casos).

Um diagndstico diferencial precoce com celulite, antibioterapia de largo espectro, suporte hemodinamico
intensivo e sobretudo, rapido e extenso desbridamento cirdrgico, sdo determinantes fundamentais no
prognéstico desta patologia, com elevada mortalidade.
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UM CASO CLINICO DE HIPERTENSAO ARTERIAL GRAVE

Afonsec 5., Marques A., Estrada )., Vale C., Valenta R., Barata D., Vasconcelos C.
Unidade de Cuidados Intensivos Pedidiricos - Hospital Dona Estefania

Reunifo de Casos Clinicos da Secgao de Cuidados Intensivos Pedidtricos da S.PP.
Lisboa, Junho de 2001 (comunicagio})

5% Congresso Cientifico dos Hospitais Civis de Lisboa

Lisboa, Dezembro da 2001 (paster)

Resumo: Os autores apresentam um caso clinico de uma crianga do sexo masculino, de B anos de
idade, internado na unidade de cuidados intensivos pediatricos por hipertens&o arterial grave.

Uma semana antes do internamenta iniciou quadro de cefaleia predominantemente vaspertina que o
despertava durants a noite, acompanhada de vémitos pds-prandiais, anorexia, perda de peso nio
quantificado e sonoléncia.

Na servigo de urgéncia constatou-se a existéncia de hipertenséo arterial com valores de TA - 220/140 mmMg,
fundoscopia com estase papilar e hipertrofia do ventriculo esquerdo, sende internado na unidade.

O contrele da hipertensao arterial foi dificil com resisténcia a anti-hipertensores como a nifedipina e
propranolol. Iniciou labetalol em perfusio endovenosa, obtendo-se o controle da tensfo arterial com este
farmaco.

A ecografia abdominal revelou uma massa com cerca de 3-4 cm na topografia da supra-renal esquerda.
Para caracterizag8o desta massa efectuou vérias ecografias, eco-doppler, TC abdominal, cintigrafia com
IMBG e exames laboratoriais {ac. vanilmandélico, catecolaminas, cortisol, aldosterona, renina, fungao
tircideia e ACTH) que permitiram o diagnostico de feacromocitoma.

Apés esclarecimento do diagndstico iniciou fenoxibenzamina com estabilizagio da situagao clinica.

Foi efectuada intervencgéo cirlirgica quatro semanas apis o internamento para extracgéo do tumor, Manteve
sempre valores tensionais estdveis e a cirurgia decorreu sem complicagbes, necessitando apenas de
perfusao com nitroprussiato de sédio durante a manipulagéo do feocramocitoma.

Apds a cirurgia a tenséo arterial manteve-se estavel e o controlo laboratorial (nomeadamente o doseamento
de catecolaminas) decorrida uma semana foi normal. Salientamos a necessidade do diagnéstico precoce
da HTA, através de medicao da tensao arterial em todas as criangas em consulta de pediatria de rotina.
No que diz respeito ao tralamento da hipertenséo arterial, sublinhamos a necessidade do uso criterioso
de farmacocs anti-hipertensores na emergéncia hipertensiva, particularmente na suspeita de
feocromocitoma,
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MASSA ABDOMINAL - UM CASO CLINICO

Carvalho &., Santos M., Pereira A.L., Vasconcelos C., Gentil Marting A.
Unidade de Cuidados Inmensivos Pedidtricos - Hospital Dona Estefania
Unidade de Infacciclogia Pediatrica - Hospital Dona Estefénia
Departamento de Cirurgia Pedidtrica - Hospital Dona Estefania

5% Congresso Cientifico dos Hospitais Civis de Lisboa

Lisboa, Dezembra de 2001 (poster)

Resumo: Os autores apresentam o casa clinico de uma crianga de 8 meses, sexo feminino, raga negra,
natural e residente em Cabo Verde até aos 6 meses de vida altura em que passou a residir em Portugal.
Foi transferido do Hospital de Portiméao apds ai ter estado internado 24 horas.

Cinco dias antes do internamenta inicia febre elevada, diarreia e vémitos de agravamento progressivo. O
exame objectivo revelava sensacéo de doenga grave, prostragdo marcada, gemido constante, palidez
acentuada, respira¢ao superficial e abdémen muito distendido, doloreso & palpagéo, com hepatomegalia
volumosa de consisténcia dura.

Laboratorialmente salientava-se a presenca de anemia (Hg: 7,3 g/dl}, PCR elevada, transaminases e y GT
glevadas, hipoproteinémia com hipoalbuminémia e alterac@o das provas de coagulagao.

Realizou ecografia abdominal que revelou massa quistica no lobo hepdtice esquerdo sugsestivo de abcesso
amebiano e TC abdominal que delimitou e confirmou a presenga da mesma.

Pelo grave compromisso sistémico e forte suspeita diagndstica inicia no 12 dia de internamento cefiriaxone
e metronidazol. Por agravamento da dor abdominal e aumento visivel do volume abdominal no 32 dia de
internamento & submetida a drenagem do abcesso. A pesquisa de amebas no liquido do quisto foi positiva.

Foi transferida para a unidade de infecciologia no 7° dia de internamento, apresentande no 89 dia de
internamento quadro clinico e laboratorial compativel com sépsis apesar da hemaocultura ter sido negativa.

Realiza no 132 dia de internamento quistografia que revela regresséo da loca do abcesso.

Teve alta ao 402 dia de internamento, referenciado & consulta de pediatria do hospital de origem.
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DEPARTAMENTO DE PSIQUIATRIA DA INFANCIA E DA ADOLESCENCIA

DIRECTORA: Dr.2 M José Gongalves

Introdugdo

O Departamento de Psiquiatria da Infancia e da Adolelescéncia esta representado no Anuario do Hospital
de D. Estefania de 2001 com 9 trabalhos, a maioria dos quais apresentados no Congresso Europeu de
Psicopatelogia da Inf&ncia e da Adolescéncia que se realizou em Lisboa de 31 de Maio a 2 Junho de
2001. Cerrespondeu a uma forte aposta do Bepartamento, quer em termos cientificos, quer organizacionais,
ne reconhecimento e visibilidade a nivel europeu da vitalidade da pedopsiquiatria nacional.

A nivel interno correspondeu (e corresponde) & necessidade de manter uma reflexdo critica schre
a actividade clinica, e de aprofundar o conhecimento das metodologias que permitem o
aperfei¢oamento da pratica clinica e a sua adequacio as necessidades da populagao. Ndo tem sido
uma tarela facil, dada a grande presséo do trabalho clinico e também a enorme dispersao geografica
dos servigos, a diversificagdo das actividades clinicas e ¢ diferente nivel de interesses cientificos
dos seus profisgionais.

Por outro lado, o desenvolvimente das actividades de formacgéo, sempre foi uma das prioridades do
Departamento, a que ndo séo alheios os factos de se tratar de uma aspecialidade recente e ainda em
oxpansdo e de ao Departamento estarem cometidas responsabilidades no ambito do Internate
Complementar para toda a Zona Sul e Regides Autdnomas. Assim, a formacgfo dos médicos internos, de
que a actividade de investigagéo € parte integrante, tem sido dedicado grande atengéo e tempo. Para
que esta Gltima tenha um carécter mais abrangente e seja enquadrada de forma adequada criou-se, a
partir de Qutubro de 2000, um Seminario de Investigagéo no ambito do Internato, obrigatdric para os
internos, mas aberto a qualguer profissional que deseje participar. A este desafio responderam os internos
com entusiasmo e empenhamento.

Neste seminario, em que o principal objectivo é aplicar os métodos de investigacdo em pedopsiquiatria
aos trabalhos gue se realizam no Departamento, procura-se estimular a realizagdo de projectos de interesse
geral para o Departamento, como é o caso do Projecto de Criagdo de uma Base de Dados, apoiar
trabalhos de interesse clinico em que se estudam os fenémenos psicopatolégicos, como o estudo da
Prevaléncia da Perturbagdo Aguda do Stress Post-Traumdtico em Criangas e Adolescentes Vitimas de
Acidentes de Viagdo ou estudos de casuistica que permitam avaliar as caracteristicas e necessidades
da populagao infantil e adolescente consultante e a eficicia da resposta.clinica, de que o estudo sobre as
Urgéncias Pedopsiquidtricas no Hospital de D. Estefania sao exemplos.

Outra linha de investigagdo que, pela sua importancia na promogao da sadde mental, tem sido
implementada no Departamento € a drea da primeira infancia. A Unidade da Primeira Infancia criada em
1983, fot um dos primeiros servigos europeus dedicados exclusivamente a satide mental da primeira
infancia, desenvolvendo um trabalho pioneiro e tendo sido reconhecido como um servigo de referéncia.
As dreas em que mais se tem desenvolvido a investigagao clinica séo:

1. A classificagao diagndstica no qual se insere o estudo Foflow-up das Perturbagdes Regulatdrias e que
faz parte de um conjunto de trabalhos de casuistica da Unidade, j& apresentados internacionalmente,
permitindo estudos comparados com cohortes de outros paises, nomeadamente Franga, Itdlia, Austria.

2. A interaccao mae-crianca , em que os estudos das representagfes maternas se téem revelado da
maior relevancia para a compreenséo etiopatogénica de certas perturbagdes psiquicas dos lactentes e
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de que os trabalhos Continuidada entra Representagdo do Bébé na Gravidez e Parcepgdo da Crianca
aos 2 Anos de ldade e Representagbes Mentais Maternas: Um Caso de Trigémeos fazem parte.

O trabalho comunitario e ¢ apeic psico-social as familias das criangas com necessidades especiais ou
em risco & outra das preccupagdes das equipas de salde mental da infancia e da adclescéncia do
Departamento que assim privilegiam o trabalho multi-disciplinar, Na Unidade da Primeira Inféncia foi
desenvolvida uma metodotogia especifica - Intervengdo em Rede- de que o trabalho Envoividos na Rede
descreve e exemplifica através de 2 casos clinicos.

A nossa recente instalagdo no hospital no poderia deixar de se traduzir por algum trabalho clinico
realizado em conjunto com outros servicos, como alias ja tinha sido feito em anecs anteriores. A descrigdo
de um caso de Anorexia Nervosa. Um caso clinico de internamenio no Hospital D. Estefdnia, pslas
dificuldades de manejo terapéutico e pela forma exemplar como se articularam as diferentes equipas e
profissionais pareceu-nas ter relevancia clinica. Foi apresentado como Poster no XIl Encontro Nacional
da Associagéo de Psiquiatria da Infancia e da Adolescéncia

Finalmente incluimos a intarvengéo de um dos nossos internos convidado a intervir no Farum do Interno
do Congresso Cientifico dos HCL em Dezembro de 2001 com a comunicagéo Interacgdo Interno / Tutor,
tema que nos é particularmente caro.

A laia de conclusdo diria que se, este ano, houve um salto em termos qualitatives e guantitativos, na
producéc cientifica do Departamento, a caminhada ainda estd no seu comego e ainda ha muite para
andar. De qualquer modo, € na esperanga de que as expectativas dagueles que se juntam a nds para
iniciar a sua formagéce ndo sejam defraudadas, de que possamas contribuir, ainda que modestamente,
para 0 avango da disciplina, mas sobretudo de podermos tratar melhor 0s nossos doentes, que
continuaremos a trabalhar.

Maria José Gongalves
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FOLLOW-UP DAS PERTURBAGOES REGULATORIAS

Corréa da Silva L.*, Duarta L*, Rodrigues €.**, Caldeira da Siiva P**

* Psicéloga Clinica; =" Pedopsiquiatra

Unidade da Primeira Infancia - Departamento de Psiquiatria da Infancia e Adolescéncia - Hospital Dona Estefania
Congresso Euwropeu de Psicopatologia da Crianga e do Adolescents {Poster)

Lisboa, Maio de 2001

Resumo: Intreducgdo: A Perturbagdo Regulatdria (FR) é um conceito recente na psicopatologia infantil
e aparentemente muito Gtit do ponto de visia clinico para a compreenséo e a orientagéo terapéutica. O
sistema de Classificagdo Diagnéstica DC:0-3 inclui esta perturbag@o como uma das suas categorias,
definindo-a e descrevendo-a extensivamente. Todavia, algumas questdes permanecem por esclarecer.

Uma das guestbes é a associagio entre as Perturbagdes Regulatorias e as Perturbagdes da Relagéo
(Eixo Il). Qutra questéio incide sobre ¢s resultados das Pertubagdes Regulatérias, essencialmente descritas
comg dificuldades maturativas e constitucionais. Greenspan estabeleceu uma certa continuidade entre
as PerturbagBes Regulatérias e as Perturbagtes da Relagdo e da Comunicagio. Todavia nio esclarece
guais as subcategorias que estdo mais frequentemente presentes neste tipo de evelugio.

Material e Método: Apresentamos o seguimento, desde 1997, dos casos diagnosticados como
PerturbagGes Regulatdrias, reavaliados 6 a 12 meses apds o diagnostice inicial. Serdo apresentadas as
associacoes entre as subcategorias das Perturbagdes Regulatérias (Eixo |) e o Eixo 1I. Sdc comparadas
as categorias do Eixo | no momento da avaliagéo com as mesmas categorias no momento da reavaiia¢ao.

Hipéteses: Hipdtese 1, Se considerarmos que o conceito de PR implica um desfasamento entre as
dificuldades de processamento de informagdo da crianga e a capacidade parental em reconhecer e
adaptar-se a estas dificuldades, serd entdo de esperar uma associagdo de resultados enire o diagndstico
de PR no Eixo | da DC:0-3 comn o diagndstico de Perturbagéo da Relag@o no Eixo If da mesma.

Hipdtese 2:Considerando a existdncia de diversos tipos de PR, quisemos averiguar a correspandéncia
entre determinados tipos de PR e determinados tipos de Perturbagdes da Relagao.

Hipdtese 3:Se considerarmos que apés os 18 meses, a capacidade de representagdo mental aumenta
ostensivamente, e que o que antetiormente pertencia mais ao foro neurofisiolégico adquire maior significado
psiquico e se torna parte do Self, entdo verificar-se-a uma evolugdo de PR para Perturbagdes do Afecto,
i-e, existird uma associagdo entre o diagnéstico de PR inicial com o diagnéstico posterior de Perturbacio
do Afeclo

Conclusaes: Hipdtese 1; ndo se confirmou;Hipdtese 2 resultados tendem a nao confirmar: Hipdlese 3.
nao pdde ser testado devido a reduzida dimens&do da amostra, mas os resultados apontam para uma
certa evolugao das Perturbagfes Regulatérias para as Perturbagdes do Afecto, apesar de realgarem
mais a relativa estabilidade destas e de mostrarem como séo possiveis tanto evolugdes positivas como
negativas.

Adicionalmente, este estudo veic mostrar que: contrariamente aos critérios sugeridos pela DC:0-3 existem
poucas queixas relativamente a perturbagdes do sono e alimentares. A incidéncia de PR na populagdo &
relativamente baixa. A sintomatologia das PR é mais dispersa no sexo feminino. Os resultados sugerem
uma preccupagdc mais precoce por parte dos pais no sexo femirtino, apesar destes resultados ndo
serem estatisticamente significativos. Existe uma maior probabilidade de incidéncia de PR no sexo
masculino. Uma vez que encontramos mais PR do Tipo 11§ sé a partir do 22 ano de vida, e ndo encontramos
mais PR do Tipe Il depois do 3% colocamos a hipétese de o Tipo |l e Ill se referirem a um unico Tipe que
se expressa de forma diferente segundo a idade de desenvolvimento da crianga.
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REPRESENTAGOES MENTAIS MATERNAS: UM CASO DE TRIGEMEOS

Almaida 5.*, Ataide A."*, Nascimento M.J.*"", Pires P, Caldeira da Silva P

* Psicéloga ** Médico™ Enfermeira .

Unidade da Primeira Infancia - Departamanto Psiquiatria da [nfancia e Adolescéncia - Hospital Dona Estefania
3¢ Congresso Eurcpeu de Psicopatologia de Crianga e do Adolescente,

Lisboa, Maio de 2001

Resumo: E bem conhscido o facto de a representagdo mental materna influenciar as interacgGes
mae-crianga e desta forma o desenvolvimento psicoafective do bébs. Com os trabalhos de D. Winnicott e
de W. Bion torna-se mais evidente a importancia do mundo fantasmatico da mae na constru¢io do
sentide de identidade da crianga.

Em 1980 com o artigo Ghosts in the Nursery, Selma Fraiberg enfatiza a importancia das fantasias mentais
maternas na génease da patologia da relagio mae crianga ou na formagéo de sintomas nesta.

A propésite de um caso clinico de trigémeos, os autores propde-se realizar uma reflexao tedrica sobre as
representacGes mentals maternas num cantexto de generalidade. O caso clinico apresentado foi observado
na nossa Unidade a pedida dos pais, por necessidade de insercéo das criangas num Infantario.

A data da 1' consulta as bebés tinham 4 meses, sendo dois do sexe masculino e um do sexo feminino.
Pela ohservagio tornaram-se evidentes as diferengas da interacgdo méae-crianga em relagao aos trés
bébés. Assim, uma questio nos surgiu; Existird uma Gnica representa¢io materna e para cada crianga
uma representagao subsididria desta, ou existirdc a partida representagdes maternas diterentes?

Para uma abordagem mais objectiva desta questdo e do caso clinico, utilizamos os seguintes instrumentos:
a Entrevista R - método de avaliagdo das representagbes maternas de Stern, D.; Robert-Tissot, etal,, e
o ~t Characteristics Questionnaire de Bates.
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CONTINUIDADE ENTRE REPRESENTAGAO DO BEBE NA GRAVIDEZ E PERCEPGAQ DA CRIANGA AOS 2 ANOS DE VIDA

Caldeira da Silva P*, Eira C.**, Vicente M.**, Guerreirao R.**

*Assistents Hospitalar Graduado de Pedopsiquiatria, **Psicotoga Clinica

Unidade da Primeira Inféncia - Deparlamento de Psiquiatria da Infancia ¢ Adolescéncia - Hospital Dona Estefania
32 Congresso Europeu de Psicopatologia da Crianga e do Adolascents { Poster)

Lishoa, Maio da 2001

Resumo: Introducae: O presente trabalho utiliza dadas recolhidos em Portugal no contexto da realizagao
do Programa “"Promogao do Desenvolvimento Psico-social das Criangas através dos Cuidados de Sallde
Primarios”, patrocinado pele Gabinete Regional para a Europa da OMS e subsidiado pelo programa
BIOMED1 (projecto BMH-1 CT 94 1161).

Neste programa, foram realizadas nas consultas de vigilancia, por médicos de familia, entrevistas que
abordavam aspectas relacionados com a promogac da sadde mental durante a gravidez e 0s dois primeiros
anos de vida das criangas.

Foram utilizados diversos instrumentos para avaliagao das maes, das criangas e da relagéo nas diades,
em diversas alturas da vida das criangas, entre as 6 semanas e 0s 24 meses.

Objectivos: O presente estudo procura averiguar a existéncia de uma associacdc entre as fantasias
maternas acerca do behé durants a gravidez e a sua percepgéce do temperamento da crianga aos dois
anos de idade.

Metodologia: Participaram neste estudoe cerca de 170 diades mée-crianga, cujo acempanhamento foi
efectuado nos Centros de Saude da Cova da Piedade e de Almada.

Durante 0s 22 e 3® trimestres de gravidez, 0s médicos de familia aplicaram uma entrevista semi-estruturada
as gravidas por eles recrutadas para a aplicagéo do Programa acima referido. Esta entrevista inclui as
duas questbes que sdo estudadas neste trabalho:

1. Como imagina o bebe agora? Como € o seu temperamento?
2. Que espera do seu filha no futura?
As respostas das gravidas a estas questdes foram sujeitas a uma analise de conteddo.

Quando as criangas completaram 24 meses de idade foram aplicados s maes dois questiondrios relativos
arepresenta¢dc da mée do tempearameanto “dificil” na crianga (Bates, 1992) e & percepgéo da mae scbre
as irritagtes & os inconvenientes das rotinas diarias, asscciados & prestacdo de cuidados & crianga
{Parental Daily Hassles, Crnic & Greenberg, 1990).

Conclusoes: As representagdes e expectativas da gravida acerca do bebé ndo constituem um factor
predictor da percepgao que a mae tem scbre as irritagbes e os inconvenientes das rotinas diarias, aos
dois anos de idade da crianga.

Relativamente ao temperamento, a natureza das associagbes encontradas ndo nos parece clara, apesar
de existir continuidade entre as representagbes da grdvida acerca do bebé e a representagdo do seu
temperamento como uma crianga dependente e com adaptagdo negativa a mudanga.



148 ANUARIO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 2001

PﬁEVALENCIA DA PERTURBAGAQ AGUDA DE STRESS )
POS-TRAUMATICO EM CRIANGAS E ADOLESCENTES VITIMAS DE ACIDENTE DE VIACAO

Pires P, Esquina R., Scares A.R., Teixeira de Almeida i., Caldeira da Silva P.
Departamento de Psigutatrla da Infincia e Adolescéncia — Hospital Dona Estefania
3? Congresso Europeu de Psicopatologia da Criange e do Adolescente (poster)
Semindrio de Investigagéo

Lisboa, 31 de Maic — 2 de Junho de 2001

Resumo: Introdugdo: Os acidentes de viagdo constituern uma impertante causa de mortalidade e
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 Ligagao da Infincia e Adolescéncia do Hospital D. Estefania, tem desenvolvido
um trabalho activo nesta area, através do apoio a vitimas e seus familiares.

Recentemente tém surgide alguns trabalhos cientificos nesta area que realgam a importancia das
consequéncias psicoldgicas dos acidentes de viagao, particularmente a Perturbagio Aguda de Stress
Pés-Traumatico.

QObjectives: O presente trabalho de investigagao tem como objectivo avaliar a prevaléncia desta entidade
clinica para, por um lado, contribuir para um diagnéstico precoce e a necessidade de uma posterior
intervencdo terapéutica e, por outro, sensibilizar a comunidade cientifica & civil para este problema.

Metodologia: A amostra deste estudo é constituida por todas as criangas de ambos os sexos com
idades compreendidas entre os 5 e 14 anos, internadas por acidente de viagio no Hospital de Dona
Estefania, entre Janeiro e Abril de 2001. A referénciacao serd feita pela equipa de enfermagem dos
Servigos de cirurgia 3 Sala 1 e Sala 2. Em relagdo aos doentes que ja tiveram alta hospitalar, sera feito
uma convecatdria por escrito.

Nas 24 horas apas o internamento & feita uma entrevista estruturada, por um dos investigadores, para
caracterizagdo do acidente e do contexio psico-social e familiar da crianga.

6 semanas apos o acidente é aplicada uma escala- “Avaliagdo da Perturbagdo de Stress Pds-Traumatico
na Crianga” (de C.J. Frederick and B.5. Pynoos, 1898).

Resultados: Os resultados mostram uma incidéncia relevante desta patologia apontando para a
necessidade de uma intervengao psicolégica atempada. Contudo, o presente estudo carece de uma
amostra mais significativa sendo, por isso, fundamental a sua continuagao.
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ENVOLVIDOS NA REDE - UMA EXEEHIENCIA DE INTERVENGAO EM REDE COM PAIS
DE CRIANGAS COM PERTURBAGOES DO ESPECTRO AUTISTA

Roncon P* Caldaira da Silva P**

* Técnica de Servigo Social ™ Pedopsiguiatra

Unidade da Primeira Infancia - Departamento de Pedopsiquiatria — Hospital Dona Estefania
3?2 Congresso Eurcpeu da Psicopatologia da Crianga e do Adolascenta (Postar)

Lisboa, 31 de Maio a 5 de Junho de 2001

Resumo: Com esta abordagem procuramos desenvoiver um processo de apoio psicossocial comvista a
uma aproximagéo e envolvimento das familias com criangas em risco, ou necessidades educativas
especiais, em que os proprios pais assumem um papel active e criativo em todas as fases do processo e
tomada de decisdes.

A Familia & entendida como um sistema integrado num conjunto de outras sisternas mais vastos, formando
um acossistema em constante interacgéo com o seu meic envolvente.

A metodologia utilizada — Interveng¢ao em Rede — visa criar uma rede de suporte familiar e social em
torno destas familias, onde também elas se sintam incluidas, na perspectiva do modeto de Intervengéo
Precoce Centrado na Familia.

O trabalho desenvolvido junte de um grupo de criangas com Perturbagéo da Relagdo e da Comunicagéao,
segundo este modelo de intervengio, tem contribuido para um maior envolvimento dos pais, tanto no
trabalho com as equipas Terapéutica (Unidade da Primeira Infancia) e Pedagoégica (Creche e Jardim de
Inféncia), como com o0s seus préprios filhos.
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ANOREXIA NERVOSA - UM CASO CLINICO DE INTERNAMENTO NO HOSPITAL D. ESTEFANIA

Soares A., Trigusiros A., Cavaco A., Sousa E.

Departamento de Psiquiatria da Infancia e da Adclescéncia — Hospital Dona Estefania
Xl Encontro Nacional da Psiquiatria da irfancia e da Adolascéneia {postar)
Santarém, B ¢ 7 de Dezembro de 2001

Resuma: O agravamento do quadro clinico duma Anorexia Nervosa (AN.) torna muitas vezes necessario
0 internamento hospitalar.

Neste trabalho pretende-se fazer a abordagem de um caso clinico: crianga de nove anos, sexo
feminino, internada com um quadro de Anorexia Nervosa, no Hospital D. Estefania, no periodo de
Maio a Julho de 2001.

Durante ¢ internamento hospitalar é essencial que a equipa terapéutica tenha os seus papéis bem definidos
e discuta permanentemente as medidas a tomar.

Numa fase inicial inferma-se a famllia e a crianga com A.N. do contrato terapéutico e das regras a cumprir.
Definem-se os objectivos do tratamento intensivo e o regime de visitas.

Fase principal - promove-se a recuperagao do peso através do estabelecimento de um regime alimentar
ragular & equilibrado negociado entre a dietista e a anorética.

Salienta-se a importancia da terapia familiar e da psicoterapia individual /da criangca (durante e apds o
internamento} e de alguns aspsctos da sua svolugao.



ANUARIQ DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 2001 _ 151

PROJECTO DE CRIAGAQ DE UMA BASE DE DADOS PARA O DEPARTAMENTO
DE PEDOPSIQUIATRIA DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA

Silva M.A., Rodrigues M.C., Vilariga P, Caldeira da Silva P.

Departameanto de Psiquiatria da Infancia & Adolescéncia — Hogpital Dona Estefanta
Xl Encontro Naciocnal de Psiquiatria da Infancia e Adolescéncia (Poster)
Semindrio de Investigagao dc Internatc de Pedopsiquiatria

Santarém, fi e 7 de Dezembro de 20{1

Resumo: Introdugéo: Uma Base de dados € um coniunto de informag&o organizada nurma estrutura que
permite pesquisa e acesso rapido a informagio. As Bases de Dados informaticas sdo de importancia
fulcral nas sociedades modernas néo sé no que diz respeito &4 economia de espago mas tambem na
velocidade de acesso e manuseamento da informagéo que se traduz em economia de tempo. Na area da
Pedopsiquiatria a economia de espaga e de tempo permite maior eficacia no planeamento e gestéo do
departamento e assume uma grande relevancia como utensilic de invesligagac.

Objectivos: Este projecta pretende criar um modelo de Base de Dados que seja uniforme para todo
o Departamento de Pedopsiquiatria. A necesssidade de uniformizagao de conceitos e a partilha de
dados e comparacdo de informagido vem da necessidade de realizar estudos de investigagéo
epidemiolégica e outros.

Metodo: O modelo de Base de Dados que esta em processo de elaboragio foi construide com o contributo
de véarias bases de dados tais coma a da UP], da Clinica da Encarnagéo, da Equipa da 24 de Julho, do
HSFX e varias estrangeiras {(inglesa & holandesa). Tamb&am recebemas ¢ contributo de varios elementos
do departamento, com sugestbes e criticas e pretendemos, com o tempo recolher as impressdes do
maior n2 de pessoas do departamento.

Conclusao: Os autores apresentam os conteudos de uma proposta de Base de Dados para o
departamento de Pedopsiquiatria do Hospital de Dona Estefénia
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INTERACCAQ INTERNO / TUTOR

Pires PL.

Departamanto de Pslquiatria da Infancia e Adolescéncia - Hospital Dona Estefania
5% Congresso Cientifico dos Hospitais Civis da Lisboa

Lisboa — 10 & 12 de Dezembro de 2001

Resumo: O autor descreve como a situagio vivida na especialidade de pedopsiquiatria & privilegiada,
dado que o orientador desempenha uma fungéo bastante activa na condugao do processo de formagao
dointerno.

Faz referéncia & comunicagéo interpessoal, dando particular énfase & importancia da relagdo humana.

Define as fun¢des de ambos os elementos da diade internc / orientador de formagao, socorrendo-se da
legislaggo vigente.

Procede a um levantamento das principais dificuldades, nomeadamente a pouca valorizag&o do papel do
tutor na orientag¢do da formacéo do interno e a fraca dispenibilidade do primeiro para um trabatho continuado
com o interno.

Finaliza avangando com algumas propostas para o futuro, que passam pela promogéo do papel do tutor
e pela necessidade de proporcicnar melhores condi¢Bes para a formagéo do interno.
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SERVICO DE RADIOLOGIA

DIRECTOR: Dr. Francisco Abecasis

Introdugao

Um dos aspectos a que atribuimos maior importadncia para a valorizagdo e creditagio dum Servigo
médico hospitalar é a divulgagao cientifica comunicada ou publicada anuaimente resultante da actividade
clinica desenvolvida.

Os trabalhos apresentados no ano de 2001 pelo Servigo de Radiclogia do Hospital de  D. Estefania em
reunides e em revistas cientificas de reconhecida qualidade, reflecte uma assinalavel acgéao diversificada
em diferentes dareas técnicas e organicas, executadas no servigco com regularidade.

Apraz-nos igualmente salientar que o elenco de autores e co-autores intervenientes, integram desde ©
elemento médico mais jovem do Servigo acs de maior diferenciagio, todos merecendo igual estimulo
para a continuagio daquelas iniciativas.

Francisco Abecasis
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LESOES DO SISTEMA NERVOSO CENTRAL NA SINDROMA DE ADAMS - OLIVIER

Bastos Gomes L., Castro J., Matos M., Nunaes A., Furtado J., Barrueco M.
Servigo de Radiologia - Hospital Dona Estefénia

Servico de Neuracirurgia

SPRM - Cruz Vermelha Portuguesa — Lisboa

Acta Med Part. 2001, 14: 39-94

Resumo: Beportam-se dois cases de deentes do sexo feminino com dois anos de idade e sindroma de
Adams-Olivier, que se caracteriza por um defeito congénite do escalpe e alteragbes malformativas
congenitas dos membros, a que se associaram malformagdes e complicagdes do Sistema Nervoso
Central (SNC}. O diagnostico foi feito & nascenga e a aplasia cutis congénita caracterizava-se ndo s6 por
extenso defeito no escalpe, mas também do 0sso subjacente, com exposicao directa dos seios durais. A
variabilidade das duas situagdes clinicas, traduziu-se essencialmente pela extensédo e gravidade das
lesbes osteo-cutaneas dos membros e do cranio, pela anomalias do SNC e pelo tipo de intercorréncia.
Numa criznga detectou-se nos exames neurorradioldgices, hemimegalencefalia focal do hemisféric cerebral
direito (lobo occipital) e anomalias de drenagem venosa encefdlica. Apresentava hipaplasia do seio lateral
esquerdo, da torcula e do 1/3 posterior do seio longitudinal superior cursanda com proeminente veia
cortical anastemndtica entre o 1/3 médio do seio longitudinal superior e ¢ seio (ateral direito.

Com o advento das novas técnicas da imagem comegaram a ser descritas lesfes encefaloclasticas e
anomalias malformativas do SNC associados a Sindroma de Adams-Oliver.

Na revisio da literatura os autores nao encontram referéncias da associagéo desta Sindroma a
hemimegalencefalia/megalencefalia focal.

A outra crianga apresentau durante o decurse da doenca iesdes encefaloclasticas e herniaco encefalica,
que necessilou de correcgae cirurgica. Ambas sobreviveram, mas o diagnostico de lesao malformativa
do SNC e a ocorréncia de lesdes encefaloclasticas modificaram o prognéstico inicial.

Pensamos néo ser despropositado realgar a importancia dos estudos neurorradiolégicos nao sé para
avaliagédo da extensao do defeito 6sse0 da calote, mas também para despiste de lesbes malformativas
endocranianas, encefdlicas e vasculares. E também vital o seu papel na detecgéio das intercorréncias
{infecciosas, necrose tecidual @ hemorragia), acompanhamento evolutivo e andlise das lestes sequelares.
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MEGACALICOSE

Qliveira Simdes M., Nunes A., Soares E.
Servigo de Radiclogia - Hospital Dona Estefania
9% Curso de Radiclogia Pediatrica

Coimbra, 11 & 12 de Maio de 2001

Resumo: Descrita por Puig-Veert em 1963 a megacalicose consiste numa rara anomalia do desenvelvimento
renal, com hipoplasia das pirdmides medulares e dilatacao calicial.

N&oc hé obstrugdo e o bacinete e ureter sdo de calibre normais. E uma patologia nfo progressiva e o
tratamento cirdrgico € desnecessario.

O seu diagndstico & de excluséo e é feito essencialmente pela urografia de eliminagdo e pela cintigratia
renal.

As autoras descrevem trés casos clinicos de megacalicose com diterentes apresentagfes.
Megaureter primario & uma forma de uropatia obstrutiva da infancia cuja associagdo com megacalicose
esta descrita.

A obstrucdo & geralmente leve podendo ser reconhecida como uma entidade separada.

O reconhecimento desta rara coexisténcia & importante a fim de evitar cirurgias desnecessarias.
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APLICAGOES DO ECO DOPPLER EM PEDIATRIA

Scares E.

Serviga de Radiologia - Hospital Dona Estefania

6° Curso Pos-Graduado de Imagiologia do Hospital S. Francisco Xavier
Lishoa, 20 Setembro 2001

Resumo: Pretende-se demonstrar as particularidade & o contributo do ece-doppter no diagndstico de
diversas patoiogias em pediatria.

Baseia-se na experiéncia de 8 anos de pratica de eco-doppler pelo Servigo de Radiologia do Hospital de
D. Estefania.

Revém-se as principais indica¢bes para a realizaglo desta técnica e os resultados obtidos.

Foca-se no BN o papel da eco-doppler na estudo transfontanelar, na pesquisa do trombo apds cateterismo
dos vasos umbilicais, na suspeita de trombose da veia renal.

Salienta-se nos exames solicitados pelo Servigo de Urgéncia a avaliagao por eco-doppler do traumatismo
abdominal fechado, do abdémen agudo, da pielonefrite aguda e do escroto agudo.

Destaca-se nos exames programados a realizagdo do eco-doppler em doentes transplantados (hepaticos
e renais) na apreciagao da hipertensdo portal, na patologia renal @ em determinada patologia tumoral.

O eco-doppler methorou a acuidade diagnéstica da ecografia.

No principio do Século XXI revela ser um instrumento importante na rotina imagiologica pediatrica, na
actividade programada bem como na urgente.
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MONITORIZACAO DQ SISTEMA NERVOSO CENTRAL - A IMAGIOLOGIA

Bastos Gomes L.

Servigo de Radiclogia - Hospital Dona Estefania

Reuni&o da Unidada de Cuidados Intensivos Pedidtricos-Clinica Universitiria de Pediatria - Hospital de Santa Maria
Lisboa, 16 e 17 de Novembro de 2001

Resumao: Hoje em dia, os exames neurcrradioldgicos fazern, indubitavelmente, parte da avaliagao
diagnéstica da crianga internada numa unidade de cuidades intensivos com sintomas de disfun¢ac do
sisterma nervoso central {SNC).

Os estudos neurorradiolégicos tém também importancia na orientagao terapéutica, com particular relevo
na identificagac das situagdes neurocirdrgicas ou potencialmente neurociriirgicas e possibilitam ainda
uma nogao do prognostico. A gravidade e complexidade do quadro clinico séo, sem duvida, determinadas
pela avaliagao clinica, embora nalguns casos o estudo imagioldgico possa ter valor preditivo do grau de
marbilidade.

Salienta-se a preméncia da realizagdc de exames neurorradiolégicos na crianga com sinais focais ou
com depressao do estado de consciéncia.

Em todas as situagbes cuja gravidade clinica torna imperativa o diagndstico imagioldgico, o exame de
ptimeira linha continua a ser a Tomografia Computorizada (TC). A excep¢ao a esta regra & a suspeaita de
lesao ou compressao medular em que a TC nao é na maioria das vezes diagndstica.

Excluindo o doente traumatoelégico agudo, assiste-se a crescente importancia da Ressonéncia Magnética
(RM) como exame inicial, se o estado clinico da crianga permitir uma anestesia mais prolongada & uma
permanéncia mais longa fora da unidade de cuidados intensivos.

Quanto aos estudos evolutivos, é unanimemente aceite que se o estudo inicial ndc foi conclusive, ou se
se colocam problemas de diagndstico diferencial, € abrigatério estudo complementar privilegiando-se a
RM pela sua maior sensibilidade e especificidade diagnéstica. Também nas situagdes de agravamento
clinico em que & admissivel modificagéo da atitude terapéutica ou se & importante avaliar a eficacia da
terapéutica ndo é questiondvel a realizagao de novo estudo de imagem.

No grupo etario com que trabalhamos os estudos evolutivos representam na maioria das vezes mais
uma anestesia ou o acréscimo da dose de radiagdo (TC). O dilema do estudo evolutivo e a angUstia da
decisao colocam-se essencialmente na crianga com evolugdo favordvel da doenga ou com quadro clinico
estacionario.

Assim, & importante que as equipas multidisciplinares criem com base na sua experiéncia clinica protocolos
de decisdo em rela¢do aos estudos sequenciais.
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URGENCIAS NEUROPEDIATRICAS - VISAQ DO NEURORRADIOLOGISTA

DBastos Gomeas L.

Servigo de Radivlogia - Hospital Dona Estefania

Reunifo Sociedade Portuguesa Neurorradiclogia - “Urgéncias em Neuropediatria®
Lisboa, 23 e 24 de Novembro ds 2001

Resumo: A actividade da neurorradiologia pedidtrica na urgéncia neuropedidtrica centra-se,
fundamentalmente, na avaliagio imagiolégica da crianga com sintomas de disfungdo aguda ou rapidamente
progressiva do Sistema Nervoso Central (SNC} de etiologia n&o traumatica.

Para a eficacia do diagndstico pela imagem sao imprescindiveis adequados protoceolos neurorradiclégicos
¢ uma correcta andlise e interpretagc semiolégica. Nao é, por isso, supériluo realgar a importancia do
rigor da informagao clinica para o éxite do diagndstico imagiolégico.

A primeira questio que se coloca & qual o exame neurorradiologico a efectuar? A Ressonancia Magnética
{(RM) pela maior sensibilidade e especificidade diagnéstica em refag&o & Tomografia Computorizada (TC)
é inequivocamente a técnica de eleigdo para estido da doenga do SNC.

As grandes limitagtes da RM sao as contra-indicacbes (alguns tipos de préteses e implantes metalicos)
& a necessidade de os exames serem frequentemente efectuados com apoio anestésico. Assim, sempre
gue exista urna emergéncia no diagndstico o0 exame a ser realizado 6 a TC.

Na urgéncia neuropediatrica, a TC tem ainda um papel impaortante na avaliacio da crianga com sintomas
preccupantes, mas sinais clinicos pouco claros de doenga neuroldgica. Actualmente, defende-se que se
existe um quadro clinico inequivoco de patologia encefdlica ou medular o0 exame a ser realizado de
urgéncia é a RM. O progresso clentifico tem incrementado as possibilidades diagnosticas da RM,
nomeadamente com as novas técnicas de angiografia por RM, de difusao, de perfusé@o e espectroscopia.
Come se depreende, & medida que se desenvolvem as capacidades diagnadsticas pela imagem torna-se
cada vez mais premente a estreita colaboragéo entre o imagiclogista e ¢ clinico.
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LABORATORIO DE PATOLOGIA CLINICA

DIRECTOR: Dr. Edmar Oliveira

Introdugao

Trata-se dum servigo com as seguintes secides:
- Hematologia

- Biogulmica

- Micrabiolegia

- Trombose e Hemostase

- Endocrinologia, Téxicos e Farmacos

- Imunelegia e Imunocalergologia

0O movimento deste Laboratéric continua a aumentar quer em quantidade quer na diversidade dos exames
pedidos e efectuados.

No ano de 2001 o movimento global fot de 900.955 andlises e a evolugdo em relagdo ao ano anterior foi
de +13%.

Este Laboratorio embora com graves caréncias ao nivel das instalagdes e do Pessoal da apoio a inumeros
Hospitais quer do Grupo H.C.L quer outros nomeadamente Amadora -Sintra, Elvas, Faro, St2 Cruz, Barrairo
e Garcia de Orta.

Manuel Edmar
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DISFIBRINOGENEMIA

Fonseca C., Carvalho A., Santos H. A.

Servigos de Patologia Clinica e de Pediatria — Hospital Dona Estefania
Secgao de Trombose e Hemostase e Servigo 2 Sala 1

Sessan Clinica do Servige de Patologia Clinica

Lisboa, Margo de 2001

Introdugao: A disfibrinogenemia ¢ uma alteragace qualitativa congénita do fibrinogénio (niveis baixos
pelos métados coagulativos e normais pelos métedos imunoenzimaticos). A transmissao & autessomica
dominante, geralmente sem histdria familiar.

Trata-se de uma patologia multifactorial a nivel melecular, de onde se destacam alteragao da formagao
do gel de fibrina e a ligagdo a outros constituintes plasmaticos e proteinas de superficie.

Existe uma haixa correfagao clinica entre alteragdes funcionais / alteragdes laboratoriais.
H4 um predominio de diatese hemorragica ~ tromboembolismo (2 : 1}. A maior parte dos casos sao
detectados na avaliagdo laboratorial pré-operatéria (associade a tempos de trombina ¢ de reptilase

prolongados; podendo estar aumentados os dimero-D e PDF / pdf.

Os autores apresentam um caso clinico de disfibrinogenemia em recém-nascido com diagndstico de
oclusdo intestinal operado 8 sépsis nosocomial.

Caso clinico: D. F. C., sexo masculino, 16 meses, raga caucasiana. Em Outubro de 2000 {aos 12 dias de
idade), apds suspeita de oclusde intestinal alta no Hospital Distrital de Evora, foi transferido para a Unidade
de Cuidados Intensivos Neonatais do Hospital de Dona Estefania, para intervencéo cirlrgica.

Antecedentes pessoais e familiares ndo relevantes, nomeadamente sem histéria de doengas
heredofamiliares.

A entrada, exame objectivo sem alterages. Lahoratério: leucecitose 19 650 / mL e neutréfilos 77%.
Hipoteses de diagnéstico propostas: ocluséo intestinal alta e sépsis.

Inicia antibioterapia (ampicitina, gentamicina e metronidazol).

A partir do 3.2 dia de internamento, nos exames laboratoriais destaca-se:

Propositus 6-11-2000 # 711 811 14-11 11-01-2001
Fibrinogenio funcional / antigénio (mg/dh* 51,8 52,3 103,8 74,1 50,9/288 59,6/303
Dimero-D {quantitativo) (ng/i)*™ 269 400 469 522

# 1U Crioprecipitado (250 mg Fibrinogénio — semivida de 72 h). VR: * 170-410 mg/dL ** < 250pg/L

Perante hipdtese de diagnéstice de alteragio congénita de fibrinogénio, foram investigados mée e pai da
propositus. Pai, testes sem alteragdes. Na mae, destaca-se:

Tempo de trombina (s) 27,5 Fibrinogénio funcional / antigénio {mg/dL) 95,7/483

Conclusdes: Trata-se de um caso de disfibrinogenemia, sem histdria familiar {mée assintomatica). Foi
proposte estudo molecular do fibrinogénio, cujos resultados se aguardam.
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ELASTASE FECAL VS FIBROSE QUISTICA

Loureito V.P*, Matos V.*, Daniel |.*, Gaspar A**, Lopes 8."**, Vivairos A", Griff 1.*, Almeida 5., Marques M.*, Pacheco P,
Loureirc P.*™~

*5. Patologia Clinica, **S. Imunoalargologia, ***UJ. Pneumologia, ****S. Genética-H. D. Estefania

*****Laboratoric Biclogia Molecular, Centro Geneéticea Humana, .N.S. Dr. Ricardo Jorge

5% Congresso Cientifico dos Hospitais Civis de Lisboa

Lishoa, 10 a 12 de Dezembro de 2001.

Introducgao: A avaliacdo da fungio pancredtica exderina é feita por muitos métedos de exploragéo, senda
peucos os satisfatérios. © doseamento da wamilase, lipase sérica e da quimictripsina fecal sdo os testes
mais utilizades. A elastase fecal tem side referida como um bom parémetro de avaliagio de insuficiéncia
pancreatica, nac alterado pela terapéutica com extractos pancreaticos, como 8 o case da quimietripsina,
e com uma semi-vida maior que a gamitase e a lipase.

Objectiva: Avaliagdo da elastase fecal come marcador da insuficiéncia pancreatica num grupo de
individuos com e sem fibrose quistica.

Material e métodos: Amostra de fezes em:
- Grupo com diagndstico de fibrose quistica (com gendtipo conhecidoe - analise de DNA - mutagio F508del
presente em 83%): n=26 doentes, média etaria de 7.1 anos, sexo M/F de 1.3/1;

- Grupo controlo sem doenga: n=30 individuos, média etdria de 6.5 anos, sexo M/F de 1.5/1. Método de
doseamento da elastase fecal - ELISA (ap6s exiracgdo prévia). Determinagdo da actividade da
quimiotripsina fecal - método colorimétrico. Determinagao da Especificidade (E), Sensibilidade (S), Valor
Predictive Pesitivo (VPP) e Valor Predictivo Negativo (VPN) da elastase e da quimiotripsina por comparagio
com as resultados do grupo com doenga e sem doenga.

Resultados: Elastase fecal: Grupo doenga (n=26) - mediana: 27.8pg/g fezes (7.5-550ng/g). Grupo controfo
(n=30) - mediana: 615ug/g fezes (200-13586n9/g). Sendo a diferenga entre grupos estatisticamente
significativa {(p<0.0001).

ELASTASE <200ug/g (+)__|_ _2200ug/g () Total
Fibrose 22 4 26
Quistica

Controlo 0] 30 30
Total 22 34 56

E=100%; S=85%; VPP=100%; VPN=88%; Eficiéncia=93%.

Quimiotripsina fecal (valor ret.»>13.2U/g): G rupo doencga (n=24} - mediana: 7.5U/qg fezes {1-28U/g). Grupo
controlo (n=30) - mediana: 23U/g fezes (7-39U/g). Sendo a diferenga entre grupos estatisticamente
significativa (p<0.0001).

E=B0%; S=63%; VPP=71%,; VPN=73%; Eficiéncia=72%.

Estudo gendtico: Os doentes hemazigdticas para a mutagdo F508del (54%) apresentaram valores de
elastase fecal significativamente inferiores {p=0.02) - mediana: 14mg/g fezes (7.5-76mg/g) para 53mg/g
fezes (9-550mg/g).

Concluso: A elastase, comparativamente ¢coem a guimiotripsina, mostrou ser melher marcador da
insuficiéncia pancredtica nos doentes com fibrase quistica. Por se tratar dum método de doseamento
simples, ndo invasivo e nfa alterado pela terapéutica com extractos pancredticos, considerame-lo como
uma boa alternativa na monitcrizacéo destes doentes. Os doentes homozigoticos para a mutagao F508del,
com formas clinicas mais graves, apresentaram valores de elastase fecal significativamente infericres, e
em todos os casos abaixo do valor de referéncia.
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SERVICO DE IMUNO-HEMOTERAPIA

DIRECTORA: Dr.2 Decnilde Espirito Santo

Introdugdo

O Servigo de Imuno-Hemoterapia do H.D.E., é muito jovem, tem apenas 4 anos de existéncia.

Os principais Servigos utilizadores de componentes sanguinecs sao: Ginecologia/Obstetricia, Anestesia,
Cirurgia, Unidades de Cuidados Intensivos Pediétricos (UCIP) e Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais
(1-3} e Hematologia Pedidtrica. No entanto, apoiamos todos os outros Servigos do Hospital e
particularmente as Consultas externas de Pediatria e de Ginecologia e Obstetricia.

Defendemos gue o Servigo de iImuno-hemoterapia deve prestar a todos os outros Servigos do Hospital
um atendimento atempado, de alta qualidade e com a maior seguranga transfusional pessivel. A
implementacac da maior seguranga transfusional possivel, segundo © nosso projecto , assenta em
trés pilares:

a) - Fomentar a Dadiva de Sangue Regular, sabendo que os marcadores viricos nestes dadores sae
significativamente inferiores aos observadoes nos dadores esporadicos - Neste Servigo actualmente
mais de 50% das colheitas efectuadas provém de dadores regulares.

b) — Promover a exposigéo Transfusional Minima - Através da subdivis@o das unidades de componentes
sanguineos até ao limite; utilizande componentes solidarios sempre que exequivel e utilizando a
auto-transfuséo quando necessario e possivel.

c¢) — Administrar criteriosamente todos os componentes sanguineos — Afravés do estudo do
consumos dos Servigos, foi possivel definir diferentes tipos de reservas o que nos permite em
cada momento poder seleccionar ¢ componente adequado a cada situagéo clinica. O trabalho
deserwolvido pelo Servigo em conjunto com a Comissdo Transfusional tem tambem contribuldo
para dar cumprimento a este critério.

Paralelamente pretendemos continuar a implementar em todo o Servigo o projecto Global da Qualidade
— Kings Fund com vista a Certificagfo do Servigo ainda este ano.

Fara dar cumprimento a este projecto o Servigo dispde dos seguintes recursos humanos: 2 Médicos, 1
Enfermeira, 4 Técnicos de Andlises Clinicas e Satde Publica em regime de 35h e 4 em 18h, 3
Administrativas, 1 Auxiliar de Acg8o Médica, que tentam implementar no seu sector 0s objectivos
previamente definidos.

Os trabalhes apresentados neste anudrio reflectem precisamente as grandes preocupagdes do Servigo.

Deonilde Espirito Santo
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DADIVA REGULAR E SEGURANGA TRANSFUSIONAL

Duarte Delgado G., Fernando M. R., Espiritc Santo D.
Servige de Imunc-Hemoterapia do Hospital de Dona Estefdnia
Revista de Medicina Transfusional ABO, NOmaro 8, Desembro de 2001 Pég: 27 a 30

Resumo: Contexto: Como forma de aumentar a seguranga transfusional, o Servigo de Imuno-Hemoterapia
do Hospital de Dona Esteténia estabeleceu 2 objectivos, a nivel de promogao da dadiva de sangue:

1. Auto-suficiéncia em componentes sanguineos.
2. Constituigéio de um painel de dadores reguiares.

Para dar cumprimento a estes objectivos, estabeleceu-se um plano de acgao que passa pele contacto
regular, pela informagao e pelo atendimento personalizado de todos os dadores.

Plano de Estudo: Os dados correspendem ao periode que decorreu entre 1 de Janeiro de 1998 e 31 de
Dezembro de 2000, Inctui 4356 dadivas de 2400 dadores. Definiu-se como dador regular aquele que
efectuou pelo menos duas dadivas por anc neste Hospital. Realizaram-se os estudos analiticos definidos
por lei para o rastreio de doengas transmissiveis pelo sangue: HBsAg, Anti-HBc, Anti-HBs, Anti-HIVI/2,
Anti-HTLV I-1l, Anti-HCV, VDAL e ALT.

Resultados: Verificou-se um aumento global do nimero de dadores, que foi mais significativo nos dadores
regulares com 3 ou mais dadivas por ano. A percentagem de dadores regulares subiu de 24%, em 98,
para mais de 30% nos anos seguintes. Verificou-se um decréscimo constante nos marcadores de
infecciosidade, sobretudo & custa do aumento das dadivas regulares. No total de dadores regulares sé
2% desenvolveram marcadores positivos, enguanto nos dadores esporadicos esta percentagem foi de
7,6%.

Conclusées: Com esta metodologia tem-se vindo a atingir os objectivos referidos, tanio no 1° como no
2° g no 3° ano de actividade do Servigo. A auto-suficiéncia em componentes sanguineos foi conseguida
durante estes 3 anos. Verificamos um risco acrescido de infecciosidade nas dadivas provenientes de
dadores esporadicos, relativamente &s dddivas de dadores regulares.
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EXPOSICAO TRANSFUSIONAL MINIMA

Espirita Santo D*, Delgado G*, Barrocas F**, Leal F**, Serelha M*™
*Servigo de Imuno-hemoterapia

**Unidade Cuidados Intensivos Neonatais

Y Seminaric de Naonatologla

Porto, 1- 2 de Fevergirc de 2001

Resumo: Os recém-nascidos gravemente doentes e prematuros constituem um grupo de doentes com
frequentes necessidades de transfusdes de concentrados de eritrocitos (CE) para reposig&o do sangue
calhido para exames laboratoriais, tratamento de anemia sinfomatica ou secunddria a perdas por didtese
hemorragica.

Até Outubro de 1997 estas criangas eram transfundidas com pequenos volumes de CE, sendo a parte
restante dessa unidade inutilizada ou transfundida a outro doente.

Desde a data de abertura do Servigo de Imuno-hemoterapia no H.D.E., propusemo-nos alterar esta
metodolagia, tentando obter uma exposigdo transfusional minima, utilizando para tal um selador de
conecgdes em estéril. Estabeleceu-se entdo um acordo com a unidade de neonatologia (UCIN) no sentido
de se obter infarmag&o clinica sobre os eventuais candidatos a multiplas transfusdes.

Apresentam-se os primairos resultades apds 2 anos de implementagéo desta metodologia — de Quitubro/
97 a Outubro/99 - em que 70 doentes da UCIN receberam em média por doente 4,9 transfuses, no total
de 343, tendo-se obtido uma redugéo na exposigao do ndmero de dadores de cerca de 54%.

Foram excluidos deste estudo todos os doentes que receberam unicamente transfustes de Plasma
Fresco Congelade, Concentrado Plaquetério, Crioprecipitado ou uma dnica transfusdo de C.E..

Analisam-se os resultados obtidos em relagdo a idade gestacional, focando-se também as dificuldades
logisticas e as multiplas vantagens nomeadamente a possibilidade de redugo de transmisséo de doengas
infecciosas.
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DADIVA REGULAR E SEGURANGA TRANSFUSIONAL

Detgada G., Espirito Santo D.

Hospital Dona Estefénia - Servigo de Imuno-hemoterapia
Associagdo Portuguesa de Imuno-hemglerapia
Congresso de Medicina Transfusional (Poster}

tisbca, 15 a 17 de Marco de 2001

Resumo: Como forma de melhorar a seguranga transtusional, ¢ Servigo de Imune-hemoterapia do Hospital
Dona Estef&nia, estabeleceu 2 objectivos, a nivel de Promogéo da Dadiva:

1. Auto-suficiéncia em componentes sanguineos,
2. Implementagéo da dadiva regular.

Enquanto que a auto-suficiéncia permite a utilizagio atempada dos componentes e a utilizagao preferencial
de componentes soliddrios, a dddiva regular permite diminuir a probabilidade de transmisséo de doengas
infecciosas, em relagéio aos dadores de 12 vez, pelo facto do dador ser submetido a rastreio clinico e
microbiolégico varias vezes ao ano.

Para dar cumprimentc a este objectivo duplo efectuamos um plano de ac¢do que temos cumprido
criteriosamente e que passa pelo contacte regular, informagéo e atendimento tédo personalizado quanto
possivel a todos os dadores, tomando medidas excepcionais sempre que 0s consumas atingem as
reservas de emergéncia .

Com esta metodologia temos vindo a atingir os objectivos referidos, tanto ne 12 como no 2% e 32 anos de
actividade do Servigo. A percentagem de dadores regulares subiu de 24% em 98 para 30% naos dois
altimos anos.

Reportando-nos a incidéncia de marcadores de infecciosidade observa-se uma melhotia ne grupo de
dadores regulares.
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SERVICO DE GINECOLOGIA - OBSTETRICIA

DIRECTCOR:; Dr. José Dinis da Fonseca

Introducdo

Quando encarei a hipdtese de concorrer a Chefe de Servigo, fi-lo conscientemente, depois de ter ponderado
0s objectivos da fungao. Chefe de Servigo, é antes de mais, alguém capaz de promover num Servigo a
realizagdo integral dos membros que constituem as sua equipes. Médicos, enfermeiros, administrativos,
ou simples empregados auxiliares. Durante muitos anos pensei erradamente no Chefe de Servigo, como
uma entidade distante e omnisciente, a que ndo tinha a ousadia de comparar-me. Com o decorrer do
tempo, a vida demonstrou-me a verdade do conceito que defendo. Estas palavras foram escritas em
1983 no curriculum da minha candidatura a Chefe de Servigo. Pesignado Director do Servigo 7 do HDE,
ha pouco mais de 4 anos, constitui para mim uma honra mas também uma grande responsabilidade
dirigir uma equipe de colegas a todos os titulos excepcional. A qualidade e a quantidade dos trabalhos
apresentados no Anuario do Hospital de Dona Estefénia particularmente neste ano em que se comemoram
125 Anos da sua existéncia, atestam a veracidade do que afirmo. Nos dltimos 25 anos, a especialidade
de Ginecologia e Qbstetricia deu passos gigantescos quer na profilaxia, quer na terapéutica da patologia
oncolégica benigna e maligna. A Cirurgia Coelioscépica e a Histeroscopia na vertente diagnéstica e
terapéutica reduziram drasticamente o tempo de internamento e o sofrimento post-operatério das doentes,
facilitando grandemente o retorno & sua actividade normal. A medicina Materno-Fetal e particularmente
0 Diagndstico Pré-Natal tiveram um notével progresse na prevencio e conhecimento da patelogia
embriondria e fetal, permitindo actuagGes terapéuticas nunca dantes imaginadas, E particularmente nestes
dois grandes capitulos da nossa especialidade, gue se inscrevem os trabalhos agora apresentados, Fago
votos e espero desta magnifica equipe, um trabalho meritério e Gtil & comunidade.

José Dinis da Fonseca
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HISTEROSSONOGRAFIA - NOVO CONCEITO DIAGNOSTICO EM GINECOLOGIA

Dias I., Bernardo M.J., Bugalho J.
Servigo 7 - (Ginecologia e Cbstetricia - Hospital Dona Estafinia
TV Medicina, Fevereiro 2001.

Resumo: Introdugio: A Histerossonografia € uma técnica ecogréafica que permite o estudo da cavidade
endometrial, endométrio, miométrio e permeabilidade tubaria, mediante a utilizado de meios liquidos.

Objectivo: Mostrar a utilidade e simplicidade desta nova técnica correlacionando-a com os métodos
classicos de avaliagéo (ecografia transvaginal, histeroscopia, celioscopia, histerossalpingografla e
histologia})

Material e métodos: Estudo retrospectivo de 650 exames , efectuados no servigo nos Ultimos trés anos.
As doentes, foram enviadas das consultas de climatério (n—240), medicina da reprodugdo (n—235),
ginecologia geral {(n—135) e senologia- doentes a fazer terapéutica com tamoxifen (n—40}.
Preferencialmente a cavidade endometrial foi estudada com soro fisiolégico e a permeabilidade turbaria
com soluto de microparticulas de galactose. Foram analisados os dados epidemiolégicos os achados
histerossonograficos, assim como os dos métodos de avaliagéo cldssica e a concordancia com estes.

Resultados: As indicagbes foram alteragBes endometriais, endométric mal visualizado com ecografia
tranvaginal e estudo de infertilidade. Os achades mais frequentes foram pélipos, septos, sinéquias,
miomas sub-mucosos, espessamentos sub- endometriais, cavidades normais e um adenocarcinoma.
Nas situagdes de infertilidade detectou-se permeabilidade tubaria bilateral (72%)}, unilateral (23%) e
obstrugéo bilateral {5%).

Verificou-se uma alta taxa de concordancia entre a histerossonografia e os métodos de diagnéstico
cldssicos (B0% a 95%).

Conclusoes: A histerossonografia € um bom e valioso complemento da ecografia transvaginal no estudo
da cavidade uterina e do endométrio. Toma possivel uma adequada triagem para a histeroscopia. Em
medicina da reprodugio pode ser um exame de primeira linha no estudo da permeabilidade tubéria. E
sensivel, simples, bem tclerado e sem exposigdo 4s radialgdes. Os resultados obtidos levam-nos a propor
a sua inclusédc nos protocolos de diagndstico em ginecologia.
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EVALUATION OF THE TREATMENT OF ENDOMETRIAL POLYPS IN POSTMENOPAUSAL WOMEN WITH A BIPOLAR
DEVICE IN AMBULATORY SETUP

Fradique A., Fradique L., Silva C., Coutinho C., Sousa F.

Servigo 7 - Ginecologia a Obstetricia - Hospital Dona Estefania

102 Congresso Mundial da Sociedade Internacional de Endoscopia Ginecologica USA
Chleago, Margo de 2001

10° Congresso Europeu da Sociedads Europeia da Endoscopia Ginacoldgica (ESGE)
Lisboa, Novembro de 2001

Summary: A reevaluation of the treatment of 50 consecutive postmenopausal women with endometrial
palyps is done under local anesthesia (all done by the same surgeon) with a bipolar device (VersaPoint).
We verify a good tolerance to the procedure and a very low failure rate, even in patients with large and
multiple polyps. 93% of patients were treated in ambutatory setup and 90% of them requiring only one
procedure {diagnostic and therapeutic). The technique used is discussed. We conclude that this treatment
presents great advantages: patient advantages - high rate of success, even in complex cases, with a very
low morbidity and relapse rate and minimum disturbance in patient’s lifestyle. Patient/health care system’s
advantage - low cost when compared with the alternativas.

Objectives: Evaluation of treatment of endometrial polyps in postmenopausal women with a bipolar device
{Versapeint) under local anesthesia: indications for the procedure, failure rate of the procedure, tolerance
{pain levej, vaga; reactions), complications and efficacy of the treatrnent {reevaluation 6 and 12 months
after the procedure).

Study methods: We study 50 consecutive posttnenopausal women with endometrial polyps, alf done by
the same surgeon. A hysteroscopy was done with a 5.5mm continues flow hysteroscopc with a 5 Fr. work
channel and normal saline (NACI 0.9%) was used as distension media, under paracervical block. When
indicated the resection of the polyps was done with a bipolar device (Versapoint). We used a pain scale
(O- 1 0} to evaluate the pain level, Endovaginal ultrasound and or hysteroscopy were performed at 6 and
12 months follow up.

Technique: A diagnostic hysteroscopy was done under paracervical block (fig.1). If polyps were found
they were carefully inspected, especially, their implantation site (fig.2). If the polyps were tao large to fit the
cervical canal, they were sliced so that pieces could easily he taken out {fig.3). We used the twizzle
electrode to cut them. Then the implantation site was also cut with the twizzle electrode (standard settings
were used) (fig.4). The polyp or the pieces of polyp were taken out with a 5 French forceps, and sent for
histological evaluation. The implantation site was then vaporizad using a spring electrode (standard settings
were used) (fig.5), making jt unlike a relapse of the polyp. A final image is shown in fig.6. Results: We
vetify a good talerance of the procedure and a very low failure rate, even in patients with large and multiple
polyps. A total of 83% of patients were treated in ambulatory setup and 90% of them requiring only one
procedure (diagrostic and therapeutic). The efficacy at 6 and 12 months was also very good {fow rate of
relapse). No complications related to the use of Versapoint.

Conclusions: This new device shows elear adyantages for the treatment of these patients, namely:

- Patient adyantages: High rate of success, even in complex cases, with a very low morbidity and relapse
rate,

- Patient/Health care system advantage: Low cost (only 3 of this patients require treatment at the OR and
only 1 need a hysterectomy).
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TERAPEUTICA CIRURGICA DA PATOLOGIA BENIGNA UTERINA: ALTERNATIVAS CIRURGICAS CONSERVADORAS

Fradiqus A.

Servigo 7 - Ginecvlogia e Obstetricia - Hospital Dona Estefénia
12+ Jornadas de Ginecologia e Obstetricia do Algarve
Vilamoura, Abril de 2001

Resumo: O autor apresentou as principais técnicas conservadoras em cirurgia uterina benigna:
Miomectomia - Via aberta, laparoscépica e histeroscopica - indicagdes, contraindicactes, principais
vantagens e desvantagens das varias técnicas. Técnicas de ablagdo endometrial:

-Técnicas de primeira geragao: uso do ressectoscopio monopolar e bipolar.

-Técnicas de segunda geragédo: Termachaice, Novasure, Hidrotermoablactor,

Foi efectuada uma revisdo das principais caracteristicas, indicagéo, contraindicagfes, vantagens e
desvantagens de cada uma das técnicas, acompanhada de videos demonstrativos.

Foi dado relevo especial &s mais recentes evoiugdes da técnica nesta area, nomeadamente para o usa e
vantagens de ressectoscopios bipolares (Versapoint) e das técnicas de ablagdo endometriat de segunda
geragéo.

Foram apresentados videos demonstrativos das varias técnicas apresentadas.
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PRENATAL DETECTION OF CARDIAC RHABDOMYOMAS AND CEREBRAL LESIONS IN A FETUS WITH TUBEROUS
SCLEROSIS: A CASE REPQRT.

Dias 1., Bernardo M.J., Kay T., da Almaida S., Marquas M., Bugalho J.
Dapartment of Obstetrics and Gynecology/Genetics - Hospital Dona Estafanla
11° World Congrass on Ultrasound in Obstetries and Gynecclogy

Australia, Melbourne, Quiubro de 2001

Resumo: Tuberous Selerosis is characterised by the development of hamartomatous lesions throughout
many tissues, particularly the brain, the skin, the heart and the kidneys. The authors report a case of
Tuberous Sclerosis suspected by prenatal ultrasound detection of cardiac rhabdomyomas and brain masses.
At 20 weeks the ultrasound evaluation did not reveal any cardiac or brain lesions. Later on, at 33 weeks,
multiple echogenie masses in the heart, located in the ventricular walls and interventricular septum as
weil as two small cerebral echogenic masses were diagnosed. No other abnormalities were noted. There
is NG previous genetics history in the family,

Sequential examination revealed a discrete increase in size of the tumors; no hemadynamic or arrhythmic
consequences were detected. A male fetus was delivered at tem, with normal weight and Apgar score.

Post natal Magnetic Resonance Imaging confirmed the small brain tumors . The baby had some seizures,
which were controlled with antiepileptic therapy. Cardiac tumors spontaneously decreased and their
regression was confirmed by echocardiograin, few months later. The skin of the baby showed some
depiginented spots. No other abnormalities were detected, namsly, in the kidneys.

At 13 months the child had normal growth and was developing appropriately. As in other cases, confirmed
by the fiterature, the findings of cerebral lesions on fetal ultrasound can help in the prenatal diagnosis of
Tuberous Sclerosis, but does not necessarily indicate a poor prognosis.
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GRAVIDEZ NA ADOLESCENCIA - UMA FACE DO PROBLEMA

Sousa F.

Servico 7 - Ginecologia - Obstetricia - Hospital Dona Estefénia
62 Seminario da Sociedade Europeia de Contracepgéo
Coimbra, Outubro de 2001

Resumo: A consulta de gravidas adolescentes do H.D.E. da assisténcia a gravidas com menos de 18
anos, provenientes de bairros urbanos da periferia de Lisboa.

S#o bairros de habitagdo sacial onde as familias residentes s&o frequentemente numerosas ou
desmembradas, afectadas pelo alcoolismo, toxicodependéncia, desemprego € insucesso escolar.

As adolescentes que ali vivem t8m falta de objectivos em termos profissionais, sentem necessidade de
afirmacéo e de independéncia, 8 sd0 incapazes de prever as dificuldades ou as consequéncias dos seus
actos. Muitas vezes as suas mées foram também gravidas adolescentes,

Num ambiente de caréncia afectiva o inicio da vida sexual da-se precocements e a gravidez ¢ muitas
vezes encarada como unica salda e usada como uma provocagao.

Existe uma necessidade de mudanga e a gravidez toma-se um meio facil de o conseguir. A informagéo a
que tdm acesso, a educagio sexual e 0s apoios econdmicos (subsidios) e sociais, acabam por funcionar
ao contrario do que seria suposta: sdo usados como meios para atingirem os fins.

Estas adolescentes desejam estar gravidas, consciente ou inconscientemente, e guando engravidam
recorrem precocemente aos cuidados médicos, aderem bem a consulta e tdm peucas complicagdes.

Usufruem da assisténcia social e mesmo com informagao e orientagéo para a consulta de planeamento
familiar, t&m um risco elevado de nova gravidez ainda na adolescéncia.

Embora esta néo seja a realidade da maioria dos casos de gravidez na adolescéncia € uma situagdo que
se tem vindo a repetir na nossa consulta de gravidas adolescentes, levantando alguns desatios certamente
dificeis de vencer.
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VALUE OF BIPOLAR ENERGY IN HYSTEROSCOPIC SURGERY

Fradique A.

Sarvigo 7 - GInacologla e Obstatricia - Hospital Dona Estafania

10° Congresso Europeu da Sociedade Europeia de Endoscopia Ginecoidgica {(ESGE)
Lishaa, Novembre de 2001

Summary: Different bipolar devices using bipolar energy could not impose themselves as a real replacement
to the monopelar ones, until the arrival of VersaPoint. VersaPoint made a revolution in hysteroscopie
surgery because it allows the use of bipolar energy not only in resectoscopy but also with small hysteroscops
with a 5Fr work channel. This possibility causes a shift in the way hysteroscopie surgery is done: a wide
number of intrauterine pathology, until now treated at the OR under general anesthesia, is now being
treated in an ambulatory setup under local anesthesia. We look over the use of bipolar energy, its advantages
and risks and conclude that it represents a real advance in hysteroscopie surgery: it increases the
possibilities of ambulatory and office hysteroscopy, reduces merbidity and costs and is safer.
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FORMAGAQ LAPAROSCOPICA EM GINECOLOGIA: PAPEL DA L. A.V.H

Assungac N., Coutinho 5., Fradique A., Sousa F., Silva C., Faustino £., Mira R., Ferreira C., Nunes J.
Servigo 7 - Ginecologia e Obstetricia - Hospital Dona Estefania

~ 10 Congresso da Sociedade Europela de Endoscopia Ginacoldgica (ESGE)

Lisboa, Novembro de 2001.

Resumao: Introdugdo: No servigo dos autores a técnica de Histerectomia Vaginal Laparoscopicamente
Assistida (L.A.V.H.) é introduzida no treino cirdirgico em laparoscopia logo apds os procedimentos basicos
como a Laparoscopia diagnostica € as Laqueagdes tubdrias, e previamente ao tratamento da patologia
anexial (Gravidez ectdpica, Salpingites, Tumores do ovério) e da Histerectomia Laparoscdpica Total. Esta
opgéao assenta nas caracteristicas aspecificas da técnica de L.A.V.H. assim como na facto de haver uma
boa experiéncia em cirurgia vaginal no seu servigo.

Material e métodos: Sio revistas as vantagens da técnica de L. A.V.H. como a mais facil selecgao de
doentes, a reprodutibilidade, as stapas cirlirgicas opcionais que permitem um desenvolvimento gradual
da fase laparoscopica de acordo com as capacidades do cirurgido, e consequentemente simpiificando o
tempo vaginal.

Para ilustrar a experiéncia do servigo de Ginecologia e Obstetricia do Hospital D. Estefénia foram revistas
as dez primeiras operacfes de L.A.V.H. de trés especialistas juniores, num total de 30 casos. Foram
analisados varios parametras nomeadamente as indicagfas cirdrgicas, o tempa operatdrio, ¢ peso uterino,
a duragéo do internamento e as complicdes ocaorridas.

Resultados: Em 25 dos 30 casos (83%) havia indicado inicial para exciso dos ovarios, sendo em 77%
0 motivo operatdrio a patologia uterina e am 23% os Quistos do ovario. Os resultados histopatolégicos
foram: a) no Utero, miomas (63%), adenomiose {13%), polipos endometriais (23%) ; b) nos anexos,
cistadenomas serosos (23%), endometriomas (7%). A idade média foi de 49,4 anos, o peso médio uterino
de 196,3 gramas (entre 60 e 500 g), ¢ tempo operatério médio de 120 minutos {entra 70 8 170 min) e a
duragdo do internamente no pds-operatério de 2,4 dias {(entre 2 e 5 dias). Ocorreram 2 complicades {7%):
um caso com perda de sangue aprox. de 1 000 ce, cm que foi feita transfusdo de 1 U. C.E. no intraoperatorio;
outro caso de hemorragia no pds-operatdrio requerendo laparotomia e transfusdes de C.E. e plasma.Em
ambos os casos tratavam-se de Gteros volumosos (=14 semanas), de dificil hemostase. Ndo surgiram
outro tipo de complicacdes.

Conclusbes: Com o objectivo de introduzir e desenvolver a cirurgia laparoscopica no seu Servigo 0s
autores tém utilizado a técnica de L.A.V.H. num ndmero crescente de cases com bons resultados. Desta
forma esperam diminuir o niimero de complicacdes associadas a curva de aprendizagem da cirurgia
laparoscopica, assim comao diminuir © numero de cirurgias pela via convencional abdominal.
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LAPAROSCOPIC HYSTERECTOMY: HOW TO MAKE IT CHFAPPER

Sousa F., Ferreira C., Mira R,, Fradique A., Faustino F, Silva C., Coutinho S., Nunes J., Assungéo N,
Servige 7 - Ginecologia - Obstetricia - Hospital Dona Estefania

102 Congresso da Socisdade Europsia da Endoscopia Ginacolégica

Lisboa, Novembro de 2001

Objectives: In our institution laparoscopic hysterectomy is not an altemative to vaginal hysterectomy, but
a way of reducing abdominal hysterectomies.

Endosceopic surgery offers benefits of reduced pain, improved cosmetics and faster recovery.

The purpose of this study is to compare the costs of laparoscopic, vaginal and abdominal hysterectomies
and determinate which equipments turn laparoscopic surgery cheapper.

Methods: Measurement of actual costs in hospital settings is made difficult by the various accouting
methods used in health care systemns, Several economic aspects of [aparoscopic surgery are difficult to
measure and assess.

The costs of hysterectomy are estimated based on the equipment price, aperative time and hospital stay.
The authors revue all ingressions for hysterectomy in their service during the year 2000 comparing the
operative time and the hospital stay of the different approaches for hysterectomy (total laparoscopic,
laparoscepically assisted, vaginal and abdominal).

Findings: Electrosurgery is cheapper than alternative energies or mechanical sutures. The use of
disposable eguipment rises the cost of laparoscopic surgery.

When used appropriatly and with adequate combination of training and experience, operative time of
laparoscopic hysterectomy is not significantly longer than convencional surgery. The impravement of learning
curve will reduce operative time resulting in lower cost.

Hospital stay is significantly shorter for vaginal and laparoscopie hysterectomy. The average lengh of stay
is inversaly proportional to the produtivity, therefore shortening this period is a gain for the department.

Conclusions: Using non-disposable equipment and electrosurgary the costs of laparoscopically assisted
and total laparoscopic hysterectomy can be reduced and compensated by the lower costs of hospital stay.

Recovery from a vaginal hysterectomy is 2-4 weeks while that from an abdominal procedure is 4-6 weeks.

if all else is equal (costs, risks) then laparoscopically assisted vaginal hysterectomy should replace many
of the abdominal procedures.
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EVALUATION OF PLASMAKINETICS DEVICE: ISTHIS SECOND GENERATION BIPOLAR SYSTEM A REAL ADVANCE?

Fradique A., Fradigue L., Silva C., Coutinhe $., Sousa F,, Munes J., Ferreira G, Fausting F, Assungéo N.
Sarvigo 7 - Ginecologla & Obstetricla - Hospital Dona Estefania

10? Congressc Europeu da Sociedade Europeia de Endoscopia Ginecoldgica (ESGE)

Lishoa, Novembre de 2001

Objectives: To evaluate the PlasmaKinstics (PK) device with regard to the coagulation and cutting capacity
of the systern and comparing it with a standard bipolar device. Study metbods:

Wa have performed 15 [aparoscopic procedures using the new PK Lyons dissector and PK needle cutting
devices. These procedures include tubal ligation, adhesiolysis, treaiment of endemetriosis, hysterectomies
and Burch procedures. The coagulation capacity and reliability, char formation and cutting capacitas were
evaluated.

Resuits: We verify a very good coagulation capacity, with very low char formation and good reliability -
bleeding after cutting has been a rare event and easy 1o stop. The thermal spread was significantly less,
adding more security to the procedure. The cutting capacity is very efficient and seems a safer altemative
to monopelar cutting. There were no complications related te the use of PK device.

Conclusions: PlasmakKinetics is a good altemative to other coagulating and cutting devices already in
use. The main advantages are: coagulation reliability, added safety resuiting from a less thermal spread,
and good cutting capacity. These conclusions will be supported by a short video, demonstrating some of
the capabilities of the device.
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REFERAL FOR HYSTEROSCOPY DURING TAMOXIFEN TREATMENT - EVALUATION OF RESULTS

Coutinho 3., Fradique A, Silva C., Fausting F,, Sousa F.,, Assuncéo N.

Servigo 7 - Ginecologia e Obstetricia - Hospital Dona Estefania

10 Congresso Europeu da Scociedade Europeia de Ginecologia Endoscéplea (ESGE)
Lisboa, Novambro de 2001

Summary: The purpose was to evaluate the results of hysterascopies, performed in outpatient basis, in
asymptomatic patients using tamoxifen as adjuvant therapy for breast cancer. Retrospective analysis of
hysteroscopy charts of 43 women with abnormal or inconclusive sonogram was made. The mean patient
age was 60,4 years, being 76,7 % post-menopausal. The cumulative dose of tamoxifen treatment was
18,9 {range 2,4 -36,5 g). All the women had endometrial thickness = 4,5 mm on transvaginal ultrasonography
and only 2 cases complaint of scanty metrorrhagia. 12 patients have done sonohysterography. The
hysteroscopie and histologic results revealed diffuse subendometrial cysts with atrophic lining in 13 cases,
endometrial polips in 25 cases (funcional (15), atrophic-cystic (7), hyperplasic {2), Adenocarcinoma {1)
and simple endometrial hyperplasia in 4 cases. These data reveals the importance of doing transvaginal
rotine ultrasound in asymptomatic patients treated with tamoxifen.
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HISTERECTOMIA - A EVOLUGAO TECNICA

Faustino F.,, Silva C., Munes J., Coutinho 5., Sousa F., Ferreira C., Fradique A., Assungéo N.
Servigo 7 - Ginecologia e Obstetricia - Hospital Dona Estefania

10® Congrasso Europeu da Socladada Eurapseia da Endoscopia Ginacoldgica (ESGE)
Lisboa, Novernbro de 2001

5% Congresso Cientifico dos Hospitais Civis de Lisboa

Lisboa, Dezembro de 2001

Resumo: Introdugéo: A procura de técnicas cirdrgicas minimamente invasivas, tem sido, nos Oltimos
ancs um denominador comum na praxis clinica do ginecologista, procuranda proporcionar as doentes
menor morbilidade, reduzir 0 tempo de internamento péds-operatdrio e consequentemeante, permitir um
rapide retemo 4 actividade habitual.

A abordagem nas técnicas de histerectomia & disso exemplo, com uma tendéncia preferencial e crescente
pela via vaginal e laparoscépica.

Objectivo: Este estudo tem como objectivo determinar se a introdugéo da laparoscopia nas técnicas de
histerectomia, pode diminuir o nimero de histerectomias realizadas por via abdominal.

Material e Métodos: Os autores realizam uma andlise retrospectiva das histerectomias realizadas no
Servigo, nos anos de 1990, 1995 e 2000, analisando as indicagdes, eficacia e segurang¢a da via
laparoscépica comparativamente & via vaginal e abdominal, na terap8utica cirdrgica da patologia uterina
benigna, na auséncia de profapso.

Resultados: Em 1990, 1995 & 2000 foram realizadas no servigo, respectivamente, 362, 434 e 353
histerectomias. Em 1990 a percentagem de histerectomias por via abdominal foi de 80. 1 % e por via
vaginal de 19.9%. Neste ano, ainda nao se utilizava a laparoscopia nas técnicas de histerectomia. Em
1995 houve uma reducio da percentagem de histerectomias via abdominal para 66.1 %, um aumento da
percentagem da via vaginal para 26% e uma percentagem de 7.9% de histerectomias realizadas por via
vaginal com assisténcia laparoscopica (LAVH).

Em 2000 acentua-se o declinio das histerectomias via abdominal para 44.8% e urna percentagem de
34.8% para a via vaginal. Neste ano as técnicas laparoscopicas foram utilizadas em 20.4% das
histerectomias: 13.3 % LAVH e 7. 1 % histerectomia laparoscoépica total (TLH).

Conclusdes: A infroducdo da laparoscopia contribui para uma redugéo significativa das histerectomias
via abdeminal, semimplicar redugao na via vaginal. isto porgue, permitindo a prévia exploragac da cavidade
abdominal, a lise de aderéncias e facilitando a anexectomia, permitiu uma abordagem minimamente
invasiva em situagdes como suspeita de endometricse, processo péivico aderencial, tumor anexial ou
nullparas, tradicionalmente indicagdes para a via abdominal.
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VAGINAL HYSTERECTOMY. WHAT LIMIT?

Fradigue L.

Servigo 7 - Ginzcologia @ Obstetricia - Hospital Dona Estefania

Sessdo Plenaria no X Congresso Europeu de Endoscopia Ginecoldgita
Listoa, Novembro 2001

Resumo: No ambito da procura internacional de criar técnicas cada vez menos invasivas e de baixos
custos para realizar histerectomias a oradora, apés fazer o historial da técnica da histerectomia vaginai,
procura demonstrar as diversas tendéncias das escolas americanas e europeias especialistas creditadas
nessa drea. Os conceitos de indicagéo e de contra-indicagao para a realizagéo de uma histerectomia por
via vaginal, as limitagdes e as morbilidades mais frequentes s&o abordadas e discutidas. A autora também
apresenta um panorama e a estatistica referente aos Ultimos 10 anos do Servigo de Ginecologia do
Hospital de D. Estefania pioneiro em Portugal na realizagao de histerectomias vaginais.
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DIABETES E GRAVIDEZ - EXPERIENCIA DA CONSULTA DE MEDICINA MATERNC-FETAL DO SERVICO 7
- OBSTETRICIA E GINECOLOGIA DO HDE.

Henriques O., Cortaz L., Campos O., Sousa F.

Servige 7 - Ginecologia e Obstetricia - Haspital Dona Estefania
Servigo de Endocrinologia do Mospital Curry Cabral

5° Congresso Cisntlfico dos Hospitais Civis de Lishoa

Lisboa, 10 a 12 de Dezembro de 2001

Resumo: Objectivo: Avaliar o movimento e a eficicia da Consulta de Gravidas Diabéticas do Serviga de
Ginecologia e Obstetricia do H.D.E.

Método: Foi efectuado um estudo retrospectivo, baseado na andlise dos processos clinicos das gravidas
vigiadas de Julho 1996 a Dezembro de 2000. Num total de 215 processos foram analisados os seguintes
parametros: idade, raga e paridade da mulher gravida, tipo de diabetes, idade gestacional aquando do
diagndstico, antecedentes familiares de diabetes, insulinoterapia, patologia associada, evolugédo da
gravidez, idade gestacional na data do parto, tipe de parto, peso e anomalias do Recém-Nascido (RN),
morbilidade materna s fetal e por dltimo o controle metabdlico no pés-parto.

Resultados: Foram seguidas uma média de 40 gravidas diabéticas em cada anc, num total de 215
gravidas das quais 75% tinham idade suparior a 30 anos. A grande maioria (89,3%) era caucasiana e
43,3 % eram nuliparas.

Foi diagnosticada diabetes gestacional em 64,2% e tolerancia diminuida a glicose em 30,5 % dos casos.
Os restantes 5,3 % (10 casos) corresponderam a diabetes prévias i gravidez. Dos 177 casos de diabetes
gestactonal/tolerancia diminuida a glicose, 102 foram detectados no 32 trimesire da gravidez e 18
efectuaram insulinoterapia.

Havia referéncia a histéria familiar de diabetes em 41% dos casos e a patologia associada com maior
frequéncia foi a Hipertenséo arterial {26 casos).

Ocorreu um aborto espontaneo no 1° trimestre e 93,6% das gravidas tiveram o parto depois das 36
semanas de gestagao. Foram submetidas a cesariana 42% das gravidas (78 casos) tendo 44 sido electivas,
25 por distécia e 9 por suspeita de sofrimento fetal.

Em 19 casos o peso do RN era superior a 4 Kg, correspondendo todos a casos de diabetes gestacional.
Detectaram-se 9 malformagbes fetais € um caso de Sindroma de Dificuldade Respiratéria. Nao houve
mortalidade materno-fetal @ a marbilidade materna foi a que se pods associar & taxa elevada de cesarianas
e aos casos de Hipertensao induzida ou agravada pela gravidez (5,9%). 0 controle metabélico 6-8 semanas
pds-parto foi positivo em 7 casos.

Conclusdes: Foram vigiadas cerca de 40 gravidas diabéticas por ano confirmando-se a idade materna
superior a 30 anos como um dos principais factores de risco. 0 diagndstico é frequentemente efectuado
no 32 trim2stre daf a importéncia dos rastreios sucessivos ao longo da gravidez. Apesar do bom conirolo
metabélice conseguide ccorreram 19 casos de macrossomia fetal. Nao houve mortalidade materno-fetal.
A taxa de cesarianas foi superior & da restante populagao o que se atribuiu & maior incidéncia de patologia
associada (pré-eclampsia, macrossormia fetal, cesariana anterior, apresentagio anomala ... )
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HISTERECTOMIA VAGINAL

Fradique L.

Servigo 7 - Ginecologia e Cbstetricia - Hospital Dona Estafania
58 Congresso dos Hospitais Civis de Lishea

Lisboa, Dezembro de 2001

Resumo: Na primeira parte da sua exposi¢ao a oradora faz um historial da técnica e actualiza as posigtes
internacionais quanto a escolha da via vaginal para a realizagda da histerectomia

Na segunda parte apresenta uma revisdo das histerectomias realizadas no Servigo de Ginacologia do
HDE desde 1990 a 2000 apresentando um total de 3519 histerectomias tendo em conta as limitagbes
funcionais do servigo e o seu encerramento parcial em 1996. Analisa os numeros de histerectomias em
199G em que 80% foram realizadas por via abdominal até ao anc de 2000 em que 48% foram feitas por
via vaginal com as vantagens inerentes de menar merhilidade, menor tempao de internamento, menor
custo e malor satisfagéo das pacientas. Destaca também o avango e o contributo da cirurgia laparoscopica
na obtengdo desta percentagem de histerectomias vaginais. E considerado critério de qualidade a opgéo
da via vaginal para a realizago da histerectomia. A percentagem apresentada peto Servigo de Ginecologia
do HDE encontra-se acima da média de algumas instituicies internacionais credenciadas.
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PATOLOGIA ANEXIAL - TERAPEUTICA MEDICA

Sousa F, Mahomed F, Barnardo M.J., Mira A., Coutinho 5.
Servigo de Ginsecologia/Obstatricia - Hospital Dona Estefinia
5® Congressc Clentifico dos Hospitais Civis de Lisboa
Lisboa, Dezembro de 2001

Resumo: Incluido no Curso Satélite de Actualizacdoe em Ginecologia g Obstetricia foi abordado o tema:
Diagnostico e Terapéutica da Patologia Anexial.

A terapéutica da patologia anexial pode ser médica efou cirdrgica, mas os meios complementaras de
diagnéstico e os farmacos hoje disponiveis permitem tratar medicamente varios tipos de patologia anexial
que ha pouce mais de 10 anos tinham indicagao cirdrgica.

Na avaliagdo de uma massa anexial ha que ter em conta a idads da paciente, o tamanhc da massa, os
sintomas acompanhantes e o resultado dos exames complementaras.

Os exames complementaras permitem, com alguma seguranga, chegar a diagnasticos provaveis,
recorrendo & ecografia pélvica, se possivel com sonda endovaginal, a fluxometria, & ressonéncia magnética,
a temografia axial computorizada e aos marcadores tumorais.

Foi recordada a eticlogia da patologia anexial mais frequente em cada grupo etério e os casos em que a
terapéutica pode ser conservadora, sem recorrer a cirurgia.

Sumariamente foi abordado ¢ diagndstico e tratamento dos quistos funcionais (foliculares, luteinicos,
teca-luteinicos e Sindroma do Ovério Poliquistico), da endometriose, da gravidez ectopica, do abcesso
tubo-ovdrico e da tuberculoso pélvica.

Entre outras terapéuticas médicas foram apresentados os critérios para terapéutica com metotrexato na
gravidez ectopica e para antibioterapia em ambulatério e em internamente do abcesso tubo-ovarico.
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TRATAMENTO LAPAROSCGPICO DA PATOLOGIA ANEXIAL

Coutinhe S., Sousa F, Ferreira C., Mira R., Mahomed F.
Sarvigo 7 - Ginecoloegia - Obstetricia - Hospital Dona Estefénia
52 Congresso Cientifico dos Hospitals Civis de Lishoa

Lisboa, Dezembro de 2001.

Resumo: Introdugéo: A evolugio da tecnologia tem possibilitado que cada vez maior namero de situagbes
de patologia anexiat pélvica com indicado cirlirgica sejam operadas por via laparoscépica. A laparoscopia
é actualmente o tratamento de referencia nos tumores quisticos benignos do ovario, da gravidez ectépica
e da doenca inflamatéria pélvica. E nas mulheres cm idade fértil que as vantagens da laparoscopia sao
acrescidas pois permite opgdes cirdrgicas mais conservadoras e provoca menos aderéncias pélvicas,
factores fundamentais na preservagao da fertilidade. A laparotomia mantém-se a abordagem standard
guando existe cancro do ovario ou tumores fortemente suspeitos. Os factores de risco de malignidade
1ém que ser, por isso, cuidadosamente avaliados, salientando-se para além da historia clinica (idade,
historia pesscal e familiar, exame fisico) o pape! da Ecografia vaginal com doppler e do marcador tumoral
CA125.

Material ¢ métodos: Os autores fizeram uma reviséo tedrica do estado da arte na abordagem
laparoscapica da patologia anexial, respectivamente quistos do ovdrio, gravidez ectdpica e doenca
inflamatdria pélvica: vantagens, limites e requisites prévios; conduta cirlirgica incluindo principios de
inspecgao; opgdes cirurgicas face a idade da doente e ac volume turnoral {técnicas de extracgio).

Para ilustrar a experiéncia do servido de Ginecologia/Obstetricia do Hospital D. Estefania foram revistas
as indica¢bes das laparoscopias efectuadas por patologia anexial nos anos de 1990,1995 e 2000. Dos
cases operados em 2000 (total =41) foram analisadas a idade das doentes, as técnicas cirlirgicas utilizadas,
o diagnastico histoldgico e as complicagbes.

Resultados: Entre os anos de 1990 e 1995 as técnicas de cirurgia laparoscopica foram com sucesso
implementadas no servigo, passando-se no caso da patologia anexial de 7% de laparoscopias cirtrgicas
cm 1890 (7 cm 95 cases), para 48% cm 1995 (71 ¢m 149 casos). Em 2000, devido a ndo haver patologia
de urgéncia (servigo encerrado),foram operadas por via laparoscapica 43% dos casos (41 ¢m 96). Nestes
casos a idade média foi de 33,5 anos (minimo=13, méximo=55), fez-se Quistectomia em 69%
{Histerectomia vaginal laparoscopicamente assistida com anexectomia em 14%, Anexectomia em 10%,
Salpingectomia em 5%), 2 casos (5 %) foram convertidos para laparotomia por suspeita de malignidade
{ndo confirmada) e ndo ocorreram complicagdes major. O diagnéstico definitivo foi: Teratoma benigno do
ovario em 10 casos (24,4%), Endometrioma em 10 casos (24,4%), Cistadenomas ou Fibromas do ovério
em 11 casos (26,4 %). Em 5 casos tratavam-se de quistos funcionais (12%).

Conclusdes: Os autores considerara o tratamento cirdrgico laparoscépico da patalagia benigna do ovério
e trompa uma técnica eficaz, com vantagens acrescidas nas mulheres cm idade fértil, e com baixa
morbitidade. O seu uso implica uma selecgdo criteriosa das doentes nao sé relativamente ao risco de
patclogia maligna, mas também tendo em conta o nimero elevado de casos de quistos funcionais.
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TRATAMENTO CIRURGICO DA PATOLOGIA ANEXIAL

Mirg R., Coulinho S., Sousa F.,, Ferreira C., Mahomed F.
Servico 7 - Ginecologla - Obstatricia - Hospital Dona Estefénia
g¥ Congressc Cientifico dos Hospitais Civis de Lisbca

Lisboa, Dezembro de 2001.

Resumo: Introdugao: A evolugdo da tecnologia tem possibilitado que cada vez maior numero de situagbes
de patologia anexiat pélvica comindicagéo cirlrgica sejam operadas por via laparoscopica. A abordagem
por laparctomia mantém-se quanda existe cancro do ovario ou tumores fortemente suspeitos. Os factores
de risco de malignidade tém que ser, por isso, cuidadosamente avaliados, salientando-se para alem da
histdria clinica (idade, histéria pessoal e familiar, exame fisico} o papel da Ecografia vaginal com doppler
e do marcador tumoral CA 125.

Material e métodas: Os autores fizeram uma revisae tedrica do estado da arte na abordagem por
iaparotomia da patologia anexial.

Para ilustrar a experiéncia do servigo de Ginecologia/Obstetricia do Hospital D. Estefania foram revistas
as indicagbes das laparotomias efectuadas por patologia anexial nos anos de 1990,1995 e 20C0. Dos
cases operados em 2000 foram analisadas a idade das doentes, as técnicas cirlrgicas utilizadas, o
diagndstice histologice e as complicagtes.

Resultados: Entre os anos de 1990 e 1995 as técnicas de cirurgia por laparotomia foram com sucesso
sfectuadas no servigo, passando-se no caso da patelegia anexial de 93 % de laparotomias cm 1980 (88
em 95 casos), para 52 % em 1995 (78 em 149 casos). Em 2000, devido a ndo haver patologia de
urg@ncia (servigo encerrado), foram operadas por laparotormia 57 % dos casos (55 em 96).
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MEDICAGAQ NA GRAVIDEZ

Caetana M.

Servige 7 - Obstatricia & Ginecologla

Reunido Clinica do Hospital Dona Estefania

Lisboa, Novambra de 2001 - Hospital Dona Estefania
5? Congresso Cientifico dos Hospitais Civis de Lisbca
Lishaa, Dezembra de 2001

Hesumo: A medicagdo durante a gravidez pode originar, por vezes, graves lesbes para o feto,
particularmente, no 12 trimestre.

Apresenta-se uma revisdo da utilizacio de medicamentos, do abuso de drogas e do seu efeito teratogénico.
Dividem-se os periodos de desenvolvimente intra-uterino em: pré- organogénese, periodo embricnario e
periodo fetal {este tltimo considerado como a fase de crescimento e maturagio).

Apresenta-se a classiticagBo des medicamentos de FDA nas 5 categorias (A.B,C, D e X) todavia s6 se
cementam os das D e X (alto risco teratogénico) .

Descrevem-se os efeitos dos diversos medicamentos: anticoagulantes arais, antibidticos, antagonistas
do acido félico, antineoplasicos, derivados da vitamina A, anticonvulsivantes e talidomida; e referem-se
as drogas com potenciais efeitos nocivos para o feto: heroina, cocaina, etanal, tabaco.

Nas conclusbes explana-se que durante a gravidez se deve ser cauteloso na prescrigao de guaisquer
medicamentos, pesar 0s potencials riscos relativamente aos beneficios, discutir com o casal a manutengao
de terapéuticas com potengial teratogénico.

Finalmente, justifica-se a necessidade dos profissionais de satde terem acesso a informacgéo actualizada
sobre a toxicologia dos diferentes farmacos.






ANUARIO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 2001 187

CONSULTA EXTERNA

DIRECTOR: Dr. Antdnio Martins Rogue
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QUANDO EU FOR GRANDE QUERO SER..

Teles L., Vale M.* C., Estrada J., Gama L.
Consulta de Dasanvolvimento - Hospitat D. Estefania
Acta Pediatrica Portuguesa, vol. 32 - n.¥ 3 - Maio/Junho de 2001

Resumo: Os AA avaliaram dois grupos de criangas oriundas de diferentes estratos socio-familiares,
procurando variantes do normal, que confirmem a importancia do jardim de infancia como factor atenuante
de ambiente familiar menos estimulante.

Material e métodos: Foram seleccionados aleatoriamente pelo Servigo Social do Hospital, dois jardins
de infancia, em Lisboa. A avaliagao incidiu num grupo de criangas dos dois acs quatro anos, sem patologia.
Na caracterizag@o social e tamiliar, foi utilizada a escala de Graffar.

A avaliagao de desenvolvimento psicomotor foi efectuada por observadar (inico; o teste utilizado foi o
«Schedule of Growing Skills in Practice» e a andlise estatistica foi efectuada pelo teste t de Student
(significAncia p=<0.05).

Resultados: A populagéo estudada foi constituida por 34 criangas, 14 das quais frequentava Jardim de
infancia Particular (JIP) e as restantes 20, Instituicio Particular de Solidariedade Sacial (IPSS), com
idades compreendidas entre os 2 e 0s 4 anos. Na subescala da Locomogéo, a pontuagac obtida foi de
12.8 e 12.9 respectivamenta no IPSS e JIP(=0,824) e na da Manipuiagio foi de 19.3 (IPSS) e 20.7 (JIP)
{P=0,08). Os resuitados cobtidos na area da Visao foram de 16.1 e 17.3, respectivamente na iPSS ¢

JIP (p—0,005).

A avaliagao da Audigdo/Linguagem revelou os resultados de 13.1 (IPSS) e 15.5 (JIP} (p—0,002) e na
subescala da Fala/Linguagem, foram obtidos resuttados de 14.5 (IPSS) e 17.3 (JIP) {p=0,008).

As dreas da interacgdo social e autonomia, revelaram ambas pontuagdes de 18.3 (IPSS) e 19. 8 (JIP),
(respectivamente p=0,01 e p=0,017).

Conclusdes: Na avaliagdo efectuada, ndo encontramos diferengas estatisticamente significativas nas
subescalas da Locomogéio e da Manipulagéo. Nas dreas da Autonomia, Audigdo/Linguagem e Fala/
Linguagem, os resultados foram estatisticamente superiores no grupo de criangas gue frequentavam o
JIP (oriundas de classes socio-familiares mais favorecidas e de familias menos numerosas),
comparativamente as que frequentavam a IPSS.

Palavras Chave: Avaliagdo de Desenvolvimento Psicomator (ADPM).
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0TODO E AS PARTES

Leite M., Paulinc E., Pedro Viaira J., Conda Blanco J.
Consulta Externa de Pediatria Médica - Servigo 1
Raunigo Clinica do Servigo 1

Lisboa, Fevereiro de 2001

Resuma: Crianga de 6 anos de idade, sexo masculino, seguido durante “muito tempo” na Consuita de
Ortopedia de outro Hospital por estiramento de tenddes aquilianos, é referénciado & Consulta de Pediatria
Médica do HDE por valores de transaminases elevados e marcadores de hepatite negativos.

O doseamento sérice de creatininafosfoquinase revelou valores elevados {(14.023 IU/L) e o estudo de
geneética molecular e a bidpsia muscular, realizados posteriormente, conduziram ao diagnéstico de uma
forma de Distrofia Muscular potico frequente.
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BAIXA ESTATURA

Figueiredo A., Oliveira L., Jacinto 5., Martinez §., Blanco C.
Consulta Externa de Padiatria Médica - Servigo 1

Reunido Clinica do Servigo 1

Lisboa, Margo de 2001

Resumo: Os auteres apresentam 3 casos clinicos de criangas seguidas na Consulta de Pediatria Medica
do HDE por baixa estatura.

Da investigacdo resuttou o diagnostico, em dois desses casos, de uma causa hormonal para a baixa
estatura, enquante no terceiro caso se verificou tratar-se de displasia esquelética.

Na final & feita a discusséo dos casos e é apresentado um esquemna pratico de exames complementares
de diagnéstico que devem ser realizados na abordagem de uma crianga com baixa estatura.
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HISTIOCITOSE DE LANGERHANS: UMA APRESENTAGAO MENOS COMUM

Jacinto S., Borges C., Alves R,, Blance C,

Consulta Externa de Pediatria Médica- Senigo 1 e Servigo de Cirurgia
Reunifio Geral do Servigo 1

Lisboa, 10 Maio de 200+

Resumo: O termoe histiocitose identifica um grupo heterogéneo de doengas, de eticlogia ainda
desconhecida, caracterizadas por proliferagio localizada ou generalizada de células do sistema
mananuclear fagocitdric. Segundo os critéries do Writing Group of the Histiocytic Society, as histiocitoses
classificam-se em trés grupos. A classe | € a histiocitose de células de Langerhans, previamente designada
por “histiocitose X". A classe Il ¢ constituida pelas histiocitose de fagécitos manonucleares ndo-Langerhans
e a classe Il é composta pelas histiocitoses malignas.

Os autores apresentam um caso de uma crianga da 10 meses, aparentemente saudavel, que se apresenta
inicialmente com uma lesdo pigmentada de pequenas dimensfes, na face posterior do torax.
Posteriormente, surgem trés lesbes palpaveis na regido sub-axdlar direita. Foram colocadas varias
hipdteses de diagnéstico, gue levaram a realizagao de diversos exames, entre 0s quais citologia aspirativa
com imune-fencotipagem e bidpsia de pele. Este Ultimo procedimento estabeleceu o diagnéstico, revelando
tratar-se de uma histiocitose de células de Langerhans, aparentemente sem envolvimente de cutros
6rgaos.

A partir deste caso clinico, fez-se uma pequena reviso tedrica sobre a histiocitose de células de
Langerhans, e as suas trés formas de apresentagio classicas. O granuloma eosinofilico apresenta-se
sob a forma de lesbes 6sseas isoladas. A sindrome de Hand-Schuller-Christian, forma rara, € composto
pela triade de lesbes dsseas, diabetes insipida e exoftalmia. A forma mais grave , sindrome de Letterer-Siwe,
caracteriza-se por lesdes cutAneas exuberantes, associadas a envolvimento multivisceral. O diagndstico
definitivo consiste na demonstragdo de grénulos de Birbeck na microscopia electrénica e positividade
para a proieina S100 e para o antigénio CD1a, per técnicas de imuno-histoquimica.

O envolvimento cutdneo & comum, embora esteja habitualmente associado ao envolvimento de outros
Orgaos e sisternas. No presente caso, a forma de apresentagéio com compromisso cutdneo aparentemente
isolado, levanta questdes sobre o diagndstico diferencial, conduta terapéutica e prognéstico.
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BAIXA ESTATURA: DOIS CASOS CLINICOS

Figueiredo A. E., Oliveira L., Jacinto ., Blanco C., Videira-Amaral J.
Consuilta Externa de Padiatria Médica - Servigo 1

Reunido Geral do Servigo 1

Lisboa, 1 Fevereire de 2001

¥l Congresso Portugués de Pediatria

Vila da Feira, 17 — 18 Maio de 2001

Resumo: A baixa estatura & um preblema comum na prética clinica. A sua detec¢do & facil quando ¢
realizada a somatometria de uma crianga como parte da sua avaliagde periddica. Frequantements é
motive de Consulta de Pediatria Médica, para esclarecimento da etiologia.

Sao multiplas as entidades clinicas a integrar o diagnéstico diferencial, inclusivamente a baixa estatura
familiar, pelo que na abordagem desta patologia, € importante salientar ¢ valor dumna histdria clinica
pormenaorizada e o registo rigoroso da evolugdo do crescimento reportado s tabelas de percentis.

Q objectivo deste trabatho é, a partir da base de dados da Consulta Externa, relatar dois casos de baixa
estatura, considerados paradigmaticos.

QO primeiro desses casos corresponde a uma crianga de 8 anos de idade, com diagnéstico de ma
progressdo estaturo-ponderal, cujo exame fisico evidenciava proporgdes harmoniosas e uma iace
querubinica. A realizagéo de ressonancia magnética nuclear cranio-encefalica permitiu evidenciar sinais
de hipoplasia hipofisaria, e os estudos laboratoriais revelaram déficit de hormona de crescimento.

No segundo caso clinico, descreve-se uma crianga de 8 anos de idade, que apresentava evidente dismetria
dos membros superiores e inferiores, maos e pés curtos e largoes, fronte climpica e tronco de dimensdes
normais. Admitida a hipétese clinica de acondroplasia, esta foi confirmada com a radiografia do esqueleto,
onde sio evidentes as caracteristicas radiolégicas tipicas desta entidade.

A propdsito destes dois casos de baixa estatura, harmoniosa ne primeiro caso, e assimétrica no segundo
caso, 0s autares fazem uma breve revisio das caracteristicas clinicas, analiticas e radioldgicas destas
duas entidades, com implicagbes praticas no tratamento e progndstico.
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DISTROFIA MUSCULAR DA CINTURA DOS MEMBROS : UM CASO CLINICO.

Leite M_(*}, Pauling E.{*), Pedro Vigira J.{""), Conde Blanco J.{*).
{*}Servigo 1- {**) - Servigo Neuropediatria — Consulta Externa

VI Congresso Portugués Pediatria

Vila da Feira, Maio de 2001

Resumo: Introdugdc: As Sarcoglicancpatias s&o Distrofias Musculares da Cintura do Membros
autossémicas recessivas responsaveis por 2 a 3 % das distrofias musculares e resultam de mutagdes
dos genes que codificam as proteinas do complexo distrofina-glicoproteinas (incluinde o, f, ¥y,
dsarcoglicanoproteinas) das quais depende a integridade da parede da célula muscular. Em meados
das anos 90, as investigagdes da genética moiecular forneceram um importante contributo para a
identificagéo das alteracfes genéticas subjacentes e consequente classificagéo clinico-molecular.

Caso clinico: Crianga de 6 anos de idade, sexo masculino, raga caucasiana, filho de pais jovens, saudaveis
@ nao consanguineos, sem antecedentes familiares de patologia neuromuscular conhecida, G IF, fruto
de gravidez de termo, vigiada e com ecografias sem aiteragéo dos movimentos fetais, AlG, sem patologia
perinatal, com adequado desenvolvimento psico-metor, seguido em consulta de ortopedia por “marcha
em bicos -dos-pés”, dirigido & Consulta de Pediatria Médica por elevagdo dos valores de tfransaminases
séricas (AST 436 UL e ALT 682 IU/L) sem parametros laboratoriais de infecgdo ou alteragédo dos
valores de hilirrubina total e directa, fosfatase alcalina, yGT & serologias para VHA & VHB negativas.

Nos exames complementares realizados posteriormente mantiveram-se estes valores, ndo sendo
identificadas outras alteragfes com excepgéo de CPK total 14.023 IUA (com CPKMB 140 1U/L} e LDH
3.711 |U/L. Estas alteragtes levantaram a hipdtese de miopatia. Foram identificadas posteriormente
discretas altera¢des neurolégicas {Manobra de Gowers duvidosa, discreta lordose lombar, aumento do
valume dos masculos gémeos e limitagéo da dorsiflexéo hilateral e simétrica dos pés). O estudo de
genética molecular e a bidpsia muscular (com estudo imunocitoguimico) conduziram ao diagndstico de
Distrofia Muscular da Cintura dos Membros tipo 2C (LGMD 2C ou y sarcoglicanopatia) que é a forma
mais grave de distrofias musculares autossomicas recessivas. Passui prognostico reservado apesar da
auséncia de manifesta¢es sistémicas associadas.

Concluséo: A elevagéo prolongada de transaminases séricas é geralmente atribuida a doenga hepdtica;
no entanto, pode ocorrer em doengas extra-hepaticas incluindo patologia dos musculos esqueléticos.
Apesar de terem sido descritos outros casos cujo diagnéstico surgiu  na sequéncia de atteragbes
laboratoriais, na maicria dos casos o diagndstico é realizado mais tardiamente apés o inicio de
sintomatologia.
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DERMATOMIOSITE JUVENIL: UM CASO CLINICO

Ramos M., Jaginto 5.

Consulta Externa de Pediatria Médica -Servigo 1
Reuniao (Geral do Servigo 1

Lisbeoa, 18 Outubra da 2001

V Congresse Cientifico dos Hospitais Civis de Lisboa
Lisboa, Dezembro 2001

Resumo: A dermatomiosite é uma doenga muito rara nas criangas, com uma incidéncia de cerca de
4,3:1 000 000 de criangas, sendo mais frequente no sexo feminino. Caracteriza-sa pelo seu envolvimento
multissistémico, com inflamagdo do musculo estriado e da pele. A etiologia é desconhecida mas existem
indicios que agentes infecciosos estejam envolvidos, nomeadamente o virus Coxsackie. Em termos
fisiopatoldgicos, trata-se de uma vasculopatia autoimune.

Existe uma grande heterogeneidade na forma de apresentagéo clinica, mas habitualmente resulta numa
combinagdo de mal-astar, cansago facil, fragueza muscular de predeminio proximal, febre e exantema.
Os exames complementares Uteis para ¢ diagndstico s&o a presencga de enzimas musculares elevadas,
alteragdes na electromiografia e na biépsia muscular. O tratamento e o prognéstico da dermatomiosite
juvenil foram revolucionados com a introdugéio da corticoterapia, a qual por vezes se associa
imunossupressores.

Os autores descrevem ¢ caso clinico de uma crianga de trés anos de idade, enviada 4 Consulta de
Pediatria Médica, para esclarecimento de nddulos e telangiectasias dos membros inferiores.
Objectivamente apresentava diminuigdo da for¢ga muscular e um exantema na face posterior dos membros.
H4 referénecia a um quadro de gastrenterite aguda com febre e imunizagéo com Engerix B® respectivamente
cerca de duas e quatro semanas antes do inicio da doenga. Foram colocadas como hipdteses de
diagndstice um processo de vasculite pds-virica, pos-vacinal ou de uma poliarterite nodosa, pelo que
foram realizados exames complementares, entre os quais doseamento de imunoglobulinas, complemanto,
marcadores de doengas autoimunes e serotogias para virus, gue foram todos normais.

Alguns meses mais tarde surgiram um exantema facial, telangiectasias periungueais e papulas
eritematosas nas articulagdes interfaléngicas das maos {papulas de Gottrom}, pelo que foi colocada a
hipdtese de dermatomiosite. Foram realizados electromiograma e deseamento de enzimas musculares,
que foram normais. A bidpsia muscular realizada posteriormente mostrou um processo de miosite
inflamatéria com focos de necrose muscular, confirmando ¢ diagnédstico de dermatemiosite juvenil.
Actualmente encontra-se submetido a terapéutica com prednisclona e imunossupressores. Na Ultima
consulta os nddulos subcutdneos apresentavam-se mais endurecidos, revelando a radiografia depadsitos
de célcio, sugerindo um processo de calcinose, frequente durante a evolucio desta doenga na crianga.
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SERVIGO MEDICINA FISICA E REABILITAGAO

DIRECTORA: Dr.® Madalena Levy
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REABILITAGAQ DA ARTRITE REUMATOIDE JUVENIL

Costa M. J.

Servigo de Medicina Fisica & de Reabilitagéo - Hospital Dona Estefania

XN Reunido de Medicina Fisica & de Reabilitagdo do Hospital de Santa Marta,
Lishaa, 22 da Fevaerairc 2001

Resumo: Este trabalho foi dividido em 3 partes:

Na 19 parte a autora, apés definir os critérios de diagnostico da artrite reumnatoide juvenil (ARJ} e descrever
as principais diferengas entre ARJ e artrite reumatolde do adulto (AR), apresentou as diferentes formas
clinicas da ARJ: forma pauciarticular, forma poliarticular e a forma sistémica.

Na 28 parte foi apresentada a estatistica da consulta de fisiatria em que se constata haver um predominio
do sexo feminino, das idades de 10 meses a 3 anos e em que a forma de apresentagdo mais frequente é
a pauciarticular, sendo o joelho a articulagdo mais atingida.

Foi referida a relagdo do médico fisiatra com os pais e a importéncia desta relagio no sucesso dos
tratamentos de reabilitaglo da crianga.

A 32 parte da apresentagfo consistiu na exposi¢ao dos diferentes tratamentos de reabilitagao da ARJ:
Na fase inflamatdria, o repouso, a cricterapia e a ortétese de repouso; na fase néo inflamatdria da doenga,
a cinesioterapia, o fortalecimento muscular e as actividades lidicas orientadas pelas terapeutas
ocupacionais e fisioterapeutas. Foram também abordadas as dificuldades no uso de ortéteses dindmicas
nas criangas e ¢ papel fundamental dos pais no uso das ortéteses estaticas.
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INTRODUGAQ AOS TRABALHOS DE ANESTESIOLOGIA

DIRECTOR: Dr. Santiage Maia

Introdugao

Os desenvolvimentos técnicos (equipamento) e da fisiologia/farmacologia humana tém enriquecido
bastante o &mbito da anestesiclogia, pelo que ¢ anestesista ndo mais permanece confinado ao bloco
cperatdrio.

Tem sido preocupag¢do do Servigo de Anestesiologia do H.D.E. manter uma actualizagdo constante de
modo a proporcionar uma melheria de Qualidade dos servigos prestados sobretudo no que se relaciona
com a Seguranga nos blocos centrais e periféricos assim como no controlo da dor, como o prova os
trabalhos apresentados em 2001,

Esperamaos poder continuar a prestar o nosso contributo ae bem estar das criangas e adultos que a nos
reCarrelm.

Santiage Maia
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FEOCROMOCITOMA EM PEDIATRIA
A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO

RochaT.; Lopes F.
Sarvigo de Anestesiologia
Revista CAR - Club de Anestesia Regional. 2001, 6 (1):10

Resumo: Introdugéo: O feocromaocitomna é um tumor de células cromafins secretor de catecolaminas, e
em cerca de 95% dos casos tem localizagdo abdominal {(geralmente na medula adrenal}. Menos de 5%
dos ¢casos acorre em criangas podendo ser isolado ou integrar um quadro de Adenomatose Endécrina
Multiplas { MEA tipo | ou tipa 11 ).

Caso Clinico: R.PR.LH.C., 8 anos, 25 Kg proposto para excisao de feccromocitoma localizado na glandula
supra-renal esquerda. Crianga aparentemente sauddve! até uma semana antes do internamento, altura em
que refere cefaleias intensas vespertinas, vomitos de restos alimentares, anorexia, emagrecimento e sonoléncia.

Recorreu ao Servigo de Urgéncia tendo-lhe sido detectado hipertenséo arterial (220-140 mmHg); o exame
dos fundos oculares revelou estase bilateral e papila saliente, restante observag&o negativa. Ficou internado
na UCIP para esclarecimento da situagéo.

Dos dados positivos salienta-se: ECG — hipertrofia ventricular esquerda e alteragfes de repolarizagéo
sugestivas de sobrecarga; TAC e ECO abdominal — massa supra-renal esquerda ( 5x7 cmy}; Lab. ~ dcido
valniimandélico 37.4 mg/24 h (R -5.8 a 17.7), noradrenalina 134.1 mg (R- 27 a 108), restantes dentro de
valores normais; MiBG com |, confirmau leséo descrita na TAC & revelou imagem de reduzida dimensao
na supra-renal direita.

Medicado inicialmente com propranolol e nefidipina e posteriormente com labetalol. Apos confirmagao
passou a labetalol 80 + 80 + 80 mg e fenoxibenzamina 20 + 20 mg.

Preparagio pré-operatério: incluiu uma observagao cuidadesa e estabilizag&o hemodinamica
{normalizagéo da TA e FC, diminuiga& do hematoeritc & ECG com HVE sem saobrecarga). Verificagao
prévia de equipamento e farmacos.

Intra-operatério: monitorizagéo basica e monitorizagdo invasiva. Efectuou-se anestesia combinada
(anestesia geral balanceada + epidural lombar com catéter). As alteragbes hemodinamicas faram
controladas com nitroprussiato de sédio, cristaléides e coldides.

O tumor foi ressecado completaments 4 esguerda sendo a pesquisa & direita negativa.

Pés-operatorio: o despertar anestésico foi sem complicagdes. Analgesia foi mantida com morfina +
metitprednisolona {(segundo protocolo do Servigo) e suplementada comn perfusdo de alfentanil { segundo
protocolo da UCIP}.

Ao 3° dia de pés-operatorio houve ligeira subida tensional, controlada com propranclol 0,5 mg/Kg/dia.
Transterido para a enfermaria ac 8° dia, alta ac 16° dia medicado unicamente com AAS por trombocitose.
A Anatomia Patoldgica revelou: feocromocitoma sem extensdo capsular e sem ganglios metastaticos.

Conclusao: E importante estabelecer o diagnéstico de feccromocitoma antes da cirurgia, pela clinica e
axames complementares de moda a permitir uma actuag¢io terapéutica eficaz. Gerlmente a
fenoxibenzamina associada ou ndo a um b-bloqueante.

A diminuigdo do hematécrito € indicativo da eficdcia terapéutica.

No planeamento anestésico & importante a pré-medicagéo pesada, a preparagio atempada dos farmacos
e verificagao do equipamento de modo a tratar de imediato as complicagoes.

Pensamos que a anestesia/analgesia epidural permitiu uma recuperagao mais rapida por diminuir o
stress cirdrgico.
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ANALGESIA DE TRABALHQ DE PARTO

Noébrega L., Duarte R., César A.

Servico de Anestssiologia

Curso Satélite/VI)l Rauniao do Anudrio do H.D.E.
Lishoa, 22 & 23 de Cutubro de 2001.

Resumo: A formacdo de squipes peri-natais (obstetra, anestesista, neonatalogista e enfermeiros} é
fundamental para conseguir 0s seguintes objectivos:

* Humanizagao;

» Reducio do desgaste fisico e emocional;

» Estabilidade do metabolismo materno-fetal.

Neste trabatho os autores abordam a analgesia/anestesia epidural:

+ Objectivos;

= Indicagdes e contra-indicagbes;

» FArmacos mais usados;

» Cuidados gerais;

= Complicagfes;

= Estatistica {referente ao periode de 4 de Abril & 14 de Outubre de 2001).

Concluséo: A analgesia epidural é a forma mais efectiva de aliviar a dor do trabalho de parto ao minimizar
os seus efeitos no sisterna cardiovascular e enddcring, a perfusao placentdria, o balange acido-base e
fluxo sanguinio para os érgaos.



200 ANUARIO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 2001

DOR AGUDA EM PEDIATRIA

Rocha T, Paixer |,

Servigo de Anestesiclogia do H.D.E.

5% Congresso Cientifico dos Hospitais Civis de Lisboa
Lishoa, 10 a 12 da Dezambro de 2001

Resumo: Introdugao; O desenvolvimento da fisiclogia da crianga e recém-nascido e da farmacologia
nos uttimos 20 anos, permitiu uma franca evolugéo da analgesia em pediatria. Para a sua concretizagao
& pois importante ter em consideragao as diferencas funcionais em relagéo ac adulto, estabelecer principios
de seguranga, adequar analgesia para cada caso e definir os doentes de alto risco.

Aspectos Praticos: foram apresentados alguns protocolos das situagdes mais freguentas em Pediatria
Cirurgica.
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Conclusao:

= A aplicacao dos protocoios tem permitido uma melhoria da recuperag@o dos doentes com muito boa
qualidade da analgesia, sendo importante que a crianga considere a hospital como um iocal de alivic e
amparo;

* No Hospital de Dona Estefania existe ja uma Comissao Multidisciplinar de dor, embora corn um caminho
tortuoso pela frente é pelo menos um facto imparavel.
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ANESTESIA PARA EXAMES COMPLEMENTARES DE DIAGNOSTICO EM PEDIATRIA

Nobrega L., Duarte R., César A.

Servigo de Anestesiclogia

5% Congresso Cientifico dos Hospitais Civis de Lisboa
Lisboa, 10 a 12 da Dezambro de 2001

Resumo: Este trabalho pretende realgar a importancia da presenga de um anestesiologista durante a
realizacao de Exames Complementares de Diagnostico em Pediatria.

Embara criangas com idade superior a quatro anos cofaborem na execugéo deste tipo de exames, criangas
mais novas raramente o fazem necessitando de sedagdo/anestesia geral para a sua concretizagio,
praporcicnando-lhes ao mesmo tempo conforto & redugéo/sliminagao da ansiedads inerente.

As normas que regem a actuagédo anestésica no Bloco Operatdrio mantém-se em procedimenios
anestésicos realizados fora desta Unidade pele que é imperativo a avaliagio do doente, correcta escolha
da técnica e adequados cuidados pos-anestésicos.

E apresentada uma breve referéncia aos exames complementares de diagnodstico efectuados neste
Haspital.
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SERVICO DE GENETICA

DIRECTOR: Dr. Manuel Marques

Introducéo

O Servigo de Genetica nascide no Hospital de Dona Estefénia no seio da Pediatria mas apoiado e
acarinhado pelo Servigo de Obstetricia, é bem o exemplo do ciclo de vida.

Tem vindo a crescer e sendo autdénomo tem a tentagdo de se meter com todas as gentes, no fundo ainda
& um ser novo em crescimento com a curiosidade propria,

E se "todos” acarinham a crianga também se incomodam com as suas impertinéncias.

Como o tio e padrinho da crianga e ja muito préxime do fim do meu cicle de utilidade quero deixar-vos as
minhas profecias e, talvez, conselhos:

- A crianga vai continuar a crescer;

- Cada vez, a crianga vai incomoedar mais, vai intrometer-se mais no vosso quotidiano;

- Talvez nunca consiga atingir o estadio de adulto, de maturidade, ou methor a maturidade vai ser sempre
proporcional & capacidade de incomodar.

- Preparem-se, e como ndo vio poder vencé-la, juntem-se & crianga;

- Tornem-se geneticistas, pelo menos em mente e gozem a maturidade desta irrequieta e permanente
adolescéncia;

- Vamos para a aventura do Ser Humano?

Manuel Gundersen Margques
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DOENGAS NEUROMUSCULARES: METODOLOGIA GENETICA DOS ULTIMOS 5 ANOS
NO HOSPITAL DONA ESTEFANIA

Fernandes C., Almeida S., Kay T.T.

Servigo de Genética Médica - Hospital Dona Estefénia
XXXV Conferéncia de Genética

Porto, 1 @ 2 Favareiro 2001 (Postar)

Resumo: A designagédo de Doengas Neuromusculares (DNM} engloba todas as patologias que atingem
a unidade motora, qualquer gue seja a etiologia — genética, infecciosa, toxica, etc. A classificagéo clinica
reflecte o elemento da unidade motora afectado: doengas do muscule, jungde neuromuscular, nervo
periférico e 2° neurdnio motor. Nas DNM da stiologia genética, ¢ diagnéstico clinico baseia-se nos sintomas
e sinais, bioquimica, electromiograma e na histopatologia, sendo o diagndstico molecular possivel na
maioria dos casos, quer por definigio de hapletipo, quer por identificagdo da alieragdo genética.

Os aa fizeram a revisdo da metodologia de estudo utilizada nos Gltimos 5 anes nos casos clinicos de
DNM com o objectivo de definir um protocolo mais adequado para Aconselhamento Genético (AG) e
Diagnéstico Pré-Natal {DPN). Foram analisados 23 casos cifnicos no que respeita ao motivo de consulta,
diagndsticos clinico, histopatoldgico e molecular, laboratério de Biologia Molecular, tempo de resposta e
DPN.

Os aa concluiram que a metodologia de estudo utilizada anteriormente era maioritariamente correcta.
Actualmente, porém, nfio é condigéo clinica absoluta a existéncia de um diagndstico histopatoldgico na
maioria dos casos, havendo, no entanto, a necessidade de uma maior acessibilidade aos laboratérios de
biologia molecular, para que ¢ diagnéstico final possa ser conseguide num menor intervalo de tempo.
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NOVOS NOMES PARA SARILHOS VELHOS

Carvalhas R., Almeida S., Margues M.

Servigo de Genética Médica — Hospital Dona Estefania
Reunido Clinica do Servigo de Genética

Lisboa, 14 de Margo do 2002

Resumo: Em 1956 Tijo e Levan provaram, num artigo publicado, que o nimero de cromossomas da
espéecie hitmana era 46 e néo 48.

A formagao dos cromossomas, como forma de organizagdo do material genético, s6 ocorre quando a
célula entra em diviséo. Se houver alguma aiteragéo ao formato normal, surge a anomalia cromossamica.
Se estiver associada uma patologia genética (de transmissé@o hereditdria ou ndo), entao é possivel
estabelecer a relagdo anomalia cromossomica - doenca genética.

A identificagéio da anomalia cromossémica e a sua classificagio permite nao sé esclarecer a base genética
da doenga como perceber qual o mecanismo que originou a alteragdo, e ainda prever as implicagdes na
transmissdo a descendéncia.

E, entdo, importante utilizar uma designagado consensual da alteragdo ocorrida, definindo-se uma
nomenclatura cromossomica com regras claras e objectivas.

Em 19860, na Conferéncia de Denver, foi proposto um sistema de nomenclatura padrao para a classificagdo
dos cromossomas mit6ticos. A partir daqui formaram-se as bases para novas revisdes, até se chegar ao
“International System for Cytogenetic Nomenciature” ISCN, publicado em 1985 e que se mantém
inalterado até hoje. A nomenclatura internaciona! existente para os cromossomas humanos provou ser
um elemento de extrema importancia na manutengéo e desenvolvimenta da colaboragéo cientifica entre
especialistas das mais diversas dreas.



208 _ ANUARIQ DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 2001

GENETICA DA SURDEZ

Almeida S., Marques M.

Servigo de Ganética Médica — Hospitel Dona Estefania
Reunigo Servigo de Ctorrinolaringologia

Lisboa, Jurho - Outubro da 2001 {ciclo de 3 conferéneias)

Resumo: A surdez no contexto pedidtrico surge como um sinal major para a patologia de origem genélica
hereditaria. Cerca de 1 em cada 2000 nascimentos apresenta surdez profunda.

As implicacbes familiares e sociais de uma surdez genética ultrapassam © ambito clinico individual,
levando a alteragdes profundas na vida familiar, nas opgdes reprodutivas e na gualidade de vida.

Do ponto de vista genético o nimero de genes passiveis de serem associados, implicados ou responsaveis
por uma surdez é enorme, ascendendo a mais de uma centena.

O estudo genético da familia, juntamente com as definigdes clinicas da patolegia, permitem enguadrar a
surdez em dois grandes grupos:

- Surdez sindromatica, onde a surdez, podendo ser o primeiro sintoma ou néo, surge num quadro
clinico que envolve outros orgéos ou fungdes do individuo, constituindo um sindrama (por exemplo,
Sindroma de Usher, que envolve retinoss pigmentar e surdez neurosensorial ).

— Surdez ndo sindromatica, que surge como Unico sintoma da patologia.

Do ponto de vista da transmisséo genética, a surdez ¢ um “mundo” de possibilidades, estando descritas
as principais formas de transmissdo - autossémica dominante, autossémica recessiva, ligada ao
cromossoma X e alteragdo em genes mitocondriais.

Algumas destas formas genéticas j& tém gene descrito e isolado, sendo possivel o diagnéstico molecular,
permitindo um melhor aconselhamento genético e a defini¢io das opgdes terapéuticas mais adequadas
e especificas.

Ao longo deste conjunto de conferéncias pretende-se mostrar o “estado da arte” no que respeita & Genética
da Surdez, néo s6 do ponto de vista dos genes mas também o que ja & possivel diagnosticar, quais 0s
pracedimentos a seguir e as perspectivas de futuro.
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RETINOPATIAS: IMPLICAGOES GENETICAS

Almeida 5., Nunes L.

Servigo de Genética — Hospital de Dona Estefinia
Semana Mundial da Rstina;

Lisboa, 25 dg Setembro de 2001.

Resumo: Os Ultimos 10 anes representaram um passo de gigante no conhecimento da patologia genética.
O desenvolvimento de novas tecnologias, a simplificagdo de protocolos técnicos laboratoriais, a
informatizac&o, o grande avango no conhecimento e interpretagédo do genoma humane, constituem as
bases da genética humana laboratorial aplicada ao diagndstice da doenga genética.

As retinopatias, clinicamente correspondendo a um conjunto de caracteristicas e sintomas de lesao da
retina, aparentemente com homogeneidade quanto ao diagnéstico, séo na realidade um conjunto bem
diversificado de doengas genéticas, com diferantes formas de transmissao (autossémica dominante,
autossémica recessiva e ligada ao cromossoma X), correspondendo a prognésticos diferentes. O
envolvimento de diferentes genes permite compreender as diferentes manifestagtes de retinopatia.

Apesar de ainda pouco se poder intervir, o conhecimento da base molecular da patoiogia permite umn
methor aconselhamento genético e a definiglo das opgbes terapéuticas mais adequadas e especificas,
levando & melhoria da qualidade de vida do doents.

A informacéo sobre a anomalia molecular responsdvel j4 permite a realizagéo do diagndstico
préssintomatice de vérias formas de retinose pigmentar, e vai permitir, num future préximo, a intervengéo
directa ao nivel do gene afectado, de forma a corrigir o defeito genético.

A mutagdo de um so gene pode levar ao desenvolvimento de formas de retinose com transmissao
dominante ou recessiva, conforme a regiao do gene que foi alterada. Por outro lado, mutagbes em genes
diferentes podem dar origem ao mesmo quadro clinico.

A caracterizagio clinica / oftalmoldgica do individuo é cada vez mais precisa, servindo como informagao
primordial para a orientagao do estudo molecular.

A caracterizagdo molecular vai ter consequencias no aconselhamento genético do utente & nas suas
opgdes reprodutivas.
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0S GENES DA DIFERENGA

Almeida 8.", Margues M.**

*Coerdenadora Laboratério Genética HDE, ** Diractor Sarvigo Ganética Médica HDE
Servigo de Genética — Hospital de Dona Estefania

5% Congresso Cierttifico dos Hospitais Civis da Lisboa

Lisboa, 10 a 12 de Dezembro de 2001

Resumo: Genes humanos ... doenga genética.
Hereditariedade ... risco de heranga .... risco de transmissao.

5a0 necessarios 30000 a 40000 genes para definir um Homo sapiens sapiens. Os genes encontram-se
distanciadas uma meédia de 40.000 a 50.000 pares de bases (pb) de cada um, num genoma total de
cerca de 3.000.000.000 de pb. O DNA codificante ocupa, apenas, cerca de 3 a 5% do genoma humano
total. Encontrar um gene era como procurar uma agulha num palheirot

As pequenas diferengas que foram ocorrendo nos genes permitiram que se dessem 0s Varios passos
evolutivos. Alguns dos genes sdo comuns, estdo altamente conservados num grande nimero de espécies
diferentes, outros variam até dentre da prépria espécie, mas mantendo a mesma fungao.

Um gene, uma caracteristica, uma fungdc - o dogma original.
Fungéo alterada equivale a doenga, talvez por alteragao do gene original.

Mas nem sempre se encontra a fungéo alterada. Normalmente encontra-se um conjunto de alteragtes,
nem sempre quantificaveis, nem sempre linearmente associaveis.

Com a descodifica¢éo do genoma humano simplifica-se a localizagéo dos genaes, facilitando o seu estudo
e a analise das suas mutagdes.

No entanto € sempre necessdrio associar ¢ gene com a sua fungéo - a relagao genotipo fenotipo. Um
mesmeo fenotipo (o mesmo quadro clinico) pode dever-se a alterages em diferentes genes. O contrario
também se observa, sendo que conforme a mutagac ocorre numa regido ou noutra do gene assim temos
patologias diferentes.,

Mas ainda se pode complicar mais, se considerarmos as “novas” formas de transmisséo, como o imprinting,
0 DNA instavel, ¢ genoma mitocondrial.

Cada vez mais se recorre a bases de dados que nos permitem introduzir caracteristicas e obter pafologias; a
comparagao de imagens, de folografias, de progressace da doenca, de exames complementares de diagndstico,
de ideias e de hipdteses, & possivel além fronteiras & em tempo real, gragas as tecnologias da comunicagio.

Qualquer proposta de diagndstico deverd ser confirmada em termos de gene / mutagio. S6 com o
conhecimento da base molecular da patologia & possivel fazer diagndstico pré-natal ou avancar para
propostas terapéuticas inovadoras.

Os meios informatices actuais excedem qualguer idealiza¢do de ha 10 anos, no que respeita a meihoria
da qualidade, fiabilidade e reprodutibilidade de resultados. A interpretacio dos resultados também se
apoia nos computadores, bem como as perspectivas de futuro caso a caso.

S&o os computadoras que nos permitemn “ver” a sequéncia dos genes, comparar sequéncias normais,
encontrar mutacdes, prever a estrutura proteica resultante, propor/criar medicamentos especlficos. 540 as
tecnolegias da informagac e da comunicagdo que nes permitem elaborar estatisticas e definir frequéncias
de mutagdes, variagtes populacionais, calcular riscos de patologia genética, identificar individuos portadores
ou de risce para transmitir ou herdar uma mutagéo grave, comparar genctipos e fenotipos além fronteiras.
As mutagdes que ao longe dos tempos marcaram a variabitidade e diversidade da vida, sdo agora o alvo
da terapia de correcgdo genética. Tamhém esse processo estard condicionado a tecnologia de ponta,
inovadora e tendencialmente mais rapida.

A perspectiva actual da intervencéo genetica é individual, para ¢ doente, a familia, a descendéncia. O
progresso cientifico vai permitir methorar a qualidade de vida e até, um dia, definir ¢ préprio individuo na
altura da sua concepgéc. Mas o futuro pode considerar a melhoria da qualidade de vida mundial.



ANUARIC DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA - 2001 o 209

30,000 GENES: A PROCURA DA DIFERENGA

Almeida 5.%, Marques M.™

*Coordenadora Laboratdrio Genética HDE, ** Director Servigo Genética Médica HDE
Sarvigo de Ganética — Hospital de Dona Estefénia

5% Congresso Clentifico dos Mospitais Civis de Lisboa

Lisboa, 10 a 12 de Dazembre de 2004

Resumo: Genes, genoma, genética .... hereditariedade .... doenga genética ... diagndstico pré-natal.

Os genes sdo as pequenas sequéncias de nucleotidos que tém informacgao especifica para a formagao
de uma dada caracteristica no individuo. Essa informagao & herdada dos progenitores e sera transmitida
a descendéncia.

Sé&o necessarios cerca de 30000 genes para definir um Homo sapiens sapiens. O que nos diferancia dos
outros organismos vivos 580 08 genes. Mas mesmo essas diferencas, que por vezes parecem ser apenas
minimas em ndmeros (os ratinhos t8m sansivelmente 0 mesmo n? de genes que nos), € no tipo de
alteragao e no(s) gene(s) envolvido(s) que se origina um organismo bem diferente (entre 0 Homo sapiens
sapiens e os primatas mais praximos evolutivamente, a hormelogia & de 98% !l e as diferengas seréo
apenas de 2%7).

Os genes da diferenga que ao lengo de milhares e milhdes de anos permitiram a evolugéo e foram o
motor da diversificagéo biolégica, sdo agora um dos nosses maiores desafies: onde estao, o que fazem,
quais as diferengas, quais as consequéncias, como contornar 0s problamas.

Hoje em dia, um gene “diferente” correspande muitas vezes a patolegia. Diferengas gue em tempos
foram vantajosas actualmente sdo sinal de alerta e de doenga, como é o caso da anemia das celuias
falciformes e das mutagbes de fibrose quistica, que conferiam resisténcia ao paludismo e a cdlera,
respectivamente.

E a diferenga / mutagéio / patologia que nos preocupa e fascina.

A imagem da diferenga & por vezes o ponto de partida para ¢ seu conhecimento. Facies caracteristicos,
guadros clinicos definidos, alteragdes fisiolégicas/neurolégicas, séo visualizagdes ou engquadramentos
para uma dada patologia. Ou conjunto de patologias.

E a imagem scogréfica que nos permite acompanhar a gravida e fazer o diagnéstico pré-natal. Ea
imagem dos cromessomas que nos alerta ou informa sobre anomalias genéticas patologicas existentes.
E aimagem de uma electroforese que nos permite interpretar a transmissao de uma sequéncia anormal
ou mesmao conhecer a mutagao ocorrida.

O estudo genétice do individuo parte de um conjunto de observagdes clinicas e resutados de exames
complementares de diagndstico. Enquadrar um dado caso numa dada patologia pode nao ser linear.
Apos o diagnostico de doenga genética, 4 importante obter a confirmagéo melecular para se poder
intervir mais adequadamente. Apenas com o conhecimento da mutagédo/aiteragdo se pode fazer diagnostico
pré-natal, se podem identificar individuos portadores cu de risco para transmitir ou herdar uma mutagéo
grave, se pode apostar no diagndstico pré-sintomatico e, de certa forma, preparar o future tendo em
conta a diferencga.

Um dos grandes desafios da genética médica é a relagéo genotipoffenctipo versus patologia genetica.
Uma mesma doenga pode apresentar exactamente os mesmos sintomas e ser devida a mutagbes em
genes diferentes. Por outro lado, para um mesmo gene, consoante a mutacao ocorre numa ou noutra
parte da sequéncia, assim se podem ter patologias diferentes, com transmissio e progresso proprias.

Procurar a diferenga & completar o diagnostico e propor novas formas de intervengéo, como a terapia
génica, a clonagem, o diagndstico pré-implantatéric, a abordagem das stem cells, as novos farmacoes.

Conhecer a diferenga e viver com ela ou modifica-la é a perspectiva do futuro préximo, em medicina e,
sobretudo, em pediatria & intervengio pré-natal.
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UMA CONSULTA DE PEDIATRIA EMTIMOR LORO SAE

Amador A., Cassiano Santos G.

Internos do Servigo 2 - Daepartamanto de Madicina

V Congresso Nacional de Pediatria (comunicagéo)
Santa Maria da Faira, Maic 2001

Jornadas Nacionais de Infeceiolegia Pediatrica (poster)
Horta, Outubro de 2007

Sarids Infantil, Vol 23/1 Abril 2001

Resumo: Entre Julho e Setembra de 2000 dois internos complementares de pediatria deslocaram-se em
Missdo a Timor Lore Sa“e. Numa Unidade Hospitalar apoiada pela Cooperagéo Portuguesa, encarregaram-
se de consultas externas e de uma enfermaria com dez camas. De 9 de Julho a 9 de Setembro de
2000, os elementos referentes aos doentes observados no Servigo de Pediatria foram registados
prospectivamente num formulério de recolha de dados previamente elaborado.

Estudaram-se os sequintes pardmetros : sexo, idade, proveniéncia dos doentes, diagndsticos na consulta
e no internamento, evolugéo na enfermaria, exameas auxiliares. A maior parte dos doentes provinha de
Dili, verificando-se um predominio do grupo etario 1 a 24 meses.

Os principais diagnodsticos sfectuados foram malaria (19%j), infecgbes respiratérias altas de provavel
etiologia viral {18%), infecgdes cutdneo-mucosas (10%), olites e amigdalites (7%} e as gastrenterites
agudas (7%). No caso da maldria o agente mais frequente foi o Plasmodium falciparum seguido do
Plasmodium vivax ; raramente o Plasmodium ovale esteve implicado. Do total de consultas efectuadas,
9% foram para controlo da evolugéo de patologias obsarvadas em consuitas anteriores au no internamente.
Em 129 doentes com idades compreendidas entre os 15 dias e os 14 anos a quem se indagou sobre o
estado vacinal, verificamos que 38.8% ndo haviam efectuado qualquer vacina e 16.2% nao apresentavam
¢ plano de vacinagdo actualizado.

O objectivo deste trabalho foi descrever o tipo de patologias mais frequentes no Hospital Dr. Antdnio
Carvalho, Esta descrigo, apesar de suginta, podera ser util para futuras equipas médicas gue se deslaquem
para Timor.
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MAUSTRATOS INFANTIS - A REALIDADE HOSPITALAR
CASUISTICA DE 2000

Pereira A_L., Gil G,

Niicleo De Apoio A Familia E A Crianga
Reunigo Geral do Hospital de Dona Estefanta
Lisboa, Fevereiro de 2001

Resuma: Objectivos: Avaliagédo da realidade hospitalar.

Material @ métodos: estudo retrospectivo dos casos notificados no ano 2000, ao Nuacleo de Apoic a
Familia e & Crianca do Hospital de Dona Estefania, através da consulta da ficha de referenciagéo ao
Servigo Social e analise da orientagdo subsequente.

Resultados: Foram referenciados 38 casos no ano 2000: 21 maus tratos fisicos, 15 casos de abuso
sexual, inciuindo suspeitos e confirmados, 2 casos de negligéncia. Os casos revistos correspondem a
uma parcela dos casos existentes no Hospital, ja que ao Nicleo chegam apenas os casos notificados
pela Serviga de Urgéncia, sendo qua as enfermarias e as consultas procedem geralmante a um contacto
directe com o Servige Social,

50% das criangas tem idade inferior ou igual a 4 anos,16% entre 5 e 9 angs, e 34% entre 10 e 14 anos.
O sexo feminino & globalmente mais atingido, 0 que é mais evidente em relagéo ao abuso sexual; no que
se refere aos maus tratos fisicos, 0s rapazes s&0 mais atingidos abaixo dos 4 anos e as raparigas acima
dos 7 anos. Nao existem casos de abuso sexual abaixe dos 12 meses.

A familia disfuncional ¢ a norma, com familias monoparenterais, parceiros sucessivos, acusagdes do
antigo parceiro em rela¢do ao actual, havendo ainda a referir situagtes assaciadas de toxicodependéncia,
alcoolismo, prostituigao e doenga psiquidtrica. Por ordem decrescente esteve implicade nos maus tratos:
pai, familiares, méde e novos companheiros paifmae.

Foram internados 11 casos (26%): 2 de negligéncia e 9 de maus tratos fisicos, sendo que nestes Gltimos
o motivo social superou o mativo médico, reflectindo maior preocupacgio dos profissionais de satdde na
abordagem deste problema. Dos casos internados, 7 (63,6%) tiveram um internamento superior a 1 més,
traduzindo a dificuidade na correcta orientagéo destes casos, e falta de estruturas de apoio na comunidade.
Para a resolugéo destes casos foi necessdria uma abordagem pluridisciplinar, com envolvimento de
outros especialistas com destaque para o apoio pedopsiquigtrico, e outras instituigdes, salientando-se: o
Instituto de Medicina Legal no caso das abusos sexuais, o Tribunal de Familia e Menores, o Instituto de
Desenvolvimento Sacial e as Comissoes de Protecgdo as Criangas € Jovens em Risco, que de acordo
cam a nova lei veio permitir a orientagdo de alguns casos a nivel da comunidade, sem envolvimento do
tribunal. Dos 11 casos internados, 5 foram institucionalizados, 3 ficaram com outros familiares entendidos
coma mais protectores, e 3 ficaram com o pai/mae, apds envolvimento de estruturas locais.

Em conclusao, se por um lado sentimos que internar é proteger, por outro internamentos longos sao
maus tratos e geram problemas de logistica hospitalar por vezes dificeis de resolver, e ndo parmitem a
¢rianga um projecto de vida que deve ser o objectivo principal da nossa actuagdo. Esperemos que a
actuagao das varias instituigdes envolvidas possa acelerar os processos, minorando as consequéncias
dos maus tratos no futuro destas criangas.
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DONA ESTEFANIA HOSPITAL - HISTORICAL ASPECTS OF ITS 124 YEARS OF EXISTENCE

Gama L., Neto M.T., Estrada .J., Correia F.

Dona Estefénia Hospital ProMuseum Group, Lisbon, Portugal
Reuniao Internacional de Histdria da Madicina.

Lisboa, Outubro de 2001

In 1860 King D. Pedro V funded the Hospital of Bemposta, a pediatric hospital, in memory of his deceased
wife, Queen Dona Estefania. People named it Dona Estefénia Hospital. it was inaugurated by his brother,
King D. Lufs, in 1877 . Discussions about where should it be constructed and what plan shouid be adopted
are reported in letters and written papers by King D. Pedro V, his counselors, Queen Victeria, Prince
Albert and Hubbert, architect of Royal English House, whose plan was definitively adopted. The ratio of air
volume per patient was calculate as well as the best conditions of hygiene conditioning the ground floor
had been constructed over archas. Opinion of independent and expert people on hospital buildings was
asked. About this subject, Florence Nightingale wrote in her book “ Notes on Hospitals” : “If children’s
hospitals are to be built at ali, this is the kind of plan that should be adopted”. Ancient pictures show
aspects of the building in its original form. Portuguese pediatrics as a specialty was born in this hospital
in 1910 and international conferances by famous names of internaticnal pediatrics were organized here.
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EPIDEMICS AND DONA ESTEFANIA HOSPITAL INTHE 9™ CENTURY

Gama L, Neto MT, Estrada J, Correia F

Dona Estefania Hospital ProMussum Group, Lisbon, Portugal
Reuniao Internacicnal de Historia da Medicina.

Lishga, Outubre de 2001

During the second half of 19" century, epidemics of yellow fever and cholera, killed part of the less than
200 000 inhabitants of Lisbon. Dom Pedra V, King of Portugal used to visit hospitalized patients accompanied
by his wife, Queen Dona Estefénia. Both used to greet them shaking their hands a very impressive fact for
doctors. Without enough hospital beds to treat so many patients it was urgent to get places to accommodate
thern. Campaign hospitals had to be created provided there were available space. After being constructed,
the surrounding fields of Dona Estefania Hospital, part of the Royal Bemposta Farm, was intended to be
a good place for this propose. The aim of this poster is 1o show how the problem was solved.
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ACTIVIDADE DO NCLEO DE ICONOGRAFIA - 2001

Ndcleo de Iconografia — Hospital de Dona Estafania
Estrada J, Gama L.
Anc de 2001

Em 2001 o Nicleo de lconografia manteve uma actividade regular na selecgéo, registo e arquivo de
novas imagens, assim como na sua divulgagao em sesstes iconograficas. O arquivo imagiolégico do
Nucleo dispde actualmente de cerca de 16.000 imagens, com cerca de 5000 ja digitalizadas.

Foram efectuadas 7 sessdes iconograficas, 3 das quais a nivel extra-hospitalar, nomeadamente no
Warkshop sobre virus Herpes, no Hospital Fernando da Fonseca; nas XXVIl Jarnadas de Neonatologia
da secgao de neonatologia da S.PP. e no V Congresso Cientifico dos Hospitais Civis de Lisboa, com uma

sessdo Histdrica sobre os Hospitais Civis de Lisboa.

Com o empréstimo de cerca de 250 slidss o Niicleo contribuiu igualmente para varias outras apresentages
técnice - cientificas e formativas (aulas, comunicagdes, pdsteres e publicagdes),

Imagens registadas e arquivada em 2001

PATOLOGIA ,
PARALISIA CEREBRAL ESPASTICA - MIOCLONIAS

PARALISIA CEREBRAL ESPASTICA - INSUFICENCIA RESPIRATORIA

MALF CONGENITA - ATRESIA ILEAL
PANENCEFALITE ESCLERQSANTE - SARAMPGC — ESTADIO 1V
SIDA — MAC

PARAPLEGIA POS-TRAUMATICA

PANSINUSITE DIR.

ETMOIDITE - DERBAME MAXILAR

ETMOIDITE ANTERIOR

GLAUCOMA CONGENITO

RANULA

HEMANGIOMA LINGUA

HEMANGIOMA MAXILAA SUP

HEMANGIOMA LABIO SUP

HEMANGIOMA TORAX — GIGANTE

TERATOMA QUISTICO MEDIASTINO

EXTROFIA DA CLOACA — SEQUENCIA

EXTROFIA VESICAL — DUPLICAGAC INCOMPLETA
MIELOMENINGOCELO ~ MALFORMAGAD DORSAL GRAVE
SINDROME PROTEUS

HERNIA DIAFRAGMATICA

PE BOTO GAAVE

ENCEFALCOCELOQ - LISENGEFALIA — HIPOPLOS!A CORPO CALOSO
ENCEFALOGELO

HEMANGIOMA CRANIANO LINHA MEDIA
HISTIQCITQSE

LINFANGIOMA QUISTICO

HEMANGIOMA PAROTIDEQ CONGENITO
CELULITE CERVICAL SUB-MAXILAR
ADENQFLEIMAD CERVICAL

ESCLERODERMA PRE-ESTERNAL

MASTOIDITE - SEPSIS — CEREBELITE
ADENOFLEIMAQO RECORRENTE

ESCROFULA

ADENITE CERVICAL — MYCOBACTERIA ATIPICA
TUBERCULOSE GANGLIOS PERIFERICOS
QUISTO BRANQUIAL — CIRURGIA

PASTA
28
28
28
28
28
28
28
28

FOLHA

NN, DWW -~ O30 b B WANMN = —

QUADR
13- 16
17 - 20
01-04
09 - 09
11-20
01-10
19-10
01-14
15- 06
07-12
15-20
01-016
17 - 06
07-10
11-04
05-04
05-18
19 - 11
11-02
03-14
17-08
01-08
01-10
11- 20
01-12
13- 04
05-14
15-24
05-10
11 - 16
17 - 04
05-14
i65- 18
12 - 04
05 - 14
15- 02
03-16
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- Trabalhos premiados em 1999 -

Osmoiaridade de substincias A utilizagéo do activador
utilizadas por via intravenosa em recombinante do plasminogénio
cuidados intensivos neonatais. (Luis tecidular na trombose venosa do
Pereira da Silva, Graga Henriques, Danisl | recém-nascido.(M.Serelha, Neto
Virella, Jodo Videira Amaral). MT, Barrocas F., Pereira G.,Margal J.,
Videira-Amaral J. ).

Diagnéstico Pré-natal: A histéria de
dois irm#os. (Ana Paula Serrdo, Gisela
Neto, Judite Batista, J. Ferra de Sousal.
Leque das malformagbes associadas Esophagocoloplasty-An
as fissuras labio-alvéolo-palatinas improved technique.
{Regina Duarte, M.José Leal). {A. Gentil-Martins).
Fixadores externos em
pedlatria.Lesdes da phisis. {F.
Sant’anna, J. Gouldo, A. Delgado, D.

Ribeiro).
Analgesia pés-operatdria em Cirurgia 1¢ Curso tedrico-pratico de
Ginecologica. anestesia loco-regional em
(F. Silva, R. Duarte,A. Cesar). pediatria do H.D.E.
(T.Rocha, T. Cenicante |.Peixer,
A.Moniz).
Detection of an archaic clone of Trombose venosa em crianga
staphylococcus aureus with low-level portadora das mutagodes
resistance to methicillin in a pediatric protrombina G20210A e 5,10-
hospital in Portugal and in metilenotetrahidrofolato
international samples. Relics of a redutase C677T em
formely widely dissaminated strain? heterozigotia.
(R. S&-Ledo,l Santos Sanches, D. Dias, . | {l. Serra,C.Fonsca,H.Santos,J.P Vieira)
Peres, R. Barros, H. Lencastre).
e e A

Grande Queimado em Culdados
Intensivos.
{ M. Carmo Vale).
Crescimento e desenvolvimento na
displasia broncopulmonar-casuistica
CPi-nicieo de DBP (1994-1999),
Consulta de Pnaumeolagia Infantit do
Hospital de Dona Estefania.

M. Coelhe, |. Velha e . _‘”

Contribuigio para o estudo da Dez anos de Cirurgia ORL
prevaléncia bacteriana da otite média pediétrica.

aguda da crianga am Portugal. (V. Rebelo, L. Acosta, L. Monteiro,
{L. Monteiro, L. Acosta, V. Calado). A. Rebelo, V. Calade).

C outro lado das birras. Alteragdes de
comportamento na primeira infancia.
(0. Queirds, T. Goldschmidt, S. Almeida).
Hemangiomatose miometrial difusa. A
propédsito de um caso clinicao.
{L.Salgueirc,M.J.Bernardo,LFradique,
F.Cunha, F.Omar,
J.Bugalho,N.Assuncéo).

Liga dos Amigos do Hospital de Dona

{ Estefinia.
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- Trabalhos premiados em 2000 -

bt gy £ L
Stabflity horus in four parental
nutrition solutions for preterm neonates

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

Urodindmica na crianga — Experiéncia do Hospital de
Dona Estefania .

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

Trombose venosa cerabral na canga
Vieira .JJ.P., Dias A.

Nonspecific skin reactivity to histamine: an epidemiological
study in three continents

Morais de Almeida M., Gaspar A, Romeaira A, Sampalo G.,
Teixeira C,. Marquas A., Lapes D., Mui laeng K., Andrade ).,
Andrade M., Santa-Marta C., Pires G., Romeira ... Neuparth N_,
Borges F.O., Humbeno J., Rosadao Pinta J.

Um Caso de Abcessgo do Psoas

Palacios J., Borges C., Carneirc R.C., Furtade ., Jacinto S.,
Lega A., Carvalho L.

Tumores do Mediatismo

Gentil Marting A,

Perspectivas do estudo da dlabstas ocular numa
consulta pedidtrica

Rodrigues P, Nepomugeno J., Brito C., Mesquita J,

Rastraio universal da audi¢so neonatal, um pequeno teste
para o audiologista, um grande passo para a hurnanidade

Monieiro L., Calado V.

Roncopatia e sindroma de apneia
obstrutiva na crianga

Rebelo V., Acosta L., Marting |., Carvalho C.,
Melo A., Uma M., Calade V.

Quadros clinices curiosos e mengs
frequantas am Estomatolagia

Malheiro R., Pinheiro J., Fernandas A.,
Nunes A., Tolantine M.

Abordagem terapéutica dos derrames parapneumdnicos
e empiemas

Brito Langa |, Santos M., Barata D., Vasconcelos C.

Investigagao epidemioldgica em
Psiguiatria Infantil

Hamos Silva M.A., Pocinhg L.

ManifestagGes da TC em patologia torécica
Nunes A, Soares E.

Features and trends in Helicobactar pylori antiblotic
raglatance in Lishon area, Portugal {(1980-1999)

Cahrita )., Olaastra M., Matas A, Manhante A, Cabral J,,
Barros R., Lopes |.; Ramatho P., Neves B.C.. Guermeiro A.S.

Elastaze faacal ve fibrose quistica

Loureiro V., Gaspar A., Matos ¥V, Danial |,
Lopes B.

Actuagao na dosnga de Von Willabrand - monitorizagio
da desmopressina {DDAVP} pelo sistema PFA-100 ®

Fonseca C., Ferreira T., Espirite Santo D.,

Versapoint no tratamento de polipos endometriais

] Fausting F., Coutinho S., Fradique A, Siiva C., Sousa F.

Neurofibromatose — Experiéncia da Consulta
Extemna do Hospltal de Dona Estefinla

Silva H.B., Gonde Blanco o).

Fendas Palatinas - Experiéncia do Servigo de Reabilitagéc
na Consulta de Figsurados do Hospital de Dona Extefinia

Clare §., Seixo |, Portugal i.
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- Trabalhos premiados em 2001 -

1 Noninvasive Methods for Body Comg,
Newborn Infunty: a Critlcal Overview

Parair ibeg, J.M. Vi

Violense againet newborns

MT Neilo

ra Am A . Marques Valido

do s )

{ Tuberculose infantii na
1 casuistica de G anos

| Alexandra Peraira, Antdnio Amador, J. Castelhano, José Cavaco,
] Anténia Curvele

hidronefrose fetal — 10 anos de experigncia

Margarida Abranches, Judite Batista, Alziva Silva,
José Farra Sousa

‘| Movimentos involuntarios das pemas relacionados no tempao
‘| com o ciclo respiratorio
| Leal A J.A., Calado E.

Refuxo vesico-urateral primaric aesociado a

Why the occurrence of apen spina bifida is still so
relevant, The recent experience of a Portuguese
apina bitida center

Calago E., LofiC. . Castelo L.

! ] Tabagismo passivo e gravidade da asma brdnguica na
1 crianga

-{ Pargana E., Gaspar A., Santa marta C., Pires G., Prates S.,
| Morals de Almeida M., Rosado Pinto J.

Abordagem lateral do bago nas esplenectomiag
por via aberta

Traumatismo obetétrico do membro superior — a
propésito de um caso clinico

Clara Julio, Francisco Santana, Narcisa {Calhau, J.A
Antunes

Alteragdes da motilidade ocular em criancas com
] nidrocefalia tratades no primelro anc de vida
Xavier A, Brite C., Neponuceno J., Jorgs A, Mesquita ..

| Come organizar um rastreio da audigio neonatal

Monteirg L., Galadg V.

Mortalidade numa unidade de cuidados intensivos
| pediktricon. Andlise o xlgumas consideracdes éticas

| vale M.C, Estrada J., Santos M., Margues A., Ventura L., Ramos
.., Vasconcelos C.

% ;.| Prevaléncia das perturbagdes agudas do siress pos-

traumético nas crigngas e adolescentes vitimas de acidentes
de viagho

Pedro Pires, Rosa Esquinga, A R. Sores, Isabel. Teixeira de
jga, F ira da Sitva

1} Anorexia nervosa —um caso clinice de
intarnamento no HOE Soares A R., Trigueiros A,
Cavaco A, Sousa E.

2} Urgéncias pedopsiquidtricas no HDE
va M A liva [, Pacinhe L.

'{ LenGes do sistema nervoso central na sindroma de Adams-

-] Qlivier

.| Gomes Bastos L.. Castro J., Matos M., Furtado J., Barrueco M.

Aplicaghen do Eco-Doppler em pedialria

Soares E.

1% Elastase facal vs fibrose quistica
Loureire V.L.. Matos V., Danial |., Gaspar A, Lopes
B.. Vivaires A, Griff, |.. Almeida 5., Margques M.,
Poureira P., Pacheco P,

29 Disfibrinogendmie congénita
Fonsecal., Carvalho *, Ferreira F., Santes H.

'| Dédiva regular & seguranga transfusional
4 Duarte Delgado, Fernandes M.F., Deonilde Espiritg Sanio

1 Diabeles & gravidez - experiéncia da consulta de medicina
materno - fetal do servigo 7 - obstetricia 2 ginecologia do
HDE

Henrigues O., Contez | .. Campos O., Sousa F.

| Quando eu for grande quero ser ...

Luisa Teles, M Carmo Vale, Jodo Estrada., Lidia Gama.

Reabilltagio da artrite reunatdide juvenl)

Maria Josg Costa

| Dor aguda em Pedlatrla

Hocha T, Peixer !,

30.000 genes 4 procura da diferenca

Salame de Akneida, Manue| Marques
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