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SALA DE CONFERENCIAS

PROGRAMA

9:30 - SESSAO DE ABERTURA

Dr.2 Teresa Sustelo / Dr. Eduardo Gomes de Silva / Dr.? Luisa Monteiro / Prof. Dr. Luis Pereira da Silva

APRESENTACAO DOS TRABALHOS PREMIADO
9:45-10:00 - DEPARTAMENTO DA MULHER E REPRODUCAO

Moderadores: Dr. Ricardo Mira / Prof. Doutor Luis Pereira da Silva

10:00 -10:15 - DEPARTAMENTO DE CIRURGIA

Moderadores: Dr. Paolo Casella / Prof. Doutor Luis Pereira da Silva

10:15 -10:30 - DEPARTAMENTO DE PEDOPSIQUIATRIA

Moderadores: Dr. Luis Simaes Ferreira / Prof. Doutor Luis Pereira da Silva

10:30 -10:45 - DEPARTAMENTO DE AREAS TRANSVERSAIS

Moderadores: Dr.? Teresa Rocha / Prof. Doutor Luis Pereira Silva

10:45 -11:00 - DEPARTAMENTO DE MEDICINA

Moderadores: Dr. Goncalo Cordeiro Ferreira / Prof. Doutor Luis Pereira da Silva
11:00 -11:10 - ENTREGA DOS PREMIOS DE MERITO CIENTIFICO
12:10 -12:30 - COFFEE-BREAK

12:10 -12:30 - SESSAO PLENARIA 3

TANTOS DADOS NA GAVETA - COMO ESCREVER, COMO PUBLICAR
Presidente: Prof. Doutor Jodo M. Videira Amaral / Prof. Doutor Luis Pereira da Silva
Orador: Prof. Doutor Henrique Cabral

CURSOS - ANUARIO

28 de Junho (09h as 17h) - CFl/ HDE - Trabalho cientifico: fundamentos para elaboracao e divulgagao
02 de Julho (15h as 18h) - FP HOTEL - Vacinacao em idade pediatrica

02 de Julho (15h as 18h) - FP HOTEL - Terapéutica inalatéria: dispositivos e técnicas de inalacdo

CURSOS - CONGRESSO AREA PEDIATRIA MEDICA

02 de Julho (09h as14h) - FP HOTEL - O sono esse mal amado

02 de Julho (09h as14h) - FP HOTEL - Algoritmos clinicos em endocrinologia

02 de Julho (09h as14h) - CFI/ HDE - o da crianca gr doente
02 de Julho (15h as18h) - CFI/ HDE - Nocdes basicas em cardiologia pediatrica
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Trabalhos Premiados - divulgados em 2010

DEPARTAMENTOS

PREMIOS DE MERITO CIENTIFICO

Area de Pediatria Médica
Dr. Gongalo Ferreira

DIAGNOSING ACCURATELY ACUTE ABDOMINAL PAIN IN
CHILDREN: OUTCOMES OF A QUALITY IMPROVEMENT
PROJECT IN A PAEDIATRIC EMERGENCY DEPARTMENT
Maria Jodo Lage, Helena Flores, Dinorah Cardoso, Antonieta Bento,
Eugeénia Soares, Lurdes Correia, Paolo Casella, José Cabral, Antonio
Malha, Idalina Bordalo, Tania Serrdo, Nick Sevdalis

Area de Cirurgia Pediatrica
Dr. Paolo Casella

NEFRECTOMIA LAPAROSCOPICA EM IDADE PEDIATRICA
Vanda Pratas Vital, Sara C. Pereira, Fatima Alves, Filipe Catela Mota,
Jodo Gouldo, Dinorah Cardoso, Paolo Casella

Area de Ginecologia e Obstetricia
Dr. Ricardo Mira

PORTAL VEIN THROMBOSIS IN THE PUERPERIUM? CASE
REPORT
Raquel Condego, André Correia, Ana Bernardo, Fazila Mahomed

Area de Pedopsiquiatria
Dr. Luis SimGes Ferreira

PERTURBA(;AQ DO COMPORTAMENTO ALIMENTAR NA
PRIMEIRA INFANCIA - ESTUDO DE FOLLOW-UP
Rita Rapazote, Carla Pardilhdo, Paula Vilarica, Pedro Caldeira da Silva

Area de Especialidades Transversais
Dré. Teresa Rocha

A UNIFORMIZACAO DA INFORMATICA
Vitoria Matos

Prémio Especial — Anuério

GABINETE DE RISCO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA




MENCOES HONROSAS

SERVICOS/
UNIDADES

MENCOES HONROSAS POR SERVICO

Servico de Pediatria
Médica

NORMALIZING EATING BEHAVIOUR REDUCES BODY WEIGHT AND
IMPROVES GASTRO-INTESTINAL HORMONAL SECRETIONS IN OBESE
ADOLESCENTS

Julia Galhardo, Linda Hunt, Stafford Lightman, Matthew Sabin, Cecilia Bergh, Per
Sodersten, Julian Paul Shield

Imunoalergologia

IMMUNOCAP ISAC®: TECNOLOGIA MICROARRAY NO ESTUDO DA
ALERGIA ALIMENTAR EM CONTEXTO DE REACTIVIDADE CRUZADA
Susana Carvalho, Angela Gaspar, Sara Prates, Graca Pires, Isabel Silva, Vitoria
Matos, Virginia Loureiro, Paula Leiria Pinto

Neurologia CEREBRAL SINOVENOUS THROMBOSIS IN CHILDREN: CLINICAL
PRESENTATION AND EXTENSION, LOCALIZATION AND
RECANALIZATION OF THROMBOSIS
José Pedro Vieira, Catarina Luis, J. P. Monteiro, T. Temudo, M. M. Campos, S.
Quintas, S. Nunes

Cirurgia A TORACOSCOPIA NO EMPIEMA PLEURAL NA CRIANCA -
EXPERIENCIA DO HOSPITAL D. ESTEFANIA
Sara C. Pereira, Jodo Henriques, Jodo Brissos, Cristina Borges, Paolo Casella

Ortopedia EFEITO DO TRATAMENTO COM BIFOSFONATOS NA OSTEOGENESIS

IMPERFECTA
Joana Martins, Joana Regala, Francisco Guerra Pinto, Jodo Campagnolo, Manuel
Cassiano Neves

Otorrinolaringologia

BAHA EM IDADE PEDIATRICA, CASUISTICA DO HOSPITAL DONA
ESTEFANIA

Pedro Brazdo Santos, Isabel Martins, Herédio de Sousa, Rita Ferreira, Nicole Santos,
Luisa Varao, Luisa Monteiro

Oftalmologia

ALTERACOES OFTALMOLOGICAS NOS SINDROMES PROGEROIDES: A
PROPOSITO DE DOIS CASOS CLINCOS
Audrey Sampaio, Teresa Brito, José Nepomuceno, Ana Xavier, Cristina Brito

Estomatologia

Anestesiologia

CRANIOSSINOSTOSE: CASUISTICA DO A SERVICO DE
ANESTESIOLOGIA DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA
Goncalo Pinto Jorge, Luis Bressan, Ana Borges, Teresa Rocha




ucClIpP

ENCEFALOMIELITE AGUDA DISSEMINADA: CAMINHOS DIFICEIS
PARA CHEGAR AO DIAGNOSTICO ETIOLOGICO

Silvia Bacalhau, Cristina Freitas, Raquel Ferreira, Jodo Estrada, Maria Jodo Brito,
José Pedro Vieira, Deolinda Barata

UCIN

O EFEITO DO CONSUMO DURANTE A GRAVIDEZ, DE ACIDOS GORDOS
POLINSATURADOS DE CADEIA LONGA, FRUTOS E VEGETAIS, NA
COMPOSICAO CORPORAL DO RECEM-NASCIDO DE TERMO.
RESULTADOS PRELIMINARES

Ana Rita Silva, Tania Cambes, Rute Neves, Luis Pereira-da-Silva, Ana Catarina
Moreira, Daniel Virella, Ana Luisa Papoila, Marta Alves, Micaela Serelha, Lino
Mendes, Gongalo Cordeiro Ferreira

Pedopsiquiatria

PERTURBACAO DO COMPORTAMENTO ALIMENTAR EM CRIANCAS E
ADOLESCENTES. RESULTADOS PRELIMINARES: 2000/ 02/ 04/ 06/ 08
Catarina Cordovil, Margarida Crujo, Marlene Salvador, Jodo Brissos, Anaxore
Casimiro, Maria Gloria Costa, Ana Laura Fitas, Telma Francisco, Sofia Gouveia,
Patricia Lopes, Filipa Marques, Marilia Marques, Sara Nobrega, Gustavo Queiroz,
Sofia Santos, Inés Simdo, Conceicdo Neves, Mario Coelho

Imagiologia

DISFUN(;OES DA PUBERDADE
Maria do Rosario Matos, Alexandra Ferreira, Renata Jogo, Guilhermina
Fonseca, Filomena Sousa, Pedro Mendes

Patologia Clinica

(premiado)

Imunohemoterapia

B TALASSEMIA MAJOR - TERAPEUTICA TRANSFUSIONAL
Deonilde Espirito Santo

Medicina Fisica e de
Reabilitacao

CARACTERIZACAO DA BEXIGA NEUROGENEA NA SPINA BIFIDA
Mafalda Pires, Margarida Abranches

Ginecologia/Obstetricia

PERFORATION OF MECKEL'S DIVERTICULUM AFTER LABOR
Liliana Barros, Nuno Abreu, Ana Bello, Filomena Sousa, Silva Guedes, Alice
Cabugueira

Genética
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ANUARIO DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA
2011

- CONSTITUICAO DAS EQUIPAS CLINICAS EM 2010 -

AREA DE PEDIATRIA MEDICA
AREA DE CIRURGIA PEDIATRICA
AREA DE PEDOPSIQUIATRIA
AREA DE GINECOLOGIA E OBSTETRICIA
AREA ESPECIALIDADES TRANSVERSAIS
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AREA DE PEDIATRIA MEDICA
DIRECTOR: DR. GONCALO CORDEIRO FERREIRA

- Equipa Fixa de Urgéncia de Pediatria Médica
- Servico de Genética

- Servico de Imunoalergologia

- Servico de Neuropediatria

- Unidade de Adolescéncia

- Unidade de Cuidados Especiais Respiratorios e Nutricionais
- Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais

- Unidade de Cuidados Intensivos Pediatricos

- Unidade de Desenvolvimento

- Unidade de Doencas Metabdlicas

- Unidade de Endocrinologia

- Unidade de Gastrenterologia e Hepatologia

- Unidade de Hematologia

- Unidade de Imunodeficiéncias Primarias

- Unidade de Infecciologia

- Unidade de Nefrologia

- Unidade de Pediatria Geral

- Unidade de Pneumologia

- Unidade de Reumatologia

EQUIPA FIXA DE URGENCIA DE PEDIATRIA MEDICA
COORDENADOR: DR. ANTONIO MARQUES

Assistente Graduado Assistentes

Anténio Marques Ana Cordeiro
Laura Oliveira
Mafalda Paiva
Rita Machado
Sara Silva
Silvia Afonso
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SERVICO DE GENETICA MEDICA
RESPONSAVEL: PROF. DOUTOR LUIS NUNES

Chefe de Servico Assistente Graduado Assistente

Internos do Complementar

Luis Nunes Teresa Kay Teresa Lourengo Ana Furtado
Marcia Rodrigues
Rui Goncalves

SERVICO DE IMUNOALERGOLOGIA
RESPONSAVEL: DR PAULA LEIRIA PINTO

Assistente Graduado Assistentes

Internos do Complementar

Paula Leiria Pinto Ana Margarida Romeira Catia Alves

Jorge Fernandes
Luis Miguel Borrego
Miguel Ribeiro Paiva

Nuno Neuparth

Helena Pité
Jodo Antunes
Jodo Marques

Marta Chambel

Pedro Martins
Sara Prates
Sonia Rosa

Susana Carvalho
Susana Palma Carlos

SERVICO DE NEUROPEDIATRIA
RESPONSAVEL: DR2. EULALIA CALADO

Chefe de Servico Assistentes Graduados Assistentes
Eulalia Calado Ana Isabel Dias Alberto Jodo Leal
Ana Moreira Ana Sofia Duarte Anténio
José Pedro Vieira Rita Silva

Sandra Jacinto

UNIDADE DE ADOLESCENTES
COORDENADOR: DR MARIA DO CARMO PINTO

Assistentes Graduados

Maria do Carmo Pinto
Leonor Sassetti
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UNIDADE DE CUIDADOS ESPECIAIS RESPIRATORIOS E NUTRICIONAIS
COORDENADOR: DR. RAUL SILVA

Assistente Graduado

Raul Barbosa Silva

Assistente

Rute Neves

UNIDADE DE CUIDADOS INTENSIVOS NEONATAIS

Chefe de Servico

Micaela Serelha

COORDENADOR: DR2 MICAELA SERELHA

Assistentes Graduados

Frederico Leal
Isabel Barata
Luis Pereira da Silva
Maria das Neves Tavares
Maria Jodo Lage
Teresa Neto

Assistentes

Ana Pita
Cristina Rio
Daniel Virella
Fernando Chaves
Patricia Rodrigues
Pedro Garcia
Sérgio Pinto

UNIDADE DE CUIDADOS INTENSIVOS PEDIATRICOS

Chefe de Servico

Deolinda Barata

COORDENADOR: DR2 DEOLINDA BARATA

Assistentes Graduados

Isabel Fernandes
Jodo Estrada
José Ramos

Lurdes Ventura

Margarida Santos

Rosalina Valente
Sérgio Lamy

Assistentes

Gabriela Pereira
Marta Oliveira
Raquel Ferreira

UNIDADE DE DESENVOLVIMENTO
COORDENADOR: DR MARIA DO CARMO VALE

Assistentes Graduados Assistentes
Maria do Carmo Vale M@nica Pinto
Jodo Estrada Filipe Gléria Silva
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UNIDADE DE DOENGCAS METABOLICAS
COORDENADOR: DR?. SILVIA SEQUEIRA

Assistente Graduado Assistente

Silvia Sequeira Ana Cristina Ferreira

UNIDADE DE ENDOCRINOLOGIA
COORDENADOR: DR? GUILHERMINA FONSECA

Assistentes Graduados Assistente
Guilhermina Fonseca Daniela Marcondes
Maria de Lurdes Lopes
Rosa Pina

UNIDADE DE GASTROENTEROLOGIA E HEPATOLOGIA
COORDENADOR: DR. JOSE CABRAL

Chefe de Servico Assistente Graduado Assistentes

José Cabral Inés P& Ana Filipa Santos
Helena Flores
Isabel Afonso

UNIDADE DE HEMATOLOGIA
COORDENADOR: PROF2 DOUTORA LIGIA BRAGA

Assistentes Graduados

Ligia Braga
Orquidea Freitas
Teresa Almeida

UNIDADE DE IMUNODEFICIENCIAS PRIMARIAS
COORDENADOR:

Conceicdo Neves
Jodo Farela Neves
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UNIDADE DE INFECCIOLOGIA
COORDENADOR: PROF. DOUTOR LUIS VARANDAS

Assistentes Graduados Assistentes
Flora Candeias Catarina Gouveia
Luis Varandas Maria Jodo Brito

UNIDADE DE NEFROLOGIA
COORDENADOR: DR? ISABEL CASTRO

Assistentes Graduados Assistente
Ana Paula Serrao Gisela Neto
Arlete Neto
Isabel Castro
Margarida Abranches

UNIDADE DE PEDIATRIA GERAL
COORDENADOR: DR. ANTONIO BESSA ALMEIDA

Assistentes Graduados Internos do Complementar
Alex Leon Duarte Ana Laura Fitas
Ana Paula Moreira Anaxore Casimiro

Antonio Bessa Almeida Andreia Mascarenhas
Jodo Pinto Baldaia Cristina Henriques

Luis Ribeiro da Silva Cristina Pedrosa
Manuela Veiga Ema Leal
Mario Coelho Filipa Marques
Gustavo Queirés
Inés Batista
Inés Salva
Inés Simao

Joana Regala
Joana Santos
Jodo Brissos
Maria Jodo Parreira
Maria Jilia Galhardo
Marilia Galinha
Marlena Salvador
Miguel Correia
Patricia Lopes
Paula Kjoollertrom
Raquel Maia
Sandra Santos
Sara Batalha Santos
Sara Nobrega
Tania Serrdo
Telma Francisco
Vera Rodrigues
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UNIDADE DE PNEUMOLOGIA
COORDENADOR: DR. JOSE OLIVEIRA SANTOS

Assistentes Graduados

Ana Casimiro
Fatima Abreu
José Cavaco
José Oliveira Santos

UNIDADE DE REUMATOLOGIA
COORDENADOR: DR% MARGARIDA RAMOS

Assistente Graduado Assistente

Margarida Ramos Marta Conde
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AREA DE CIRURGIA PEDIATRICA
DIRECTOR: DR. PAOLO CASELLA

— Servico de Cirurgia

— Servico de Ortopedia

— Servico de ORL

— Unidade de Neurocirurgia
— Unidade de Oftalmologia
— Unidade de Estomatologia

SERVICO DE CIRURGIA
RESPONSAVEL: DR. PAOLO CASELLA

Assistentes Graduados Assistentes

Chefes de Servico

Internos do Complementar

Henrique Sa Couto
Maria José Costa
Paolo Casella

Antonio Sousa Santos
Cristina Borges
Fatima Alves
Filipe Catela Mota
Jodo Goulao
Jodo Pascoal
Margarida Espafia
Regina Duarte
Rui Alves
Zinia Serafim

Alexandre Samay
Dinorah Cardoso
Rafaela Murinello
Vanda Pratas Vital

Aline Vaz Silva
Filipa Freitas
José Garcia
Maria Knoblich
Sara Pereira

Chefe de Servico

SERVICO DE ORTOPEDIA
RESPONSAVEL: DR. MANUEL CASSIANO NEVES

Assistente Graduado

Assistentes

Manuel Cassiano Neves

Francisco Santana

Delfin Tavares
Jodo Campagnolo
Ménica Tuesing
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SERVICO DE OTORRINOLARINGOLOGIA
RESPONSAVEL: DR? LUISA MONTEIRO

Chefes de Servico Assistentes Graduados Assistentes Interno do Complementar
Flavio de Sa Adriana Melo Herédio de Sousa Ana Casas Novas
Luisa Monteiro Carlos Carvalho Inés Alpoin Moreira
Isabel Martins Inés Soares Cunha

Pedro Brazdo Santos
Rita Ferreira

UNIDADE DE NEUROCIRURGIA
COORDENADOR: DR. LUIS TAVORA

Chefe de Servico Assistente Graduado Assistente

Luis Tavora Mario Matos Amets Sagarribay

UNIDADE DE OFTALMOLOGIA
COORDENADOR: DR. JOSE CARLOS MESQUITA

Chefe de Servico Assistentes Graduados Assistente

José Carlos Mesquita Ana Xavier Cristina Ferreira
Cristina Brito
Jorge Neponucemo

UNIDADE DE ESTOMATOLOGIA
COORDENADOR: DR% ROSARIO MALHEIRO

Chefe de Servico Assistente Graduado Assistente

Rosario Malheiro Jorge Pinheiro Ana Fernandes
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AREA DE PEDOPSIQUIATRIA
DIRECTOR: DR. LUIS SIMOES FERREIRA

Chefes de Servico Assistentes Graduados Assistentes Internos do Complementar
Antonio Coimbra Matos Cristina Marques Carlos Doblado Ana Barata
Anténio Trigueiros Filomena Andrade Jodo Beirdo Ana Cristina Moscoso
Augusto Carreira Joana Afonso Juan Sanchez Ana Rita Rapazote
Luis Simdes Ferreira Lidia Pocinho Maria Anténia Silva Bruno Seixas
Pedro Caldeira Silva Maria Lurdes Candeias Paula Vilarica Carla Silva
Magda Mendo Jorge Catarina Corduvil
Margarida Marques Henrique Pereira
Inés Pinto
Manuel Salavessa
Maria Moura
Maria Crujo

Neive Urbano
Rebeca Monte Alto
Ricardo Ferreira
Silvia Pimenta
Suzana Henriques
Ténia Duque
Victoria Mandrik
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AREA DE GINECOLOGIA E OBSTETRICIA
DIRECTOR: DR. RICARDO MIRA

Assistentes Graduados

Internos do Complementar

Assistentes
Ana Cristina Nércio

Chefes de Servico
Alice Cabugueira Celina Ferreira Ana Cristina Bernardo
Fazila Mahomed Filomena Sousa Carla Leitdo Ana Maria Belo
Manuela Coelho Joaquim Isabel Nery Elia Fernandes André Correia
Maria Manuela Caetano Ermelinda Pinguicha Joana Faria
Maria Jodo Nunes Naiegal Bite Pereira Liliana Barros
Maria José Bernardo Paula Caetano Margarida Enes
Maria Carmo Duarte Silva Yolanda Rosa Fortes Raquel Condego
Teresa Ventura Vanessa Olival
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AREA ESPECIALIDADES TRANSVERSAIS

— Servico de Anestesiologia

— Servico de Imagiologia

— Servico de Patologia Clinica
— Servico de Medicina Fisica e Reabilitacéo
— Servico de Imunohemoterapia

Assistentes Graduados

Ana César
Ana Luisa Gongalves
Anténio Moniz
Carminda Castanheira
Filomena Lopes
Isabel Costa
lvanete Peixer
José Mafra
Lacia Nobrega
Luisa Oliveira
Manuela Viegas
Maria José Candeias
Maria Jodo Moniz
Rosa Duarte
Teresa Cenicante
Teresa Rocha

SERVICO DE ANESTESIOLOGIA
RESPONSAVEL: DR% TERESA ROCHA

Assistentes

Hugo Trindade
Maria Jodo Alves
Pedro Gomes

Internos do Complementar

Angela Rodrigues
Gongalo Jorge

Chefe de Servico

Eugénia Soares

SERVICO DE IMAGIOLOGIA
RESPONSAVEL: DR2 EUGENIA SOARES

Assistentes Graduados

Ana Nunes
Conceicdo Barrueco
Jorge Furtado
Luis Colago
Paula Petinga
Pedro Paulo Mendes
Rita Cabrita Carneiro

Assistente

Carla Conceicédo

Internos do Complementar

Alexandra Ferreira
Maria Rosario Matos
Renata Jogo
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SERVIGCO DE PATOLOGIA CLINICA
RESPONSAVEL: DR% ROSA BARROS

Assistentes Graduados

Chefes de Servico

Interno do Complementar

Rosa Barros Antonieta Viveiros Filipa Fortunato

Margarida Pinto Isabel Daniel
Virginia Penim Loureiro Isabel Griff
Isabel Peres

Margarida Guimaraes
Vitéria Matos
Carlos Severino

SERVIGCO DE MEDICINA FISICA E REABILITACAO
RESPONSAVEL: DR MADALENA LEVY

Assistentes Graduados Assistente

Chefe de Servico

Internos do Complementar

Madalena Levy Aldina Alves Isabel Seixo Ana Mafalda Pires
Ana Paula Soudo Francisco Tavares
Clara Loff Humberto Marreiros

Hermenegildo Dias

Rita Francisco

Isabel Portugal
Maria José Costa

SERVICO DE IMUNOHEMOTERAPIA
RESPONSAVEL: DR% DEONILDE ESPIRITO SANTO

Assistente

Chefe de Servico

Deonilde Espirito Santo Gabriela Delgado
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430 CIRURGIAS MINIMAMENTE INVASIVAS NO HOSPITAL D.
ESTEFANIA. RESULTADOS E COMPLICACOES.

Sara C. Pereira, Cristina Borges, Vanda P. Vital, Paolo Casella

Servico de Cirurgia Pediatrica, Hospital D. Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa
Central, Lishoa

- Congresso de Cirurgia Minimamente Invasiva da Sociedade Portuguesa de CMI,
Viseu 2010

Introducdo: As raizes da Cirurgia Minimamente Invasiva (CMI) remontam ao inicio do
século XIX. Desde o cistoscopio de Bozzini (ano 1805) aos dias de hoje, ocorreram
melhorias técnicas importantes.

A CMI no Hospital D.Estefania tem 7 anos de historia e assume um papel cada vez mais
preponderante na decisdo de abordagem cirargica dos Doentes e das Doencas.
Objectivos: Revisdo retrospectiva de 430 processos clinicos de doentes submetidos a
laparoscopias e toracoscopias, realizadas em cirurgia electiva e urgéncia, no periodo de
2002 a 2010.

Resultados: A analise dos nimeros mostra 0 aumento exponencial das CMIs nos
ultimos anos e a sua distribuicdo por grupos de patologias. Foram realizadas 341
laparoscopias e 89 toracoscopias; 252 em cirurgia electiva e 178 na urgéncia.
Conclusdo: Em nosso entender a Cirurgia Minimamente Invasiva constitui um
método de abordagem de patologia corrente e complexa, electiva e urgente.

Deve ser um elemento fundamental da formagdo em Cirurgia Pediatrica.

Palavras chave: cirurgia minimamente invasiva; complicac6es



A DIMENSAO DO LUTO NA PEDOPSIQUIATRIA

Catarina Cordovil, Joana Pombo, Mafalda Correia, Susana Correia

Unidade de Internamento da Area de Pedopsiquiatria da Infancia e da Adolescéncia,
Hospital de Dona Estefania, Centro Hospital de Lisboa Central, E.P.E.

- Reunido Conjunta do Departamento de Psiquiatria da Infancia e Adolescéncia - 5
de Maio de 2010 (comunicagdo)

- XXI Encontro Nacional de Psiquiatria da Infancia e Adolescéncia — 19, 20 e 21 de
Maio, Beja (comunicagéo)

Resumo: O conceito de luto, palavra derivada do latim dolere, tem sido sujeito a varias
alteracdes ao longo do tempo. Considera-se presentemente que abrange as respostas
emocionais provocadas por uma “perda” geralmente irreversivel.

Numa perspectiva psicodinamica fala-se de um trabalho de luto como um processo lento
e doloroso, em resposta a perda do objecto. Varios autores desde Freud a Bowlby
debrucaram-se sobre este tema. A DSM IV-TR refere-se ao luto como a reac¢do a morte
de um ente querido e salienta a importancia do seu diagnostico diferencial com a
Depressdo Major.

Na infancia as manifestagdes do luto dependem do estddio de desenvolvimento e a
partir do periodo da laténcia aproximam-se dos comportamentos observados nos
adultos.

Na Unidade de Internamento e Equipa de Ligacdo da area de Pedopsiquiatria do HDE,
as situagcdes em que se observa um trabalho de luto sdo muito abrangentes incluindo o
luto da crianca ou adolescente saudavel perante o diagndstico de doenca psiquiatrica
cronica (ou orgénica) quer pelo préprio quer pela familia, a perda de um feto e outras
situacOes de ruptura ou “perda” irreversiveis.

Trata-se assim de um tema vasto e de extrema importancia sobre o qual nos
pretendemos debrugar, ilustrando com 3 vinhetas clinicas, em que salientamos as
abordagens terapéuticas realizadas por diferentes elementos da equipa.

Palavras-chave: Luto, Crianca, Adolescente, Internamento



A PALAVRA AOS MAIS NOVOS - O ESTAGIO EM CUIDADOS DE SAUDE
PRIMARIOS

Raquel Maia

Area Departamental de Pediatria Médica, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar de
Lisboa Central EPE, Lisboa

- 11° Congresso Nacional de Pediatria, Funchal, 8 de Outubro de 2010 (mesa
redonda)
- Acta Pediatr Port 2010:41(5):58-59 (resumo)

Introducdo: O estagio de cuidados de saude priméarios a crianca e ao adolescente
passou a fazer parte do internato de pediatria méedica em 1996 e ndo foi revisto desde
entdo. O proprio papel do pediatra na prestacdo de cuidados extra-hospitalares, no nosso
pais, esta longe de ser claro e tem sido reduzido ao &mbito da pratica privada.
Objectivos: dar a conhecer a opinido dos “mais novos” relativamente a este estagio e
averiguar o interesse destes numa pediatria do ambulatorio no futuro.

Métodos: Realizagdo de um questionario aos internos e recém-especialistas.
Resultados: Foram obtidas 68 respostas. A maioria concordou com a realizacdo
obrigatoria do estdgio. No entanto, cerca de 25% considerou o estagio pouco Util e
apenas 15% acham a sua duracdo adequada, sugerindo um periodo inferior e esquemas
alternativos.

Em 50% dos casos o estagio foi realizado num centro de saide com pediatra. Todos
participaram na consulta de vigilancia e 68% observaram criangas e adolescentes sem
médico assistente. Um terco refere ndo ter participado em acgdes de saude comunitéaria.
Cerca de metade dos inquiridos consideram que o estagio foi maioritariamente ndo
tutelado e 46% que os orientadores ndo eram adequados. Metade dos inquiridos afirmou
gue o estagio ndo correspondeu as suas expectativas. Os aspectos negativos mais
frequentemente apontados foram: a duracdo excessiva; a orientacdo inadequada; a
auséncia de um estagio estruturado e orientado para a aprendizagem e a ma definigéo do
papel do interno no centro de sadde. A maioria afirmou que consideraria a hipotese de
integrar a fungdo de Pediatra Consultor (82%) e Pediatra do Ambulatorio (57%) apos
terminar o internato.

Conclus6es: O grau de insatisfacdo foi elevado, ficando clara a necessidade de instituir
modificagdes com brevidade. A heterogeneidade de experiéncias e a auséncia de
orientagdo adequada poderiam ser colmatadas com a atribuicdo mais criteriosa das
idoneidades dos centros de saude e dos orientadores de estagio. Seria tambem
importante uma melhor definicdo do papel do interno no centro de salde e existéncia de
accOes de formacdo sobre o funcionamento dos cuidados de salde primarios. Foi
consensual que a duracdo é excessiva. Ficou ainda patente a disponibilidade de muitos
para exercer pediatria extra-hospitalar.

Palavras chave: cuidados de satde primarios, estagio, internato pediatria, questionario



A TORACOSCOPIA NO EMPIEMA PLEURAL NA CRIANCA -
EXPERIENCIA DO HOSPITAL D. ESTEFANIA.

Sara C. Pereira®, Jodo Henriques®, Jo&o Brissos?, Cristina Borges*, Paolo Casella*

1 - Servico de Cirurgia Pediatrica Hospital D. Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa
Central, Lisboa; 2 - Servico de Pediatria, Hospital D. Estefania, Centro Hospitalar de
Lisboa Central, Lisboa

- Congresso de Cirurgia Minimamente Invasiva da Sociedade Portuguesa de CMI,
Viseu 2010.

Introducdo: O derrame pleural para-pneumonico e empiema representam um espectro
de gravidade na evolugcdo de uma pneumonia bacteriana. A faléncia no controlo do
processo de infeccdo pleural pode conduzir ao desenvolvimento de um empiema
organizado e restricdo ventilatdria secundaria. Ndo existe consenso quanto a estratégia
terapéutica ideal e as opcBes na abordagem incluem fibrinoliticos intrapleurais,
toracoscopia e toracotomia.

Método: Estudo retrospectivo com revisdo dos processos clinicos dos doentes, com
diagnostico de empiema pleural para-pneumonico, abordados de acordo com um
algoritmo comum, submetidos a toracoscopia no periodo de Janeiro de 2002 a Marco de
2010.

Resultados: No periodo de Janeiro de 2002 a Marco de 2010 foram submetidos a
toracoscopia 75 doentes com diagndstico de empiema pleural para-pneumaénico, como
procedimento inicial ou na sequéncia de faléncia do tratamento médico. 93% foram
operados em contexto de urgéncia. O tipo de empiema mais frequente foi empiema
pleural grau Il. A taxa de reintervencao foi de 5.3%, metade por toracoscopia. O tempo
médio de drenagens foi de 5 dias e de internamento 15 dias.

Conclusao: Existe um aparente aumento da incidéncia dos empiemas. A necessidade de
abordagem precoce dos empiemas levou a que a maioria tenha sido realizada em
contexto de urgéncia, preferencialmente por toracoscopia.

A toracoscopia constitui uma via de abordagem minimamente invasiva, eficaz, segura,
com menor morbilidade associada.

Palavras chave: toracoscopia; empiema pleural



ABORDAGEM TERAPEUTICA DA URTICARIA AGUDA NO SERVICO DE
URGENCIA: PROPOSTA DE PROTOCOLO
Jo&do Antunes, Marta Chambel, Paula Leiria Pinto
Servico de Imunoalergologia, Area de Pediatria Médica, Hospital de dona Estefania,
Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa

- Reunido da Area da Pediatria Médica - 06 de Dezembro de 2010

A urticaria é uma manifestacdo clinica que afecta cerca de 25% das pessoas em algum
momento da sua vida. A sua prevaléncia € variavel, sendo as causas mais frequentes as
infecgdes, reaccdo adversa a alimentos e a farmacos. Na crianga, pela ansiedade que
provoca nos pais e na crianca mais velha, a urticaria aguda (caracterizada por duragéo
inferior a 6 semanas) é motivo frequente de recurso ao servigo de urgéncia.

E apresentada uma breve revisdo das causas de urticaria, seguindo-se uma proposta de
abordagem terapéutica no contexto de servi¢o de urgéncia pediétrico.

Palavras chave: protocolo, urticaria aguda, urgéncia



ACESSIBILIDADE AOS PROGRAMAS DE CIRURGIA DE AMBULATORIO.
COMO SER EFICIENTE EM CENTROS DE ELEVADA DENSIDADE
POPULACIONAL

Margarida Espafia

Unidade de Cirurgia Ambulatdria, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa
Central, Lisboa

- VI Congresso Nacional de Cirurgia Ambulatéria, Beja 11 a 13 de Maio de 2010,
Prelector em mesa redonda sobre Acessibilidade aos Programas de Cirurgia da
Ambulatoério

A Cirurgia de Ambulatorio (CA) € uma forma de exceléncia no tratamento cirdrgico dos
doentes desde que estejam reunidas todas as condi¢Oes que garantam, para estes, a
seguranca desta modalidade terapéutica.

A CA tem inimeras e variadas vantagens para o doente e seus familiares e também para
a instituicao de salde onde estes sdo tratados.

Em termos mundiais é notdria a tendéncia crescente da CA tendo esta, em termos do
tratamento do doente pediatrico, um papel de realce.

Em 2002 foi criada no Hospital D. Estefania a Unidade de Cirurgia Ambulatéria para o
internamento e recobro secundario dos doentes operados em CA e submetidos a técnicas
endoscopicas digestivas sob anestesia geral. A partir de 2003 esta Unidade passou a
internar, de forma crescente os doentes de Hospitais de Dia o que levou em 2005 a
mudanca da sua designacdo para Unidade de Intervencdo Ambulatéria (UIA). O nimero
crescente de doentes tratados na Unidade entre 2002 (n: 778) e 2006 (n: 2859) com a
mesma estrutura de custos fixos da UIA ( recursos fisicos e humanos ) e também o facto
de serem pagos em GDHs de ambulatorio, procedimentos cirargicos realizados a
doentes que tivessem uma permanéncia no hospital até 23.59h, levou a necessidade de
disponibilizar, a partir de 2007, um minimo de trés camas para CA num servico de
internamento convencional.

O facto de considerarmos que o numero de doentes tratados em CA estava a ser
insuficiente, levando ao crescimento das listas de espera cirdrgicas e consequentemente
a uma nao eficiéncia na resposta terapéutica a estes doentes levou-nos a tomar, em
2009, as seguintes medidas no sentido de aumentar a acessibilidade destes aos
programas de CA do Hospital D.Estefania:

1. Apresentacdo de candidatura ao “Financiamento dos Investimentos na Qualificagdo
das Unidades de Cirurgia de Ambulatorio do SNS* baseado no Despacho 3675/2009 de
29 de Janeiro, tendo sido agraciados com cerca de 150.000 euros para recuperagédo de
uma estrutura antiga e sua adaptacao, exclusivamente para o internamento dos doentes
de CA da UIA e também para equipamento da mesma, ficando esta com uma dotacao de
seis camas e trés cadeirdes. Sendo insuficiente este montante para a realizacdo da obra e
totalidade dos equipamentos, foi assegurado pelo Conselho de Administracdo do CHLC
0 restante financiamento.

2. Criacdo, a partir Setembro, de uma equipe de Cirurgia Pediatrica preferencialmente
dedicada a CA, dirigida pela Coordenadora da UIA, com dois tempos operatorios por
semana, a juntar a um tempo quinzenal ja existente. Foi criada uma Consulta de
Cirurgia Pediatrica para CA cuja actividade passa pela convocatoria dos doentes em
lista de espera, sua reavaliacao clinica e marcacao das intervenc@es cirdrgicas e também
pela observacdo de doentes de primeira vez com patologia passiveis de serem tratados
em CA e orientacdo terapéutica atempada dos mesmos.



3. Distribuicdo dos tempos operatorios para CA pelas diversas valéncias da Cirurgia
Pediatrica.

4. Aumento da complexidade das patologias tratadas em CA desde que garantida a
seguranca do doente.

Palavras-chave: cirurgia de ambulatdrio, eficiéncia



ACRODERMATITE ENTEROPATICA: UM CASO DE DEFICE DE ZINCO

Sara Batalha', Alex Figueiredo®, Anténio Bessa Almeida®, José Cabral?,

1 - Unidade de Pediatria Médica, Area da Pediatria Médica, Hospital de Dona Estefania, 2 -
Unidade de Gastrenterologia, Area da Pediatria Médica, Hospital de Dona Estefania, Centro
Hospitalar de Lisboa Central - EPE, Lisboa

- Reunido da Area de Pediatria Médica - 04 de Janeiro de 2011

Caso clinico: Lactente do sexo feminino, 9 meses, internada por lesdes cutaneas extensas
impetiginadas, alopécia, candidiase oral, recusa alimentar e irritabilidade de etiologia a
esclarecer. Sob terapéutica antibidtica e anti-fingica verificou-se melhoria dos sinais
inflamatdrios das lesBes iniciais com aparecimento de novas lesbes. Laboratorialmente
confirmou-se défice de zinco e apds instituicdo de terapéutica com sulfato de zinco verificou-se
uma rapida melhoria do quadro clinico com resolucdo quase completa das lesdes cutaneas a data
da alta, ap0s 9 dias de terapéutica.

O seguimento em ambulatério foi realizado na consulta de Pediatria Médica e de Genética.
Manteve terapéutica diaria tendo-se constatado melhoria clinica com auséncia de lesGes de novo
e regressdo da alopécia. Aguarda resultado de estudo genético.

Discussdo: A Acrodermatite Enteropéatica € uma doenca autossomica recessiva rara causada por
mutacdes a nivel do gene SLC39A4 no cromossoma 8q24.3 que codifica um transportador de
zinco. Estas mutacBes provocam alteragdes na absor¢do de zinco a nivel gastrointestinal
traduzindo-se, clinicamente, pela triade: dermatite acral, alopécia e diarreia. Numa fase mais
avancada evolui para infecgdes secundarias, atraso do crescimento, atraso do desenvolvimento
psico-motor, alteracfes da cicatrizacdo cutanea, anemia, fotofobia, hipogeusia, anorexia e atraso
da puberdade. Quando néo tratada é fatal.

Trata-se de uma patologia rara em que a suspeita clinica é importante e o tratamento essencial.

Palavras chave: acrodermatite enteropatica, zinco



ADNEXAL MASSES IN YOUNG WOMEN (< 30 YEARS OLD) A REVIEW OF
SIX YEARS

Correia, Andre Reis; Mahomed, Fazila; Mira Ricardo

Gynaecology/Obstetrics Department, Hospital D. Estefania, Centro Hospitalar Lisboa
Central, EPE, Lisbon - Portugal

- The 13th World Congress on Controversies in Obstetrics, Gynecology & Infertility
(COGI)”, Berlim (Poster)

Backgroung: Adnexal masses present a diagnostic dilemma by an extensive
differential diagnosis. Since ovaries produce physiologic cysts in menstruating women,
the likelihood of a benign process is higher. In contrast, the presence of an adnexal mass
in pre-pubertal girls heightens the risk of a pathologic etiology.

Objective: Study of women < 30 years old, in a total of 592 patients with diagnosis of
adnexal masses, who underwent surgical procedure, between 2004 and 2009, in our
department.

Methods: Retrospective analysis of clinical data of 592 patients submitted to a surgical
procedure between 2004 and 2009, with a pre-operative diagnosis of adnexal masses.
Age, symptoms, ultrasound findings, surgery and hitological diagnosis were evaluated
in patients < 30 years old.

Results: 141 patients were < 30 years old (23,8%) and were the subject of our study.
Patient's age range between 13 and 30 years (mean 25,2). Pre-operative diagnosis of
adnexal tumor occurred following a pelvic ultrasound in 59,6%. In most cases,
ultrasound was sugestive for simple (48,2%) and complex ( 40,4%) adnexal cysts.
94,3% of patients were managed by a laparoscopic surgery and 5,7% underwent
laparotomy. In 83% of women was performed a tumorectomy and in 6,5% an
anexectomy. The main histological diagnosis were: ovarian endometrioma (28,4%),
teratoma (27,8%), serous cystadenoma (13,2%), mucinous cystadenoma (6,2%).
Mention two cases of borderline ovarian tumor.

Conclusion: In our series, the majority of women were asymptomatic and a
conservative laparoscopic surgery was an effective method. Most histological diagnosis
revealed benign processes of the ovary.

Palavras chave: Adnexal masses, young women



ADRENOLEUCODISTROFIA LIGADA AO X - A RESPONSABILIDADE DAS
DECISOES TERAPEUTICAS E CUIDADOS PALIATIVOS

Vera Rodrigues®, Rute Neves®, Rita Silva?, Carla Conceicéo®, Eulalia Calado?

1 - Area Departamental de Pediatria Médica Hospital de Dona Estefania, Centro
Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa; 2 - Neurologia Pediatrica, Hospital de Dona
Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa; 3 - Imagiologia, Hospital
de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa

- Doencas Neurodegenerativas - Reunido da Sociedade Portuguesa de
Neuropediatria, Beja, 18 e 19 de Junho de 2010 (Comunicacéo oral)
- Sinapse, Novembro 2010, N° 2, Volume 10, pag 132 (Resumo)

Introducdo: A adrenoleucodistrofia ligada ao X é uma doenca dos peroxissomas que
resulta da acumulacao de acidos gordos de cadeia muito longa (AGCML) em todos 0s
tecidos. Possui um espectro de fendtipos: doenca inflamatdria cerebral,
adrenomieloneuropatia, doenca de Addison e casos assintomaticos. Nas crian¢as com
doenca inflamatdria cerebral, as manifestagdes clinicas surgem entre 0os 4 e 8 anos
geralmente como alteracdo do comportamento. No entanto, o quadro evolui para défices
visuais e auditivos, paraparésia espastica, estado vegetativo e morte em 3 anos.

Caso Clinico: Rapaz de 8 anos que ha cerca de dois anos inicia quadro de alteracdes do
comportamento e diminuicdo do rendimento escolar. Foi avaliado por oftalmologia por
suspeita de défice visual e posteriormente referenciado para TAC-CE e avaliacdo por
Neurologia. A TAC-CE evidenciou uma leucodistrofia. A RMN-CE e o doseamento dos
AGCML séricos confirmaram o diagnostico. Documentada insuficiéncia da supra-renal
e medicado com hidrocortisona. O estadio avancado da doenga condiciona um mau
prognostico para transplante de células pluripotenciais, mas a incessante busca dos pais
por uma esperanca terapéutica, motivou a entrada da crianca num programa
experimental de transplante, especialmente concebido para criangcas com doenca
avancada. Nesta sequéncia, foi submetido a transplante hematopoiético de células de
corddo umbilical com regime de condicionamento de baixa intensidade sem sucesso e
com rapido agravamento do quadro neuroldgico. Actualmente ndo emite discurso, nao
compreende ordens simples, reage aos sons, défice visual acentuado com atrofia
bilateral da papila e tetraparésiaespastica grave.

Discussdo: O transplante de células hematopoiéticas constitui, até a data, a Unica
terapéutica eficaz para esta doenca, sendo recomendada para os estadios iniciais.
Contudo, esta deve ser uma decisdo ponderada e adequada a cada crianca. E
fundamental uma equipa multidisciplinar no seguimento das criangas com evolucéo
desfavoravel para garantir a qualidade de vida das mesmas e respectivas familias.

Palavras-chave: adrenoleucodistrofia ligada ao X, transplante hematopoiético



ALERGIA ALIMENTAR MULTIPLA EM CRIANCA COM ECZEMA

Marta Chambel

Servigo de Imunoalergologia, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa
Central E.P.E., Lisboa.

- VIl Jornadas de Alergologia de Lisboa, Lisboa, 29 de Janeiro de 2010
(Comunicacao oral)

Resumo: Crianca de 7 anos de idade, raca caucasiana. Tem historia pessoal de
episodios de dificuldade respiratoria obstrutiva baixa em contexto de infeccdo
respiratoria até aos 4 anos, com necessidade de corticoterapia inalada dos 15 meses aos
3 anos para controlo dos sintomas. Tem histéria familiar de asma brénquica (pai, avés
paterno e materno e tia paterna). Fez férmula de leite adaptado na maternidade, ficando
em aleitamento materno exclusivo até aos 4 meses de idade. Iniciou quadro de eczema
generalizado com 1 més de idade. Aos 4 meses, apos introducdo de trigo e proteinas de
leite de vaca (PLV) na dieta, houve agravamento do eczema. Foi medicado com anti-
histaminico e corticoide oral, e iniciou eviccdo de PLV, com alguma melhoria da
patologia cutédnea, embora ndo ficasse completamente livre de lesbes. Os testes de
sensibilidade cutanea (TSC) e IgE especificas (sIgE), efectuados aos 5 e 11 meses de
idade, respectivamente, foram positivos para PLV, gema e clara de ovo e trigo. Ap6s
iniciar eviccao destes alimentos, juntamente com o cumprimento de cuidados cutaneos
gerais, houve melhoria franca do eczema, embora sem resolugdo completa,
provavelmente por manter ingestio de pequenas quantidades dos alimentos
supracitados. Aos 3,5 anos, ap6s ser encaminhado para consulta de dietética e iniciar
cumprimento rigoroso da evicgdo alimentar, houve controlo da sua patologia cutanea.
Tem feito avaliacdo analitica periddica, habitualmente anual, verificando-se progressiva
e marcada reducéo de sIgE para leite, ovo e trigo. Ha 3 meses fez prova de provocacéo
oral (PPO) aberta com iogurte, que foi negativa. Actualmente ingere PLV sem reacgéo
adversa; ndao compareceu a PPO com trigo, embora ingira cereais sem reaccdo. Por
manter valores elevados de sIgE para ovo (clara, gema, ovalbumina e ovomucoide), ndo
tem previsto a introducdo deste alimento na dieta. Mantém eczema controlado e nédo
voltou a ter episddios de dificuldade respiratdria.

Key Words: Alergia Alimentar, crianca



ALERGIA ALIMENTAR NA CRIANCA

Sara Prates

Servico de Imunoalergologia da Area de Pediatria, Hospital Dona Estefania, Centro
Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa.

- Reunido da Area de Pediatria Médica — 20 de Junho de 2010

A suspeita de alergia alimentar € um dos frequentes motivos de referenciacéo a consulta
de Imunoalergologia, motivo pelo qual nos propomos fazer esta reviséo.

A alergia alimentar define-se pela ocorréncia de reaccdo adversa a um alimento,
mediada por mecanismo imunoldgico — IgE ou ndo IgE mediado.

Afecta cerca de 8% das criancas e na maior parte dos casos, dependendo do alimento
envolvido, tem resolucdo espontanea. Na nossa populagdo, os alimentos mais
envolvidos sdo, por ordem de frequéncia, o leite, 0 ovo e 0 peixe, seguidos dos
crustéaceos e dos frutos frescos.

As manifestacdes clinicas sdo diversas, dependendo do mecanismo envolvido, e véo
desde os quadros de tipo imediato, por vezes graves e potencialmente fatais, até as
manifestacGes mais cronicas e por vezes mais dificeis de identificar como reaccdo de
hipersensibilidade alimentar.

Na alergia IgE mediada os testes cutaneos por picada e os doseamentos de IgE
especifica sdo ferramentas diagnésticas importantes. Nas formas ndo IgE mediadas
encontramo-nos mais limitados quanto a disponibilidade de exames complementares de
diagnéstico. Em qualquer caso, a resposta favoravel a dieta de evicgdo, e a prova de
provocacao oral sdo o gold-standard do diagnadstico.

A terapéutica baseia-se na dieta de evicgao, que deve ser mantida enquanto se mantiver
0 quadro clinico activo, sabendo-se que na maioria dos casos de alergia alimentar em
idade pediatrica, nomeadamente ao leite e ao ovo, a histdria natural faz prever uma
aquisicdo espontanea de tolerancia durante a idade pré-escolar ou escolar. Sendo assim,
0 acompanhamento destes doentes implica a realizacdo periddica de provas de
provocacdo em meio hospitalar, de modo a aferir, em condic¢des de seguranca, 0 estado
de tolerancia.

Palavras chave: alergia alimentar, crianga



ALERGIA IGE-MEDIADA POR EXPOSI(;AO OCUPACIONAL A
DROSOPHILA MELANOGASTER

Helena Pité, Luis Miguel Borrego, Paula Leiria Pinto
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- XXXI Reunido Anual da SPAIC, Funchal, 14 a 17 de Outubro de 2010 (Poster)

Introducdo: Muitas espécies de insectos podem provocar reacgOes de
hipersensibilidade, incluindo as moscas. Estas reac¢des séo geralmente locais e ndo IgE-
mediadas. A Drosophila melanogaster € um insecto utilizado em laboratérios de
investigacdo cientifica, tendo sido muito raramente descrita como causa de alergia
respiratoria ocupacional.

Caso clinico: Doente de 29 anos de idade, sexo feminino, bidloga, referenciada a
consulta de Imunoalergologia por episédios de tosse acessual, pieira e dispneia em
ambiente laboral, desde ha dois anos. Em quatro dos episodios as queixas respiratorias
supracitadas foram acompanhadas de prurido nasal e ocular, tendo a doente sido
medicada com farmacos broncodilatadores e corticosterdide sistémico, no Servi¢co de
Urgéncia. A doente menciona como factor desencadeante a exposi¢cdo a Drosophila
melanogaster, insecto com o qual trabalha na sua linha de investigacdo. Nega quaisquer
sintomas fora do periodo laboral ou mesmo durante a actividade de trabalho no
laboratério, utilizando os mesmos produtos mas na auséncia de exposicdo a estes
animais. Refere em situacOes de picada acidental com forceps de dissec¢do da mosca, o
aparecimento imediato de lesdes de urticaria no local. Nega outros desencadeantes, bem
como quaisquer queixas respiratorias, oculares ou cutaneas anteriores. Nega
hipersensibilidade & picada ou mordedura de outros insectos. O teste cutaneo por picada
com extracto de Drosophila melanogaster foi positivo (didmetro médio da papula de
17mm, acompanhada de eritema e prurido francos). O doseamento de IgE especifica foi
de 0,37kU/L. De salientar ainda testes cutaneos e doseamentos de IgE positivos com 0s
extractos comerciais de acaros e crustaceos (alimentos que a doente tolera). Nao foi
possivel a avaliacdo funcional respiratéria no ambiente laboral e na presenca de
Drosophila melanogaster, uma vez que a doente recusa a re-exposicéo a este insecto.
Discussdo: Os dados da anamnese sdo sugestivos de asma e urticaria por exposicao
ocupacional a Drosophila melanogaster. O resultado fortemente positivo do teste
cutaneo com o extracto do insecto e o doseamento de IgE especifica reforcam esta
hipbtese diagndstica. Os testes cutaneos positivos para acaros e crustaceos podem
sugerir a possibilidade do quadro estar relacionado com sensibilizagdo a tropomiosina
do insecto, envolvendo fendmenos de reactividade cruzada, a semelhanca do descrito na
alergia IgE-mediada a outros insectos.
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A alergia as proteinas do leite de vaca (APLV), frequentemente a manifestacdo mais
precoce de doenca alérgica na infancia, € uma patologia que atinge entre 2-7,5% das
criancas.

Clinicamente pode apresentar-se de diversas formas e afectando diversos sistemas
podendo incluir manifestagbes mucocutaneas como urticaria ou angioedema,
manifestacBes respiratorias como tosse, dispneia e sibilancia; gastrintestinais como
vomitos, diarreia, ou manifestacdes sistémicas como recusa alimentar e ma progressao
ponderal. Em situagdes mais graves poderd mesmo ocorrer anafilaxia.

A prova de provocacdo alimentar € o método gold standard para o diagnostico. Apos
confirmacdo diagndstica, o tratamento recomendado € a eviccdo total de PLV, com
utilizacdo de formulas extensamente hidrolisadas ou em caso de alergia também a estas,
de formulas elementares de aminoacidos. Na grande maioria dos casos (75-80%) €
adquirida tolerdncia oral antes dos 3 anos de idade existindo, no entanto, poucos
indicadores clinicos ou laboratoriais preditivos de aquisicdo de tolerancia. Estes
conceitos sofrem constantes actualizagdes, abordadas também sumariamente nesta
apresentacao.

Com o objectivo de caracterizar a populacdo de doentes internados na Unidade de
Pediatria/S1S1 entre os anos de 2004 e 2008 com diagnédstico de APLV, a casuistica
apresentada, referente a consulta dos processos clinicos, descreve uma analise das
categorias demograficas, diagndéstico clinico, data de inicio das queixas, tempo médio
de diagnostico e de internamento, investigacao clinica, seguimento e a situagéo actual.

Palavras chave: alergia, proteinas do leite de vaca, casuistica
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Introducdo: O kiwi € uma causa frequente de alergia alimentar, desconhecendo-se 0s
alergénios relevantes na nossa populagdo, bem como a sua utilidade potencial no
diagnostico e abordagem clinica dos doentes.

Objectivo: Avaliar o uso de alergénios moleculares no diagnostico de alergia ao kiwi.
Metodos: A doentes com alergia IgE-mediada a kiwi, caracterizados no que concerne a
historia clinica por questiondrio médico, foram realizados testes cutaneos (TC) com
extractos comerciais de kiwi (e kiwi em natureza, em caso de extracto negativo),
polenes e latex e extractos dos alergénios naturais ou recombinantes Act d 1
(actinidina), Act d 2 (proteina semelhante a taumatina), Act d 4 (cistatina) e Act d 5
(kiwelina), bem como determinacdo de IgE especifica (sIgE) para kiwi. A mesma
bateria de TC foi utilizada em individuos com ingestdo regular assintomatica de Kiwi.
Na andlise estatistica usou-se o teste exacto de Fisher.

Resultados: Foram avaliados 15 criancas e 10 adultos com alergia e TC positivos a
kiwi. Em 60% dos doentes, os TC foram positivos para Act d 1, assim como para Act d
2 e em 24% e 4% para Act d 4 e Act d 5, respectivamente. A frequéncia de TC positivos
para pelo menos um dos quatro alergénios foi 72%, igual a obtida pela determinagdo de
sIgE e superior a obtida em TC com o extracto comercial (64%). Os doentes sem
polinose (n=13) tiveram mais frequentemente, embora sem significado estatistico, TC
positivos com Act d 1; os sensibilizados ao latex (n=6) reagiram mais frequentemente a
Act d 4 (67% vs 11%; p=0,015). A frequéncia de TC positivos para os alergénios
individuais de kiwi foi significativamente superior nos doentes com reac¢des mais
graves (100% vs 42%; p=0,002), diferenca ndo observada quando considerados o
extracto comercial em TC ou a determinacdo de slge. Os TC com os alergenios
individuais foram negativos em todos os controlos. De registar a auséncia de reacg0es
adversas nos TC efectuados.

Conclusdo: As proteinas Act d 1 e Act d 2 constituiram os alergénios major na
populacdo em estudo. A Act d 4 mostrou-se importante nos doentes sensibilizados ao
latex. O uso de alergénios moleculares aumentou a sensibilidade diagnostica dos TC na
alergia IgE-mediada ao kiwi, quando comparado com o extracto comercial, igualando a
da determinagdo de sIgE. Revelou-se também util na identificacdo dos doentes com
reaccOes mais graves. Esta caracterizagdo com base no perfil de sensibilizacdo podera
contribuir para uma melhor abordagem clinica dos doentes.

Palavras chave: alergénios moleculares, alergia, Kiwi
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Introduction: Fish is one of the most common causes of food allergy in populations
where fish consumption is high, like South European countries. It accounts for the third
cause of food allergy in children. In adults is less prevalent, accounting for 0.4% of food
allergy in USA. The most frequent clinical manifestations of fish allergy are immediate
cutaneous reactions (urticaria and angioedema) after ingestion, but it is also responsible
for a significant proportion of food-induced anaphylaxis. The major allergen responsible
for fish allergy is parvalbumin, a calcium-binding termostable protein, resistant to
digestion. It has preserved amino acid homology throughout the various species, being
responsible for cross-reactivity among fish (present in 50% of patients). Case report:
We present a 35 year-old Caucasian woman, working as a shop assistant, referred to our
outpatient clinic in October 2009 due to two episodes of anaphylaxis. In the first one
(July 2009) she developed lip and right eyelid edema, generalized urticaria, dyspnea and
diarrhea 8 h after a meal that included fish she couldn’t precise. The second episode
(October 2009) happened 5 h after a meal of fried hake (Merluccius merluccius) and
rice, describing generalized urticaria, face and lip edema and dyspnea. She denied
previous reactions with food (namely seafood), and usually ate several fish without
symptoms. Of notice in her personal history, she referred contact dermatitis with
confirmed sensitization to onion, garlic and lanolin and hyperthyroidism (without
medication). She performed skin prick tests with commercial extracts of several fish
(including hake), crustaceous and cephalopodes, that were negative. Specific IgE
(ImmunoCAP_and Immulite_2000) to various fish (hake included) and other seafood
were also negative. Prick to prick tests with boiled hake were positive, but negative with
the raw fish and with boiled and raw codfish. She is also sensitized to house dust mites.
Opened provocation tests were performed with swordfish, tuna fish, plaice, perch and
horse mackerel that were all negative. She eats crustaceans and molluscs with no
reaction. Conclusion: Fish allergy appearing in adult age is rare and usually
sensitization occurs through contact or inhalation, namely in fish industry workers (that
is not the case with our patient). Also not frequent in this age group are the lack of
cross-reactivity with other fish species and the late onset of symptoms.

Palavras chave: merluccius merluccius, allergy



ALLERGY TO INHALED AND SYSTEMIC STEROIDS - A CASE REPORT
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Immunology),2010, Londres, 5 a 9 de Junho de 2010 ( Poster)

Background: Corticosteroids (CS) are potent anti-inflammatory and immunomodulator
agents used in various diseases including allergic conditions. True prevalence of
hypersensitivity (HS) reactions to CS is unknown. Allergic reactions are diverse, and
can be immediate or nonimmediate; the most common is allergic contact dermatitis.
Clinical case: The authors report a case of a 39 year-old female, with personal history
of bronchial asthma and allergic rhinitis. Nine years ago she had an episode of flushing
and breathlessness immediately after intravenous (iv) administration of unidentified CS
for an asthma exacerbation. She was advised to avoid all corticosteroids. More recently,
she developed a cutaneous rash after starting inhaled budesonide
(Pulmicort®turbohaler), with spontaneous resolution after discontinuation of therapy.
She also complained of slight palmar itching when applying hydrocortisone (HC) cream
(Hidalone®) to her son. Despite inadequate control of asthma and rhinitis, she was
avoiding therapy with inhaled or nasal CS for fear of an adverse reaction. At our
outpatient clinic, patch tests were performed with HC 1%, mometasone (MT) and
fluticasone (FT) creams, all with negative results (reading at 48 and 72 hours). Prick
and intradermal (ID) tests were performed to HC, prednisolone (PDN) and
dexametasone, with strong positivity to HC in ID test (concentration 1mg/ml). Drug
provocation test (DPT) was positive to nasal mometasone furoate — nostril itching
immediately after application, and 10 minutes later she developed facial and cervical
itching, with erythema and a few papules; all symptoms resolved with cetirizine per os.
DPT with nasal FT and oral PDN were negative. Currently she’s on regular treatment
with nasal and inhaled FT, without adverse reactions. She was advised to use oral PDN
in case of asthma exacerbation.

Discussion: Our patient had immediate reactions to various CS, administered by
different routes (nasal, bronchial, cutaneous, and intravenous), which is rarely reported.
However, extensive allergological evaluation allowed the identification of well tolerated
alternative CS.

Key Words: drug allergy, Corticosteroid allergy
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Introduction: In fetal/ neonatal alloimmune thrombocytopenia (NAT) maternal
sensitization occurs against a paternal antigen present in fetal platelets, usually HPA 1a.
Its estimated incidence is 1 case in 800-1000 births. Most cases manifest as early
isolated and severe thrombocytopenia. Intracranial haemorrhage (ICH), the most
dangerous complication, dictates prognosis.

Purpose: To present two paradigmatic cases of NAT observed in the first semester of
2010 in a metropolitan area secondary hospital.

Clinical cases: Third child of a 37-year-old healthy woman, uneventful 39-week
pregnancy, normal delivery and birth weight, no malformations. With 18 hours of life
the newborn presented generalised petechiae and bruises. Isolate Platelet count of 10
000/ mm3. No ICH, but deep bilateral retinal haemorrhages were found. The patient
started compatible donor platelet transfusion and immunoglobulin. Strongly positive
crossmatch between maternal serum and paternal platelets but negative antiplatelet
antibodies on maternal serum - genotyping study revealed incompatibility anti HPA 1b.
The newborn recovered from purpura in the sixth day of life and was discharged on the
27th with 163 000/ mm3 platelets.

The second case refers to the fourth son of a healthy 41-year-old ORh- woman, 39-week
uneventful pregnancy, normal delivery and birth weight, no malformations. Newborn
blood group ARh-, no isoimmunization. Platelet count was 32 000/ mm3 on the third
day - no anaemia, leucopenia or infection parameters. Next day platelets felt to 23 000/
mm3. Positive crossmatch between mother and father and newborn antiplatelet
antibodies were present. The newborn made one dose of immunoglobulin and platelet
transfusion with platelet raising to 67 000/ mma3, stable until discharge on the 10th day.
Comments: NAT is the most important cause of severe thrombocytopenia in healthy
newborns. Neither patients had ICH, but one had retinal haemorrhage: treatment must
not be delayed, even in the absence of confirmatory tests.

Keywords: alloimmune thrombocytopenia, newborn.
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Introducdo: A Drepanocitose ¢ uma das causas mais frequentes de AVC em idade
pediatrica, estando geralmente associada a vasculopatia intracraniana com possivel
indicacdo para terapéutica transfusional crénica. Do ponto de vista extracraniano esta
descrita a existéncia de tortuosidades carotideas com repercussdao hemodinamica,
embora o seu significado ndo esteja ainda estabelecido.

Objectivos: Descrever as alteracdes encontradas nas artérias carotidas internas, por eco-
doppler carotideo, de doentes com Drepanocitose, seguidos em consulta de
Neuropediatria e Hematologia, relacionando os seus resultados com a clinica, RM-CE e
eco-doppler transcraniano.

Metodologia: Andlise retrospectiva dos eco-doppler realizados entre 2008 e 2010,
avaliando a presenca de tortuosidade, a velocidade sistolica e o indice de resisténcia das
artérias carétidas internas. Revisdo dos processos clinicos, da informacdo da RM-CE e
eco-doppler transcraniano.

Resultados: 18 doentes com Drepanocitose realizaram eco-doppler carotideo. 3 (17%)
eram normais, 3 (17%) apresentavam tortuosidades com velocidades normais, 4 (22%)
apresentavam tortuosidades com aumento ligeiro a moderado (120-200cm/s) das
velocidades e 8 (44%) apresentavam tortuosidades com aumento grave (200-500cm/s).
12 doentes (66%) realizaram RM-CE, 6 (50%) apresentavam lesdes isquémicas
vasculares no parénquima. Destes 6, 1 (17%) tinha eco-doppler carotideo normal, 1
(17%) apresentava artérias com tortuosidade e velocidade normal e 4 (66%)
apresentavam tortuosidades e velocidade aumentada. 2 destes 4 Gltimos doentes tinham
tido clinica de AVC isquémico. Dos 6 doentes com alteracbes na RM-CE, 2 tinham
estenoses intracranianas (2 doentes com AVC), 2 eram normais e 2 inconclusivos.
Conclusbes: Deste grupo de criangas com Drepanocitose, 83% apresentavam
tortuosidades carotideas extracranianas, sendo 44% com velocidades francamente
aumentadas. Os dois doentes que tiveram AVC para além de estenoses intracranianas,
apresentavam também um aumento significativo de velocidade na carétida
extracraniana (>400cm/s), resultado este de significado patoldgico indeterminado. Serdo
necessarios mais estudos para avaliar a importancia destes achados na evolugdo e
progndstico dos doentes com Drepanocitose.

Palavras-chave: Drepanocitose, ecodoppler, artérias cardtidas internas, acidente
vascular cerebral
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As alteracGes do desenvolvimento sexual (ADS) sdo condigdes congénitas em que 0
desenvolvimento cromossomico, gonadal ou anatémico € atipico, podendo existir
discrepancias entre estes. Em 2006 surgiu um consenso no sentido de abandonar termos
até aqui utilizados, e por muitos interpretados como pejorativos e confusos, tentando
uniformizar uma estratégia na avaliacdo e abordagem destes casos. Assim surge a
designacgéo de alteracdes do desenvolvimento sexual em substituicdo de nomenclaturas
antigas tais como “intersexo” ou “hemafroditismo”. Estima-se que é necessaria uma
investigacdo detalhada destas alteragbes em cerca de 1: 4000 nascimentos. O
conhecimento do desenvolvimento sexual e suas influéncias, nomeadamente genéticas e
hormonais, sdo fundamentais para esta investigacdo. Apresenta-se uma revisdo desta
nova classificacdo e do conhecimento actual da diferenciacao sexual, ilustrando com um
caso clinico uma destas anomalias, em que o0 estudo genético confirmou a hipotese
diagnostica.

Palavras chave: alteracfes do desenvolvimento sexual
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Background: Cow’s milk allergy (CMA) is a complex and often misunderstood
disorder. The epidemiology of CMA requires further investigation, but it is clear that it
is more frequent in young children and then decreases in prevalence. The authors
present the clinical case of an atypical presentation of CMA.

Case Report: MLCV, 3 years of age, female, history of chromosome 3p deletion
syndrome, referred to our outpatient clinic at 5 months old for suspicious of CMA. The
patient had a history of urticaria and dyspnea associated to the ingestion of milk
formulas with cow’s milk proteins, at 3 months old, reason why she was being feed with
an extensively hydrolyzed formula (eHF). In the first appointment the skin prick tests
(SPT) performed for milk/ milk proteins were negative; quantification of specific IgE
levels for milk, alfa-lactoglobulin, beta-lactoglobulin and casein were all < 0,1 KU/L. A
cow’s milk provocation test was scheduled one month after and was negative with 170
mL. We suggested the reintroduction of a cow’s milk formula.

Four weeks after, the patient was sent again to our outpatient clinic due an anaphylactic
episode, minutes after milk ingestion. At that time SPT were positive for milk (3 mm x
3 mm), alfa-lactoglobulin (3mm x 3mm), beta-lactoglobulin (3mm x 3mm) and casein
(3mm x 3mm); specific IgE levels for milk were 0,72 KU/L, alfa-lactoglobulin 0,28
KU/L, beta-lactoglobulin 0,90 KU/L and casein 0,54 KU/L. It was recommended
avoidance of intact cow’s milk proteins and feeding with an eHF. At the present time,
the child tolerates cow’s milk ingestion (since 24 months old) and SPT are negative for
milk/ milk proteins. The patient is now allergic to tree nuts.

Discussion: In the presented case despite suggestive symptoms of an IgE-mediated type
of CMA, the SPT were negative and specific serum IgE levels were undetectable in the
first appointment. Surprisingly, one month after daily ingestion of a cow’s milk formula
the patient became allergic. This case shows how food allergy still remains not
completely understood.

Palavras chave: Cow’s milk allergy, atypical presentation
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Introducdo: Sendo a anafilaxia potencialmente fatal, é fundamental identificar a sua
etiologia, pois o tratamento passa pela eviccdo dos factores desencadeantes. A
anafilaxia idiopatica é um diagnostico de exclusdo. E essencial excluir uma possivel
associacdo com alimentos, farmacos, picada de insecto, latex ou exercicio.

Caso clinico: Menino de 8 anos seguido em Consulta de Imunoalergologia por asma e
rinite ndo alérgica persistente. Tinha testes cutaneos em picada com aeroalergénios
negativos e exame funcional respiratério normal. Medicado diariamente com
montelucaste, levocetirizina e budesonido nasal. Primeiro episddio de anafilaxia
(urticaria generalizada, dificuldade respiratdria e vomitos) aos 6 anos, sem factor
desencadeante identificado. Posteriormente, num periodo de 10 meses, teve 5 episodios
de anafilaxia, todos de etiologia ndo esclarecida, com necessidade de recorrer ao SU
onde era medicado com adrenalina. A mée negava uma possivel associacdo com
ingestdo alimentar ou medicamentosa. Apds ter sido questionada exaustivamente,
referiu que os episddios eram precedidos de cefaleias, habitualmente medicadas com
paracetamol ou ibuprofeno. Negava qualquer associacdo dos episodios de anafilaxia
com a ingestdo destes farmacos, afirmando que o0s ingeria noutras situacdes sem
reacgdo. Analiticamente, discreta eosinofilia e triptase sérica-3,6 (normal). Realizou
prova de provocacdo oral (PPO) com paracetamol e 10 minutos apds a terceira toma
(dose acumulada de 290 mg), iniciou urticaria do tronco e membros, seguida de tosse e
broncoespasmo, pelo que se administrou adrenalina IM, anti-histaminico e corticdide
EV. Passados 45 minutos, administrou-se novamente adrenalina IM por angioedema da
face e agravamento da urticaria, com resolucao do quadro clinico em 3 horas. Tem feito
eviccdo de paracetamol e ndo voltou a ter episddios de anafilaxia. Entre o ultimo
episddio e a PPO, a méde administrou ibuprofeno por duas ocasifes, sem reaccao.
Discuss@o/conclusdo: Este caso ilustra bem a importdncia da anamnese na
determinacdo da etiologia de um episddio de anafilaxia. Apesar da mée o negar por
varias ocasifes, veio a confirmar-se a etiologia medicamentosa das reaccOes
anafilaticas. Devera ter sempre em sua posse adrenalina injectavel, tendo em conta que
existem inumeros farmacos de venda livre com paracetamol na sua composicao,
podendo contribuir acidentalmente para novo episodio que podera ser fatal.

Palavras chave: anafilaxia idiopatica
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Background: Horse aeroallergens are a common cause of sensitization and significant
allergic morbidity. Probable relevant allergens have been isolated from horses’ saliva or
sweat, namely lipocalcins (Equ c1 and Equ ¢ 2) and albumin (Equ ¢ 3).

Case report: The authors present the case of a 7-years-old boy, with a history of
allergic rhinoconjunctivitis, sensitized to house dust mites, pollens, cat and dog dander.
Horse riding has been his weekly hobby since he was 2-years-old, an activity shared
with the boy’s family. Since he was 5-years-old, immediate worsening of
rhinoconjunctivitis has occurred whenever he had contact with horses. Recently, he
described two episodes of rhinoconjunctivitis, face and neck urticaria as well as cough
while horse riding. For this reason, he has avoided horses since then. However, three
months later, the boy suddenly complained of rhinoconjunctivitis, urticaria, persistent
cough and hoarseness, followed by prostration. He was playing indoors, with children
who had been recently horse riding. The boy was admitted to the emergency
department, fully recovering four hours after receiving anti-histamines and intravenous
fluids. No other possible precipitating factor has been identified, namely food or drugs.
The skin prick test (SPT) with horse epithelium commercial extract was positive (wheal
mean diameter 8,5mm), also eliciting immediate face urticaria and rhinoconjunctivitis.
Serum specific IgE (SIgE) to horse epithelium and to Equ ¢ 3 yielded positive results.
Discussion: The anamnesis afore mentioned is suggestive of anaphylaxis due to horse
dander exposure. The strongly positive SPT result, eliciting a systemic reaction as well
as the sIgE to horse epithelium extract and to Equ ¢ 3 also supports the diagnosis. So
far, there are only two other published case reports of anaphylaxis with this aetiology,
also described in atopic children. Horse allergens have been reported as being carried on
riding clothes thereby existing in the indoor environment. Besides horse exposure
avoidance, an emergency rescue treatment plan, including the use of a self-injectable
adrenalin device, has been advised. The use of specific immunotherapy may be
discussed. This case reports a rare clinical picture, where progressive increasingly
severe symptoms to regular contact with horses since an early age have occurred,
highlighting this unusual though possible cause of anaphylaxis.

Palavras chave: horse, aeroallergens
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Introducdo: A anemia hemolitica imune (AHI) é relativamente rara na crianga,
podendo ser idiopatica ou secundaria (infecgbes, doencas autoimunes, neoplasias,
imunodeficiéncias ou farmacos).

Objectivos: Caracterizacdo dos casos de AHI: parametros demogréaficos, quadro clinico
e laboratorial, terapéutica, etiologia e evolugéo.

Material e Métodos: Estudo retrospectivo e descritivo dos casos de AHI orientados no
nosso Hospital de 1996 a 2009.

Resultados: Identificaram-se 9 casos: 5 do sexo feminino, idade entre 23 dias e 8 anos
(mediana/med-1.2 anos), 5 do sexo feminino, 6 caucasianos. Do quadro clinico inicial
destaca-se: palidez (8), coluria (4), prostracdo (5), febre (5), sopro sistélico (5) e
ictericia (1). A maioria (6) manifestou instabilidade hemodinamica (choque-2).
Analiticamente: hemoglobina (med-4.6 g/dl, min-2, max-7.6), hematdcrito (med-13.3%,
min-3.9, max-23.9), reticulocitos (med-250000/pl, max-986000), LDH (med-750 U/L,
min-435, max-2290), bilirrubina total (med-0.8 mg/dl, max- 8.9), AST (med-50 UI/L,
min-38, méx-182). TC Directo positivo para: 1gG (1), complemento (2), IgG e
complemento (6); TC Indirecto positivo em 5 casos. A maioria necessitou de terapéutica
especifica: prednisolona (5), metilprednisolona (4), imunoglobulina (6), transfusao (3).
A investigacdo revelou associacbes com outras patologias em 6 casos: infeccdo
(Parvovirus B19- 1, varicela- 2, infeccdo viral inespecifica- 1), farmacos (penicilina- 1,
ceftriaxone- 1), doenca autoimune (LES-1) e imunodeficiéncia priméria (sindroma
hemofagocitico primério-1). Foram internados em Cuidados Intensivos 5 doentes; sem
sequelas relacionadas com o quadro de anemia, nem obitos.

Comentarios: Salienta-se a variabilidade de apresentacdo clinica e evolugdo assim
como a importancia dos factores associados.

Palavras-chave: anemia hemolitica imune, crianga



ANEMIA MEGALOBLASTICA FAMILIAR

Cristina Henriques, Raquel Maia, Inés Gomes, Orquidea Freitas

Unidade de Hematologia, Area de Pediatria Médica, Centro Hospitalar de Lisboa
Central - EPE, Lisboa.

- Reunido da Area de Pediatria Médica - 22 de Junho de 2010.

Apesar da anemia ser uma entidade frequente na idade pediatrica, as formas
megaloblasticas sdo raras e habitualmente de causa carencial.

Apresentam-se 0s casos clinicos de trés irmas de uma familia proveniente da Guiné
Conacri, com o diagnostico de anemia megaloblastica. No primeiro caso, o diagnostico
foi efectuado aos nove anos de idade na sequéncia de queixas de cansaco facil, astenia,
cefaleias e parestesias dos membros. No caso trés, foi detectada anemia grave e
trombocitopénia moderada aos dois anos de idade, no contexto de intercorréncia
infecciosa. Dada a ocorréncia familiar, foi efectuado o rastreio aos restantes membros
da familia, sendo apurada apenas anemia macrocitica ligeira na irmé gémea do caso um,
a data assintomatica.

No estudo etioldgico efectuado, evidenciou-se défice sérico de vitamina B12 nos trés
casos. Tendo sido excluida deficiéncia desta vitamina na Mae assim como padrdo
alimentar potencialmente carencial, colocou-se a hipotese de defeito hereditario do
metabolismo da vitamina B12. Discute-se o diagnostico diferencial destes defeitos
metabolicos assim como a sua terapéutica e evolucao.

Palavras chave: anemia, megaloblastica, familiar



ANOMALIAS RENAIS CONGENITAS

Alexandra Ferreira, Maria Rosario Matos, Renata Jogo, Ana Vizinho Nunes, Eugénia
Soares

Servico de Radiologia, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central,
EPE, Lisboa

- X Congresso Nacional De Radiologia, CNR 2010 (poster)

Objectivo: Breve revisdo da patologia e ilustracdo do espectro imagiologico das
malformacdes renais congénitas.

Introducdo: As anomalias renais congeénitas podem resultar de malformagdo do
parénquima, como na agenésia renal, displasia e doenca poliquistica; anomalias na
migracdo embrionarioa dos rins, como na ectopia renal e anomalias de fusdo; anomalias
do sistema colector. Os defeitos podem ser uni ou bilaterais e é frequente coexistirem
varias alteracbes no mesmo individuo. As malformacdes renais sdo maioritariamente
detectadas no periodo pré-natal, embora seja sempre necessaria a confirmagdo no pos-
natal. Achados imagiologicos: Os autores exemplificam anomalias de nUmero e
posicao, de fusdo, displasia renal e duplicidade do sistema colector, com iconografia da
instituicao.

Conclusdo: E importante o diagnostico precoce das malformacdes renais, uma vez que
estas podem ser clinicamente relevantes e inclusivé conduzir a insuficiéncia renal.

Palavras chave: anomalia, rim, congénita



ANALISE CASUISTICA DOS INTERNAMENTOS DA UNIDADE DE
CUIDADOS ESPECIAIS RESPIRATORIOS E NUTRICIONAIS (UCERN) DE
FEVEREIRO DE 2009 A JULHO DE 2010

Rute Neves, Raul Silva

Unidade de Cuidados Especiais Respiratdrios e Nutricionais, Area de Pediatria Médica,
Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa

- Reunido da Area da Pediatria Médica - 14 de Setembro de 2010

No dia 2 de Fevereiro de 2009 foi aberta a Unidade de Cuidados Especiais Respiratorios
e Nutricionais com uma lotagdo de doze camas, destinada ao internamento de criangas
para suporte nutricional e ventilatério e recém-nascidos oriundos da Unidade de
Cuidados Intensivos Neonatais (UCIN) na fase de cuidados intermédios.

Os autores procedem a andlise casuistica dos internamentos entre 2 de Fevereiro de
2009 e 31 de Julho de 2010 relevando nimero de internamentos, taxa de ocupacao,
duracéo de internamento, diagndsticos e terapéutica.

Palavras chave: casuistica, Unidade de Cuidados Especiais Respiratorios e
Nutricionais



APENDICECTOMIAS LAPAROSCOPICAS - REVISAO DE 2 ANOS.

Sara Pereira, Vanda Vital, Jodo Henrigues, Paolo Casella

Servigo de Cirurgia Pediatrica, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa
Central, Lisboa.

- Congresso de Cirurgia Minimamente Invasiva da Sociedade Portuguesa de CMI,
Viseu 2010.

Objectivo: A cirurgia laparoscopica tem vantagens diagnosticas e terapéuticas
conhecidas sobre a cirurgia convencional. O objectivo deste estudo foi a analise
retrospectiva de 2 anos de apendicectomias laparoscopicas.

Metodo: Estudo retrospectivo com revisdo dos processos clinicos dos doentes
submetidos a apendicectomia laparoscépica no periodo de Abril de 2008 a Margo de
2010, com analise do tipo de apendicite aguda, duracdo média da cirurgia, taxa de
conversdo, tempo meédio de internamento e complicagdes no pds-operatorio.

Incluimos 3 casos de apendicectomia video-assistida.

Resultados: No periodo de 24 meses foram submetidos a apendicectomia laparoscopica
62 doentes, 49 dos quais por apendicite fleimonosa. Idade média no momento da
intervencdo: 11 anos. A duracdo média da cirurgia foi de 60 minutos nas apendicites
fleimonosas (maximo: 115 minutos e minimo: 35 minutos) e 75 minutos nas apendicites
gangrenadas (maximo:130 minutos e minimo: 45 minutos), com tendéncia para uma
diminuicdo progressiva significativa. A taxa de conversdo foi de 0%. A taxa de
apéndice sem patologia foi 4,8%. O tempo médio de internamento foi de 4 dias.
Documentamos, como complicacbes no pds-operatorio, um caso de perfuracdo da
bexiga por uma porta e dois casos de ocluséo intestinal precoce por brida.

Conclustes: A apendicectomia laparoscépica é uma cirurgia comum na maioria dos
centros cirdrgicos pediatricos. A abordagem laparoscépica da apendicite aguda na
crianca constitui uma via segura e eficaz, com curto tempo de hospitalizacdo e baixa
taxa de complicacdes.

Palavras chave: apendicectomia; laparoscopia



APPENDICEAL MUCINOUS CYSTADENOMA - A RARE CAUSE OF A
RIGHT LOWER QUADRANT MASS

José Correia; Joana Faria; Maria José Bernardo; Fazila Mahomed; Celina Ferreira;
Ricardo Mira

Department of Gynecology/Obstetrics, Hospital D. Estefania, Centro Hospitalar Lisboa
Cenral, EPE, Lisbon, Portugal

- 20th World Congress on Ultrasound in Obstetrics and Gynecology; Praga (Poster)

We report a case of a 62 years old postmenopausal and asymptomatic woman, who was
referred to our Gynecological Department because of a large right adnexial mass
detected on routine pelvic ultrasound. Our pelvic ultrasonography showed: anteverted
uterus with normal dimensions (43x20x27mm), heterogeneous echostructure and
irregular contours; linear non-thick endometrium; left ovary non-visualized; right
adnexal heterogeneous mass with 94x84mm, without vascularization signs in its
interior, suggesting ovary teratoma. No free peritoneal fluid. CEA was elevated
(41,47U/ml), with normal CA125, CA19-9, B-HCG and a-FP measurements.

An exploratory laparotomy was decided electively and revealed an enlarged appendix
and macroscopically normal pelvic organs. An appendectomy was performed.
Hystology revealed gross appendiceal distension (10x5cm) with associated mucous.

She was discharged home on post-operatory day 3, clinically well.

The histo-pathological analysis showed a 10 cm mucinous cystadenoma of the appendix
and signs of localized (visceral peritoneal surface) pseudomyxoma peritonei.

Despite mucoceles of the appendix are rare, they should be considered in woman
presenting with abnormal quadrant masses.

Palavras chave: appendiceal mucinous cystadenoma



ARTROGRIPOSES - ETIOLOGIAS E MARCHA DIAGNOSTICA

Cristina Semedo, Patricia Lopes, Eulalia Calado

Servico de Neurologia, Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central,
EPE, Lisboa

— Reunido da Area Departamental da Pediatria Médica, Hospital D. Estefania, CHLC,
EPE; Comunicacéo Oral, 19/1/2010

Introducdo: Artrogripose € um termo clinico utilizado para descrever um conjunto
heterogéneo de situagcdes com multiplas etiologias, caracterizadas pela presenca de duas
ou mais contracturas articulares congeénitas, fixas e ndo progressivas associadas a atrofia
muscular. Todas estas situacfes ttm em comum a hipomobilidade fetal entre as 8 e as
10 semanas de gestacdo, levando a uma deposicéo excessiva de tecido conjuntivo em
torno das articulagdes afectadas. Estas etiologias podem classificar-se quanto a origem
primaria da hipomobilidade em causas musculares, défices neuroldgicos, doencas do
tecido conjuntivo, compromisso vascular, compressdo exdgena in utero e doenca
materna. Trata-se de uma entidade nosoldgica relativamente rara, com uma incidéncia
de cerca de 1/3000 nados-Vvivos.

Caso clinico e discuss@o: Neste contexto apresenta-se o caso clinico de um recém-
nascido de termo do sexo masculino, filho de pais guineenses consanguineos em
primeiro grau, nascido por cesariana por apresentacdo pélvica, tendo-se constatado no
momento do parto posicdo andmala dos quatro membros, com multiplas contracturas
articulares, dismorfia facial e dolicocefalia, discutindo-se as etiologias provaveis e a
marcha diagnostica preconizada nestes casos.

Palavras-chave: artrogripose, etiologia, diagnostico



ASTHMA IN CHILDHOOD: KNOWLEDGE AND ATTITUDES AMONG
DOCTORS IN A PEDIATRIC EMERGENCY DEPARTMENT

Susana. Carvalho!, Marta Chambel!, Jodo Antunes®, Fatima Duarte’, Ana Romeira,
Paula Leiria Pinto*

1 - Immunoallergology Department, Dona Estefania Hospital,Centro hospital de Lisboa
Central, EPE Lisbon; 2 - Immunoallergology Department, Santa Maria Hospital,
Lisbon.

- XXIX Congresso Anual da EAACI (European Academy of Allergology and Clinical
Immunology),2010, Londres, 5 a 9 de Junho de 2010 ( Poster).

Background: Asthma is one of the most common chronic diseases of childhood. The
number of asthma-related emergency department events remains elevated in children,
despite the published national and international guidelines, with a consequent negative
impact on the children and their parents’ lives, as well as on health care utilization and
treatment costs.

Objectives: To evaluate practical knowledge and attitudes regarding the therapeutic of
asthma exacerbations in children among doctors in the Emergency Department of a
central paediatric hospital in Lisbon, in order to optimize interdisciplinary approach.
Methods: An anonymous and voluntary questionnaire with 6 multiple choice questions
was applied to doctors (residents and specialists) in the Paediatric Emergency
Department of Dona Estefania Hospital between the 20th and the 26th of July 2009.
Results: Of all the doctors asked, the majority (41) agreed to answer the questionnaire
(20 residents and 21 specialists; 31 paediatricians, 6 immunoallergists, 3 general
practitioners and 1 paediatric cardiologist), with a median age of 37 years. Most of them
(17/41) had observed a child with an asthma exacerbation > 1 time/week and < 1
time/day at the emergency department in the previous month. When questioned about
therapeutic aspects, 28/41 knows that inhaled corticoids are first line maintenance
therapy of persistent asthma, 7/41 consider leukotriene antagonists, 4/41 consider long-
acting [ ], agonists and 1/41 systemic corticoids. 36/41 knows that short-acting []
agonists are first line therapy in exacerbation but 2/41 consider oxygen therapy in these
situations. Regarding their therapeutic attitude when the child’s response to first line
therapy of an exacerbation is incomplete, 29/41 would choose systemic corticoids and
3/41 short-acting [ agonists, but 7/41 would prescribe inhaled corticosteroids and 1/41
long-acting [}, agonists.

Discussion and Conclusion: Overall the results of this study reveal that in spite of the
existence of some insufficiencies in therapeutic knowledge, the doctors’ attitude
towards their child with an asthma exacerbation is globally reasonable. However, 7/41
doctors think that inhaled corticosteroids (instead of systemic corticosteroids) should be
added to short-acting [ ], agonists during an exacerbation, when these are not
controlling the situation. An interdisciplinary approach will certainly improve these
attitudes and knowledge and will provide a more adequate asthma control.

Palavras chave: Asthma, emergency, doctors



AVALIA(;AO DA QUALIDADE DE VIDA E ESTABILIDADE EMOCIONAL
DE PAIS DE CRIANCAS COM PERTURBACOES DO ESPECTRO DO
AUTISMO

Sandra Santos, Cristina Henriques, Ana Pires, Monica Pinto, Maria do Carmo Vale,
Jodo Estrada, Filipe Silva, Manuela Martins, Maria Jodo Pimentel, Isabel Santos.
Unidade de Desenvolvimento, Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa
Central. EPE, Lisboa

- Reunido da Area de Pediatria Médica — 19 de Outubro de 2010

De acordo com a literatura, os pais de criancas com Perturbagdes do Espectro do
Autismo tém mais stress, depressao e ansiedade e menor qualidade de vida que os pais
de criangas com outras perturbacfes do desenvolvimento. No entanto, a prética clinica
diaria do Centro de Desenvolvimento do Hospital Dona Estefania mostra-nos que a
qualidade de vida e a estabilidade emocional dos pais é independente do diagndstico dos
filhos.

Apresenta-se um estudo comparativo, feito na Unidade de Desenvolvimento que
procurou caracterizar e avaliar estes aspectos e ajudar a perceber se ha factores
determinantes com maior impacto na qualidade de vida e indice de depressdo dos pais
dos nossos doentes e qual a melhor forma de os ajudar.

Palavras-chave: perturbacdes do espectro do autismo, qualidade de vida, pais



AVALIA(;AO POR TENSOR DIFUSAO E TRACTOGRAFIA - EM CRIANCAS
COM HEMIPARESIA CONGENITA

Carla Conceicdo®, Madalena Patricio®, Rita Lopes da Silva®

1 - Servico de Neurorradiologia, Hospital D. Estefania, Centro Hospitalar Lisboa
Central, EPE, Lisboa; 2 - Servico de Neurologia Pediatrica, Hospital D. Estefania,
Centro Hospitalar Lisboa Central, EPE, Lisboa

— Congresso de Neurologia 2010, 5-7 Novembro 2010, Espinho (Comunicacéo oral)
— Revista Sinapse Vol 10, n°2 Novembro 2010 (Resumo)

Introducéo - As imagens por tensor difusdo (DTI)/tractografia constituem um método
de Ressonancia Magnética (RM) que possibilita a visualizagdo das fibras de substancia
branca in vivo, nomeadamente da via piramidal.

Objectivos - O objectivo deste trabalho consiste em apresentar casos de criangas com
hemiparésia congenita e analisar os feixes cortico-espinhais nas imagens de DTI e
tractografia.

Metodologia - Foram estudados por RM 14 doentes com hemiparésia congenita, tendo
sido incluido no protocolo técnico, para além de sequéncias convencionais T1, T2 e
FLAIR, imagem por DTI com posteriores reconstruces 3D de tractografia e analisadas
as alteragdes destas Ultimas.

Resultados - A RM demonstrou como causas da hemiparésia, enfartes arteriais ou
venosos antigos (8 doentes) e malformacgdes do desenvolvimento cortical de tipo
polimicrogirico (3 doentes), tendo sido documentados também 3 casos sem alteracGes
nas sequéncias convencionais, sendo que em alguns dos doentes com leséo estrutural a
sua topografia ndo pressupde o envolvimento da via piramidal. Em todas as criancas,
foram encontradas alteragdes no DT l/tractografia, tendo-se observado reducéo do feixe
cortico-espinhal correspondente ao lado lesado (contralateral a hemiparésia), incluindo
nos pacientes sem alteracdes de sinal, volumetricas ou morfoldgicas nas restantes
sequéncias ou com lesbes em locais ndo correspondentes ao trajecto anatomico classico
destes feixes de projeccdo descendente.

Conclusdes - O estudo por DTl/tractografia constitui uma ferramenta importante e
adicional na avaliacdo das criancas com hemiparésia congenita, nomeadamente
naquelas em que as restantes sequéncias sdo normais ou demonstram lesées em locais
que ndo envolvem o feixe cortico-espinhal. E um método com aplicagBes potenciais
variadas, ndo s6 no ambito da patologia destrutiva e tumoral mas também na patologia
malformativa e de desenvolvimento.

Palavras-chave: Ressonancia Magnética, tensor difusdo, tractografia, hemiparésia
congénita



BAHA EM IDADE PEDIATRICA, CASUISTICA DO HOSPITAL DONA
ESTEFANIA

Pedro Brazdo Santos, Isabel Martins, Herédio de Sousa, Rita Ferreira, Nicole Santos,
Luisa Vardo, Luisa Monteiro

Servigo Otorrinolaringologia, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa
Central, EPE, Lisboa

- Congresso da Sociedade Portuguesa de ORL, Maio de 2010, Cascais (Video,
Comunicacéo Oral)

Introducéo: A amplificacdo acustica obtida através de dispositivos implantaveis, Bone
Anchored Hearing Aids, BAHA esta indicada em casos de hipoacusia de transmissao ou
de hipoacusia mista, bilateral sempre que o uso de proteses auditivas convencionais ndo
seja desejavel, por exemplo em malformacdes do pavilh@o auricular, ouvido externo e
ouvido médio ou em cavidades de esvaziamento. Em idade adulta também esta indicada
na reabilitacdo de cofose unilateral.

Metodologia: estudo retrospectivo dos casos em que se procedeu a implantacdo de
BAHA na nossa instituicdo, com descricdo da idade da crianga/adolescente, etiologia da
hipoacusia, técnicas cirargicas utilizadas, ganhos funcionais e complicagdes.
Conclusao: a cirurgia de implantes osteointegrados (BAHA) quando indicada em idade
pediatrica, permite obter ganhos funcionais superiores aos obtidos com utilizacdo de
préteses convencionais por via 0ssea ou aérea, com pouca morbilidade peri-operatoria e
complicagdes.

Palavras chave: hipoacusia de condugéo; implantes osteointegrados



BAKER’S ASTHMA - A CASE OF SUCCESS IN OCCUPATIONAL ASTHMA
Jodo Antunes, Marta Chambel, Luis Miguel Borrego, Paula Leiria Pinto

Immunoallergy Department, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa
Central — EPE, Lisbon.

- XXIX Congresso Anual da EAACI (European Academy of Allergology and Clinical
Immunology),2010, Londres, 5 a 9 de Junho de 2010( Poster)

Background: Occupational asthma (OA) is presently the most prevalent occupational
respiratory disorder.

Baker's asthma is an IgE-mediated reaction to inhaled flour (from wheat and other
cereal grains) and represents one of the most frequently reported types of OA in several
countries.

Atopy has been identified as an important risk factor for work-related respiratory
symptoms. However, sensitization to wheat flour is also found in nonatopic bakery
workers.

Case-report: The authors present a 45 years old male, admitted at our department due
to severe uncontrolled asthma and persistent severe rhinoconjunctivitis. He refers naso-
ocular complaints since his twenty’s about 5-6 years after he started working at the
baking industry. Bronchial symptoms developed 2-3 years later. Severity and frequency
of symptoms aggravated along the years, with only mild improvement in holiday
periods.

Skin prick tests were positive for wheat, rye, corn and oats. Blood tests revealed total
IgE 68 KU/L; specific IgE to wheat 11 KU/L; gluten 7,5 KU/L; rye 6,5 KU/L,; oats 5,6
KU/L and corn 6,4 KU/L.

Whole-body plethysmography performed after 3 weeks work-avoidance and on
fluticasone 500 mcg and salmeterol 50 mcg bid revealed FEV1 68%, with 25%
reversibility after bronchodilator.

These results represent a mild lung function improvement in contrast to earlier testing
during regular working period (FEV1 59% with 18% reversibility).

Protective devices (mask and glasses) were recommended and a new ventilation system
was installed at the patient’s work-place. Despite relocation, his complete removal from
exposure was not achieved. The earlier stated measures in conjunction with
pharmacological treatment for allergic rhinitis and asthma allowed great improvements
in symptom control and life quality in only 6 months; FEV1 is now 82% (13%
reversibility).

Discussion: The diagnosis of OA, sometimes laborious and time-consuming, requires a
positive clinical history, demonstration of functional reversible airflow obstruction and
identification of occupational agents involved. Furthermore, laboratory assessment,
essential for medicolegal evaluation, is not always possible. Adequate treatment of
naso-ocular symptoms can have significant impact in patients’ quality of life. Complete
contact avoidance is not always possible, making difficult to achieve complete symptom
control. With further exposure, asthma may persist and become permanent. Therefore, it
is our obligation to stand for these patients.

Palavras-chave: Baker's asthma, occupational asthma



BLOQUEIO CAUDAL CONTINUO PARA EXCISAO DE
RABDOMIOSARCOMA EM EX-PREMATURO: CASO CLINICO

Gongalo Pinto Jorge, Luiz Bressan, Teresa Cenicante

Servico de Anestesiologia, Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa
Central, Lishoa

- XXIX Annual European Society for Regional Anaesthesia Congress, European
Society of Regional Anaethesia, Porto, Setembro 2010 (Poster).

- IV Encontro de Anestesia Pediatrica, Sociedade Portuguesa de Anestesiologia,
Figueira da Foz, Maio 2010 (Poster).

Introducdo: O bloqueio caudal continua a ser o mais versatil e comum blogueio
realizado em pediatria. O uso de cateter epidural caudal permite adequar a analgesia no
tempo e, quando combinado com anestesia geral, permite reducdo da necessidade de
agentes anestésicos. Apresentamos um caso de sucesso na analgesia intra e pos-
operatoria utilizando o blogueio caudal continuo.

Caso clinico: Lactente do sexo feminino, pré-termo de 29 semanas, de muito baixo
peso, idade gestacional pds-concepcdo de 41 semanas, peso actual de 2098 g. Como
patologia associada apresentava sindrome de Costello e um quadro de
hepatoesplenomegalia e ictericia colestatica pds-terapéutica com citostaticos. Foi
submetida a excisdo de rabdomiosarcoma da regido gemelar da perna esquerda. Apds
inducdo anestésica realizou-se bloqueio caudal com ropivacaina 0.2% (1.2 mL em
bolus). Seguidamente foi introduzido o catéter epidural caudal, tendo-se iniciado
perfusdo de ropivacaina 0.04% a 1 mL/h no final da cirurgia. Administrou-se também
paracetamol 30 mg. O periodo intra e pds-operatério decorreu sem intercorréncias,
tendo-se mantido sempre a estabilidade hemodinamica, sem necessidade de
suplementacdo analgésica para além da analgesia via epidural caudal. O regime de
perfusdo via catéter epidural caudal foi mantido por 24 horas.

Discussdo e conclusdo: O bloqueio caudal continuo é uma técnica simples, de facil
execucdo e com alta taxa de sucesso. No caso descrito a analgesia obtida foi 6ptima,
tendo permitido um periodo intra e pos-operatério estavel.

Segundo a literatura, nestes casos (ex-prematuros submetidos a cirurgia antes das 46
semanas de idade gestacional pds-concepg¢do), o risco de depressdo respiratdria nao
deve ser negligenciado. As estratégias utilizadas para minimizar este risco incluiram a
ndo utilizacdo de opidide e a vigilancia pds-operatdria apertada.

Palavras-chave: Bloqueio Caudal; Anestesia Regional Peditrica.



BRONCOFIBROSCOPIA COM LAVADO BRONCOALVEOLAR -
EXPERIENCIA DE UMA UNIDADE DE PNEUMOLOGIA PEDIATRICA

Teresa Moscoso', Jo&o Brissos?, Ana Casimiro®, José Oliveira Santos®

1 - Servico de Imunoalergologia, Hospital Pulido Valente, Centro Hospitalar Lisboa
Norte EPE, Lishoa; 2 - Area Departamental de Pediatria Médica, Hospital de Dona
Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central EPE Lisboa; 3 - Unidade de
Pneumologia, Area Departamental de Pediatria Médica, Hospital de Dona Estefania,
Centro Hospitalar de Lisboa Central EPE Lisboa.

- Xl Congresso Nacional de Pediatria, Funchal, 15/10/2010.

Introducdo: A utilidade diagndstica e terapéutica da broncofibroscopia optica (BFC)
com lavado broncoalveolar (LBA), na presenca de uma reduzida incidéncia de
complicacdes, tornam este procedimento essencial na investigacdo da populagédo
pediatrica com doenca crénica ou recorrente, possibilitando a visualizagdo directa das
vias aéreas e a identificacdo de possiveis agentes infecciosos.

Objectivo: Avaliar os procedimentos de BFC com LBA numa Unidade de Pneumologia
Pediatrica, suas indicacdes, resultados e resposta as duvidas clinicas.

Métodos: Estudo retrospectivo das BFC com LBA de doentes admitidos
consecutivamente entre Janeiro de 2008 e Junho de 2010, com avaliacdo das
caracteristicas demogréaficas, motivo para realizacdo de BFC, achados endoscépicos,
complicacdes e resultados de microbiologia e anatomia patoldgica.

Resultados: Um total de 86 procedimentos foi analisado em criangcas com idades
compreendidas entre 1 més de vida e 18 anos (mediana de 4 anos). Quarenta e trés por
cento apresentavam doenga cronica, dos quais 29,7% correspondiam & presenca de
cardiopatia. As indicacGes clinicas mais frequentes para realizacdo de BFC com LBA
foram a presenca de pneumonia de evolucdo arrastada (20 casos), sibilancia recorrente
(13 casos) e a suspeita de tuberculose pulmonar (9 casos). A identificacdo de um agente
infeccioso ocorreu em 28 exames (32,6% dos procedimentos) sendo 0 agente mais
frequentemente isolado o Haemophilus influenzae (11 casos), maioritariamente na
sibilancia recorrente (45,5%). A identificacdo de micobactérias ocorreu em 55,6% dos
casos suspeitos de tuberculose pulmonar. O achado endoscépico mais frequentemente
visualizado correspondeu a inflamag&o/hiperémia da mucosa brénquica, presente em
60,4% dos casos. Nao foram registadas quaisquer complicacbes graves deste
procedimento nomeadamente broncospasmo, arritmias e hipotensdo nem efeitos
adversos da pré-medicacao.

Conclusdes: A BFC com LBA constitui uma técnica complementar de diagnostico bem
tolerada, capaz de fornecer informacdo determinante na caracterizacdo de patologia
pulmonar. A sua utilidade diagndstica e implicacbes na terapéutica dependem da
seleccdo criteriosa das indicacdes clinicas. Os resultados confirmam o isolamento de
agente infeccioso em 1/3 dos LBA e em mais de metade das suspeitas de tuberculose,
sendo um recurso ultil na sua confirmacéo diagnostica. Destaca-se ainda a auséncia de
complicagdes graves desta técnica nos doentes avaliados.

Palavras chave: broncofibroscopia, lavado broncoalveolar



BRONQUIOLITE OBLITERANTE EM CRIANCAS: AVALIAQAO DA
FUNCAO PULMONAR 10-13 ANOS APOS INICIO DE SINTOMAS

Mariana S. Andrade, Ana Casimiro, Fatima Abreu, José Cavaco, Oliveira Santos
Unidade Funcional de Pneumologia, Area de Pediatria Médica, Centro Hospitalar de
Lisboa Central - EPE, Lisboa

- Reunido da Area de Pediatria Médica — 18 de Maio de 2010

A bronquiolite obliterante € uma forma rara de doenca pulmonar crénica obstrutiva,
secundaria a uma agressdo das vias respiratorias inferiores. Nas criangas, esta agressdo
resulta, na grande maioria dos casos, de uma infecgdo respiratoria grave e tem como
principais agentes o adenovirus, os virus influenza e parainfluenza, sarampo e varicela.
Como outras causas menos frequentes temos o transplante medular e pulmonar, doencgas
do tecido conjuntivo, inalagdo de toxicos, medicamentos e sindromes aspirativos.
Clinicamente, a bronquiolite obliterante, caracteriza-se por taquipneia, fervores,
sibilancias, e/ou hipoxémia que persistem até 30-60 dias apds a agressao inicial. Nas
formas mais ligeiras pode manifestar-se por crises de dispneia expiratoria frequentes ou
intoleréncia ao exercicio.

O prognostico e o seguimento destas criancas dependem, numa primeira fase, do agente
e da gravidade da agresséo inicial. Posteriormente, 0 numero de infeccOes respiratorias
subsequentes e a co-existéncia de atopia determinardo a intensidade dos sintomas. As
provas de funcdo respiratéria séo a melhor forma de acompanhar a evolucédo desta
doenca e as suas implicagdes terapéuticas.

No nosso trabalho, através da consulta dos processos clinicos de doentes seguidos na
consulta de Pneumologia, procuramos analisar as avaliacdes de funcédo respiratoria 10-
13 anos ap6s o inicio dos sintomas, comparando os resultados com os de provas
anteriores. Procuramos perceber se a bronquiolite obliterante, tem ou ndo, uma
tendéncia de agravamento progressivo tal como acontece em outras causas de doenca
pulmonar obstrutiva cronica.

Com esta apresentacdo pretende fazer-se uma revisdo sobre uma patologia cuja
verdadeira incidéncia poderd estar subestimada dada a inespecificidade dos sintomas.

Palavras chave: bronquiolite obliterante, fungdo pulmonar



CANALOPATIA DO SODIO ASSOCIADA A EPISODIOS DOLOROSOS
PAROXISTICOS - UM DESAFIO DIAGNOSTICO

Rita Silva !, Marcia Rodrigues?, Ana Moreira!, Claudia Alves®, Sérgio Castedo®,
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— Forum de Neurologia 2010, 14-15 Maio 2010, Luso (Poster)
— Reuvista Sinapse Vol 10, n°1 Maio 2010 (Resumo)
— 1°Prémio Antonio Flores (melhor comunicacéo em poster)

Introducdo: Os canais de sodio tém papel fundamental na excitacdo da membrana
celular dos neurdnios. MutacGes no canal de sodio Nayl1l.7 sdo responsaveis por 3
espectros distintos de perturbacdo da dor: eritermalgia primaria (EP), sindrome dor
intensa paroxistica (SDIP) e insensibilidade a dor associada a canalopatia. Descreve-se
uma familia em que varios membros apresentam episodios de dor recorrente e eritema
localizado.

Caso clinico: Crianga de 19 meses, sexo masculino, recorreu ao SU por episodios dor
intensa na regido perianal e membros inferiores, durante defecacdo ou apos
traumatismo, seguidos de sensacdo de queimadura, eritema localizado e calor, com
duracdo média de 2h, 2-3x/semana, desde os 12 meses. Alivio da dor com o
arrefecimento local. Nos antecedentes destacavam-se véarios familiares com historia
idéntica, a reduzir de frequéncia ao longo da vida, ainda sem diagndstico. O exame
objectivo, incluindo neurolégico, era normal.

Foi colocada a hipotese de perturbacdo da dor por canalopatia do sodio, com
caracteristicas fenotipicas de EP e de SDIP, tendo sido detectada uma mutac&o no gene
SCNO9A compativel com EP. Foi medicado com carbamazepina, com franca reducgéo do
namero de crises. No estudo genético de 10 membros afectados da familia, foi
encontrada a mesma mutagdo.

Discussao: O caso clinico representa um desafio diagnéstico, ndo sé pela raridade, mas
também por apresentar caracteristicas fenotipicas tanto de EP (localizagdo nos membros
inferiores, alivio com frio) como de SDIP (localizacdo perianal, desencadeada pela
defecacdo). Apesar da mutacdo encontrada ter sido até a data associada apenas a casos
de eritermalgia primaria, existem relatos na literatura de outras mutagdes que estdo
associadas simultaneamente as duas patologias.

E uma entidade rara, que exige um elevado indice de suspeicio para o diagnostico. A
terapéutica adequada, ao reduzir o nimero de crises, melhora de forma significativa a
qualidade de vida do doente e familiares afectados.

Palavras-chave: canalopatia do sédio, eritermalgia primaria,



CARACTERIZACAO DA BEXIGA NEUROGENEA NA SPINA BIFIDA

Mafalda Pires®, Margarida Abranches?
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Estefania - Continuidade e Sustentabilidade das Melhores Préaticas Clinica de 25
Novembro 2010 a 27 Novembro 2011 (Oral)

Resumo: Pretendeu-se com esta comunicagéo oral abordar a fisiopatologia da funcéo
vesical na SB, bem como a abordagem médica preconizada nestes doentes. Assim, foi
enfatizada a necessidade de objectivacdo da funcdo vesico uretral através de estudos de
urodindmica, como medida de vigilancia e base da orientacdo terapéutica. Neste
ambito, foi explorada a cistomanometria com exemplos praticos.

Como ponto adicional foi abordada a transicdo para a idade adulta no contexto da
disfungéo vesico uretral.

Palavras chave: bexiga neurogenea, spina bifida



CARACTERIZA(;AO NEUROPSICOLOGICA E MAPEAMENTO
FUNCIONAL NAS EPILEPSIAS POSTERIORES BENIGNAS EM IDADE
PEDIATRICA
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1- Servico Neurologia Pediatrica, Hospital D. Estefania, Centro Hospitalar Lisboa
Central, EPE, Lisboa; 2 - Faculdade de Psicologia e Ciéncias da Educacdo -
Universidade de Coimbra; 4 - Centro de Investigacdo Social — ISCTE, Lisboa

— Congresso de Neurologia 2010, Espinho, 5-7 Novembro (Comunicacéo oral)
— Reuvista Sinapse. Vol 10, N°2, Novembro 2010 (Resumo)

Introducdo: A epilepsia occipital benigna precoce da infancia (sindrome de
Panayiotopoulos, SP) é uma entidade frequente nas epilepsias focais benignas da
infancia, representando cerca de 25% das mesmas. Frequentemente, este tipo de
epilepsias apresenta actividade paroxistica interictal, crises clinicas raras e auséncia de
disfuncdo cognitiva. O reconhecimento da existéncia de problemas escolares nesta
populacdo justifica a realizacdo de avaliagbes neurocognitivas mais exaustivas.
Contudo, sdo raros os estudos existentes neste contexto. A disponibilizacdo da Bateria
de Avaliacdo Neuropsicologica de Coimbra (BANC) desenvolvida e validada para a
populacdo portuguesa e a possibilidade de associacdo de metodos
electroencefalograficos de mapeamento funcional, permite analisar e compreender o
impacto deste tipo de epilepsias no funcionamento cognitivo das criancas.

Objectivos: Tracar o perfil neurocognitivo de criangas com SP.

Metodologia: Avaliamos 20 criangas (6-15 anos) diagnosticadas com SP. O protocolo
de avaliagdo neuropsicolégica integrou a BANC, permitindo caracterizar fungdes
neurocognitivas (memdria, linguagem, atencdo e funcgdes executivas) de forma
individualizada e a Escala de Inteligéncia de Wechsler para criangas (WISC-I111) que
forneceu uma medida do desempenho cognitivo geral. Adquiriu-se o potencial evocado
N170, recorrendo a EEG de alta densidade (78 eléctrodos). A assimetria inter-
hemisférica deste potencial foi analisada atraves do ratio de dipolos colocados sobre o
gyrus fusiforme de cada hemisfeério.

Resultados: N&o foram observadas diferencas significativas nas pontuacOes das
medidas de desempenho cognitivo geral entre o grupo SP e a populagdo normativa. Ndo
foram identificadas fungdes neurocognitivas lesadas. A analise individualizada das
provas que constituem a BANC permitiu verificar uma diferenca significativa isolada
no teste Figura Complexa de Rey (FCR; tarefa: cOpia). Apenas um doente apresentou
assimetria inter-hemisférica do potencial N170 considerada fora dos parametros
normais.

Conclusbes: O SP ndo afecta o desempenho cognitivo global nem as funcdes
neurocognitivas especificas. O fraco desempenho na tarefa de copia da FCR, sugere
atingimento da capacidade visuoconstrutiva.

Palavras chave: epilepsia occipital benigna, avaliagdes neurocognitivas, mapeamento
funcional



CEFALEIAS NO SERVICO DE URGENCIA - PROTOCOLO DE ACTUACAO
Paula Kjollerstrom, Mariana Andrade, Rita Silva, José Pedro Vieira

Servico de Neurologia, Area de Pediatria Médica, Hospital de Dona Estefania, Centro
Hospitalar de Lisboa Central, Lisboa

- Reunido da Area de Pediatria Médica — 23 de Novembro de 2010

As cefaleias constituem o principal motivo neuroldégico de consulta em Pediatria.
Estima-se que 40% das criancas aos sete anos tenham em algum momento tido cefaleias
e aos 15 anos este nimero atinge os 75%. E um sintoma que causa grande ansiedade &
crianca e aos pais, e portanto, um motivo frequente de recorréncia ao Servigo de
Urgéncia (SU).

A grande maioria das cefaleias é benigna, contudo cabe ao pediatra reconhecer as
principais causas de cefaleia sintomética, bem como os sinais de alarme. Da mesma
forma, o reconhecimento de formas menos graves pode evitar internamentos e
investigacOes desnecessarios.

Os autores apresentam um protocolo de abordagem da crianca com cefaleias no SU,
através de cendrios representando as situacdes mais comuns: cefaleia aguda, cefaleia
aguda recorrente, cefaleia de agravamento progressivo e cefaleia na presenca de
coagulopatia ou traumatismo. E igualmente apresentada uma breve revisdo tedrica e da
classificacdo das cefaleias na infancia bem como a terapéutica a instituir no SU.

Palavras chave: cefaleias, urgéncia, protocolo



CHIARI | MALFORMATION. A DIAGNOSIS TO KEEP IN MIND
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- Excellence in Paediatrics, Londres, 4/12/2010 (Poster)
- Acta Paediatric 2010; 99(Supp.462): 111 (Resumo)

Introduction: New onset of neurologic symptoms in a previously healthy adolescent is
often distressing for the patient, family and clinicians. The incidence of space occupying
lesions and demyelinating diseases in this age group forces Neurologist to keep these
diagnoses in mind. However, symptoms overlap several other diseases and clinical
evaluation by itself may be insufficient to establish the diagnosis.

Case report: A 15 year-old male presents with a 3 month history of ataxia, right lower
limb weakness, dysphagia for solids and intermittent visual disturbances. There is no
history of dysphonia, dysphasia, sensitive disturbances, vomits, fever, recent infection
or head trauma. He refers sporadic evening headaches without nocturnal awakening
since he was younger without recent worsening. A head scan had already been done and
was described as normal. On physical examination he has horizontal nystagmus without
ocular nerves palsies, hoarse voice, palatal dysfunction, right hemiparesis, generalized
hyperreflexia with bilateral aquilian clonus, Babinsky sign, intention tremor, dysmetria
and ataxia. Considering the clinical presentation, the initial hypothesis were tumoral or
demyelinating lesion of the cerebellum or brainstem. Cranial magnetic resonance
imaging showed a Chiari | malformation without hydrocephalus but with upper
medullar compromise. He underwent surgical posterior fossa decompression. Two
months after surgery there was significant improvement of ataxia and dysphagia with
persistence of pyramidal signs.

Discussion: Chiari I malformations often present with a complex clinical picture.
Symptoms evolve slowly during early to mid-adulthood. Its protean manifestations
cause significant overlap with multiple sclerosis, chronic fatigue syndrome and
numerous other conditions. Accordingly the diagnosis of Chiari I is difficult to establish
by clinical evaluation alone. Neuroimaging should be considered in patients with
cerebellar, brainstem and cervical cord dysfunction. Surgical success is highly
correlated with preoperative neurological symptoms and requires long-term follow-up
to assess the permanency of the improvement.

Palavras-chave: Chiari | malformation



CO-INFECCAO PARASITARIA: CASO CLINICO
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EPE; 4 - Unidade de Infecciologia do Hospital Dona Estefania, CHLC, EPE

- Xl Congresso Nacional de Pediatria, 6-8 Outubro 2010, Centro de Congressos da Madeira,
Funchal (Poster)

Introducdo: A malaria é a doenca parasitaria mais importante do mundo colocando em risco a vida
de milhdes de criancas. As alteracdes do estado de consciéncia, dificuldade respiratéria e anemia
severa sdo manifestagdes clinicas de malaria grave. A tripanosomose africana, transmitida ao
homem pela picada da mosca tsé-tsé, € uma doenca sistémica que pode evoluir para
meningoencefalite ou mesmo morte, quando n&o tratada.

Caso clinico: Crianca de 2 anos, sexo feminino, raca negra, previamente saudavel, residente em
Luanda, encontrando-se ha nove dias em Portugal. Na semana anterior ao internamento, foi
medicada com amoxicilina por episodio de febre e tosse, ficando assintomatica. No dia do
internamento iniciou quadro subito de gemido, prostracdo e palidez, com hipoxemia, tendo
recorrido a clinica privada, de onde foi transferida para a UCIP pelo INEM em ventilagdo mecanica.
A entrada apresentava febre, palidez acentuada, ma perfusdo periférica, hipotensdo, taquicardia e
hepatomegalia moderada. A avaliacdo analitica revelou anemia grave (Hb:4,4g/dL), leucocitose,
trombocitopenia, aumento da PCR, transaminases e LDH, acidose metabdlica e hiperlactacidemia.
Fez expansdo de volume, suporte inotropico e transfusional e foi medicada empiricamente com
cefotaxime, clindamicina e vancomicina. A pesquisa de Plasmodium falciparum em gota espessa
(D1) foi positiva pelo que iniciou terapéutica com quinino e.v, com melhoria clinico-laboratorial
progressiva. Em D7, na avaliacdo do grau de parasitemia em exame directo de sangue periférico, foi
detectada a presenca de tripanosoma. Posteriormente foi identificado Trypanosoma brucei
gambiense no sangue e LCR. Né&o se registaram convulsdes, tendo o EEG, TAC-CE e RMN-CE
sido normais. Foi solicitada a Organizacdo Mundial de Saude eflornitina, que efectuou sem
reaccOes aparentes. Em D12 foi transferida para a Unidade de Infecciologia, com alta em D38,
clinicamente bem, mantendo monitorizacéo clinica e laboratorial programada.

Comentérios: As formas graves de malaria podem ter manifestac@es clinicas muito semelhantes as
do choque séptico, podendo ser dificil distingui-las. O contexto epidemiolégico tem um papel
fundamental no reconhecimento atempado e instituicdo imediata de medidas terapéuticas, essenciais
para uma boa evolugdo. O exame directo do sangue periférico permitiu o diagnéstico de co-infeccéo
por tripanosoma, um achado com potenciais complicaces e necessidade de terapéutica dirigida.
Destacamos este caso pela sua raridade e forma de apresentacdo grave.

Palavras-chave: chogue, maléria, tripanosomose africana.



COMMUNITY-ACQUIRED STAPHYLOCOCCUS AUREUS
MUSCULOSKELETAL INFECTIONS IN CHILDREN: ROLE OF PANTON-
VALENTINE LEUKOCIDIN AND METHICILLIN RESISTANCE
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- 28th Annual Meeting of the EUROPEAN SOCIETY FOR PAEDIATRIC
INFECTIOUS DISEASES, Nice, France, 7/5/2010 (Poster)

Background and aims: Staphylococcus aureus (SA) is responsible for a multiplicity of
infections in humans. In the last years, community-acquired methicillin resistant SA
(CA-MRSA) has emerged frequently associated with the presence of the Panton-
Valentine leukocidin (PVL). There is limited data concerning methicillin susceptible
(MSSA) or resistant SA musculoskeletal infections in Portugal.

Methods: Retrospective study of children admitted to Hospital Dona Estefania, from
January 2005 through June 2008, with community-acquired SA musculoskeletal
infections. Data on demographics, clinical parameters and antibiotic susceptibility were
collected. Detection of mecA, LPV, pulsed-field gel electrophoresis profiling (PFGE),
and spa typing (only for MRSA) were done.

Results: 21 SA infections were identified: 8 septic arthritis, 6 osteomyelitis and 7
combining both conditions. One isolate (5%) was MRSA (mecA positive) and 2 (10%)
were erythromycin resistant (1 iMLSg phenotype). Most patients were treated with a
combination of flucloxacillin and gentamicin and surgical drainage. Cultures remained
positive more than 48 hours after adequate therapy in 6 patients and 4 had sequelae.
MRSA (spatype t008) was associated with pyomyositis, but the duration of
hospitalization and complications were similar to MSSA. Two isolates (10%) harbored
PVL genes, both from the same PFGE clone. Patients infected with PVL positive strains
had less frequently bacteremia and were treated with fewer antibiotics.

Conclusions: Methicillin resistance was similar to other European countries. Although
PVL-carrying clones have been associated with severe infections our data does not
support such association.

Key words: Staphylococcus aureus, community-acquired, methicillin resistant
musculoskeletal infections



COMPLEX MULTIPLE FOOD ALLERGY IN A CHILD

Marta Chambel, Susana Carvalho, Sara Prates, Angela Gaspar
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- XXIX Congresso Anual da EAACI (European Academy of Allergology and Clinical
Immunology),2010, Londres, 5 a 9 de Junho de 2010 ( Poster)

Background: Multiple food allergy (MFA) is an uncommon condition in childhood. In
such cases is difficult to achieve complete control of symptoms and avoidance of the
offending foods may lead to severe dietary impairment and bring complex nutritional
problems.

Case report: The authors present a case report of a 10 year-old boy with history of food
allergy to cow’s milk proteins (CMP), fish, legumes, cephalopods and nuts. He has a
personal history of bronchial asthma and allergic rhinitis with positive skin prick tests
(SPT) and specific IgE (SIgE) to house dust mites. First manifestation of cow’s milk
allergy (CMA) occurred at 6 months of age (urticaria and vomiting); he started CMP
avoidance and had several accidental ingestions with adverse reactions, one of them
anaphylaxis (at 18 months). He acquired tolerance at 9 years old. Since 3 years of age
he developed vomiting after ingestion of hake and contact urticaria. SPT and sIgE were
positive to several fish species. He was advised to avoid fish. At 4 years old he tolerated
tuna despite a slgE of 67,8 kU/L. Later he tolerated salmon, sardine, sole and horse
mackerel. Also with 3 years old he had wheezing after octopus ingestion; sIgE was
>100 and he was advised to avoid molluscs. At 4,5 years he had face erythema and
sneezing after eating chickpea. He refused pea but tolerated other legumes. SPT and
sIgE were positive to several legumes (chickpea slge>100). He was advised to avoid
legumes (including peanut) but kept soya and bean ingestion with tolerance.
Crustaceans were not introduced because of positive SPT and high sIgE. The study of
molecular allergens (ISAC®, Phadia) revealed high levels of sIgE to tropomyosin and
moderate to high levels to nCor a 9, nArah 1, nGly m5 and 6, rGad c 1, rCyp ¢ 1, nBos
d 4 and 5. Presently he tolerates milk and several fishes (but reacts to hake), although
SPT and sIgE are still positive. Because of positive SPT and sIgE to crustaceans,
molluscs, nuts and legumes he’s on avoidance of these foods.

Discussion: Few cases of MFA have been described. In this case, the study of sIgE to
molecular allergens contributed to a better understanding of the basis of the clinical
manifestations. Our patient has achieved tolerance to some foods despite high values of
sIgE, showing the usefulness of periodic oral food challenges. In order to minimize
impact of this disease on quality of life and to avoid nutritional problems, cooperation
from dietician is important.

Key Words: food allergy, children
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Oral)

Introducdo: O Lupus Eritematoso sistémico € uma doenca autoimune cronica, de
evolucdo imprevisivel, caracterizada pela lesdo inflamatéria de diversos 6rgdos. Na
idade pediatrica ha habitualmente uma forma de inicio mais grave, sendo os distdrbios
hematologicos frequentes (50 a 75%). Descrevemos dois casos clinicos de apesentacdo
hematoldgica de LES e as dificuldades no diagnostico, terapéutica e seguimento destes
doentes, bem como o atingimento multissistémico e acompanhamento multidisciplinar
que exigem.

Descricdo: CASO 1: Rapariga de 14 anos, que inicia uma semana antes do
internamento quadro de febre (38°C) de predominio nocturno associada a cansaco,
poliartralgias, rash malar e visdo turva. Posteriormente, episodio de parestesias da
hemiface direita, disartria e diminuicdo transitoria da for¢ca muscular nos membros
direitos. Recorreu ao SU tendo realizado TC-CE que foi normal. Por agravamento das
queixas com astenia marcada e persisténcia das queixas visuais, € reavaliada em SU
tendo-se constatado palidez acentuada e livedo reticular. Analiticamente apresentava Hb
4 gr/dl (Htc 10,4%), reticulocitose 9%, haptoglobina <0.08 mg/dl, muitos aglutinados
eritrocitarios e TCD +++. Foi internada em UCIP com diagndstico de anemia hemolitica
auto-imune grave associada a provavel SAF secundario a doenca sistémica do tecido
conjuntivo e iniciou corticoterapia, imunoglobulina e suporte transfusional. A avaliagéo
por oftalmologia foi sugestiva de oclusdo da artéria central da retina, tendo iniciado
anticoagulacgdo. Por persisténcia da gravidade do quadro de hemolise houve necessidade
de adicionar terapéutica com rituximab. CASO 2: Menina, de 7 anos, que 2 semanas
antes do internamento inicia quadro de artrite dos membros superiores e lesGes cutaneas
eritematosas dos joelhos e cotovelos. Uma semana depois, surgem equimoses
espontaneas, gengivorragias, epistaxis e, a data do internamento, hematdria
macroscopica e TA>P95. Analiticamente destacava-se: Hb 8,9 gr/dl (VGM 81,8, HGM
28,6); Leucocitos 4.600 L; VS 155 mm/h; Plaquetas 109.000/L, prolongamento do TP
(37,2, INR 3,05) e do APTT 82,1" (V.R. 26-36”); tendo-se constatado diminuicdo de
todos os factores de coagulacdo e presenca de inibidores dos factores VIII e IX ;
anticoagulante lupico, Ac anticardiolipina e Ac. Anti Beta2GP1 positivos (> 15.0
U/mL) ANA positivos e Ac. AntidsSDNA >3000 Ul/ml. Foi medicada com
corticoterapia, hidroxocloroquina e enalapril com melhoria clinica e dos parametros
hematolégicos.

Discussdo: O primeiro caso representa um quadro de anemia hemolitica autoimune
grave em contexto de LES associado a SAF, com expressao trombética e multiorganica
(neurologica, oftalmoldgica e renal) com resposta satisfatoria a terapéutica instituida.



No segundo caso, também de apresentacdo multisistémica, caracterizou-se por discrasia
hemorragica, mas a presenca concomitante de factores tromboticos, dificulta o balanco
terapéutico desta doente.

Palavras chave: complicagGes hematologicas, 1Upus eritmatoso sistémico



CORTICOTERAPIA SISTEMICA PROLONGADA - PROPOSTA DE
PROTOCOLO DE SEGUIMENTO A LONGO PRAZ

Mariana Andrade, Lurdes Lopes, Guilhermina Fonseca

Unidade de Endocrinologia Pediatrica, Area de Pediatria Médica, Hospital de Dona
Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa.

- Reunido da Area de Pediatria Médica - 12 de Outubro de 2010

Apresenta-se uma proposta de protocolo de seguimento a longo prazo de criangas em
corticoterapia sistémica prolongada.

A discussdo sera depois alargada a todos, a fim de se estabelecer um consenso entre as
varias areas responsaveis pelo tratamento destes doentes com vista a elaboracdo de um
protocolo definitivo e sua inclusdo em NOC.

Palavras-chave: protocolo, corticoterapia, prolongada



CRANIOSSINOSTOSE: CASUISTICA DO SERVICO DE ANESTESIOLOGIA
DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA

Pinto Jorge, G.; Bressan, L.; Borges, A.; Rocha, T.

Area de Anestesiologia, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central,
EPE, Lisboa

- IV Encontro de Anestesia Pediatrica, Figueira da Foz (Poster, sujeito a sele¢do
prévia)

A craniossinostose é uma patologia que resulta da obliteracdo prematura parcial ou total
de uma ou mais suturas cranianas, sendo uma doenca pouco frequente. Afecta 1/1900-
2200 recém-nascidos vivos, com maior predominancia no sexo masculino, podendo
classificar-se em primarias (esporadicas ou sindromaticas) e secundarias.

Quando ha fusdo prematura de uma sutura, o crescimento do cérebro e do cranio ficam
comprometidos, levando a expansdo compensatoria de regifes que ndo estdo sujeitas a
esta restricdo. Esta situagdo conduz a problemas funcionais, estéticos e psicoldgicos.

O presente trabalho tem como objectivo rever a casuistica do Servi¢co de Anestesiologia
do Hospital de Dona Esteféania no que se refere a remodelagdes de sinostoses cranianas.
Foram consultados os processos clinicos dos Ultimos seis anos com vista a obter dados
relativos a demografia, aspectos anestésicos e classificacdo da patologia.

Foram recolhidos dados relativos a 37 casos de craniossinostose entre 2005 e 2010; 18
dos casos eram do sexo masculino e 19 do sexo feminino; a maioria com idade inferior
a um ano. A quase totalidade dos doentes apresentava grau ASA | ou Il. Na totalidade
dos casos foi empregue anestesia geral balanceada, tendo sido utilizados como
anestésicos: tiopental, sulfentanil, vecurdénio e sevoflurano. Em todos os casos, para
além da monitorizagdo standard, foi registada a tensdo arterial invasiva, pressao venosa
central, relaxamento muscular, diurese e gasimetrias arteriais. A classe de
craniossinostose mais frequentemente intervencionada foi a escafocefalia, num total de
13 casos, com uma duracdo aproximada de cirurgia de quatro horas e de anestesia de
cinco horas e 45 minutos.

A craniossinostose € uma patologia relativamente rara, com cerca de seis casos
intervencionados por ano no nosso centro. A maioria dos doentes foram criangas com
menos de um ano de idade, com escassa patologia associada. A tecnica anestésica
empregue é em grande medida sobreponivel a descrita na literatura, com excepg¢do do
uso do opioide, sulfentanil. No que se refere a prevaléncia das diferentes classes desta
patologia, os dados recolhidos também sdo semelhantes aos descritos na literatura.

Palavras chave: Craniossinostose e casuistica



CRANIOSSINOSTOSE: MANUSEAMENTO DAS PERDAS HEMATICAS NO
SERVICO DE ANESTESIOLOGIA DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA
Bressan, L.; Pinto Jorge, G.; Borges A.; Rocha, T.

Area de Anestesiologia, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central,
EPE, Lisboa

- IV Encontro de Anestesia Pediatrica, Figueira da Foz (Poster sujeito a sele¢éo
prévia)

A abordagem anestésica do doente proposto para a correcdo das sinostoses cranianas
deve comecar por uma histéria clinica detalhada, com especial atencdo a avaliacdo da
via aérea, estado neurologico e, fundamentalmente, a dificuldade para a obtencdo de
acessos vasculares. Sendo o procedimento cirdrgico extradural, o principal desafio deste
tipo de intervencdo prende-se com a perda sanguinea, que pode estar, segundo alguns
estudos, entre 50 e 200 porcento do volume de sangue estimado.

O presente trabalho tem como objectivo rever a conduta anestésica levada a cabo no
servigco de anestesiologia do Hospital de Dona Esteféania, no que se refere ao suporte
transfusional intra-operatorio das craniossinostoses.

Foram consultados 0s processos clinicos dos Gltimos seis anos com vista a obter dados
relativos ao volume de sangue estimado (VSE), volume e timing de sangue
transfundido, e evolucdo da hemoglobina pré-operatoria e pos-operatoria. Os dados
recolhidos foram agrupados segundo a idade, a classe de craniossinostose e a
classificacdo ASA.

Os 37 casos de craniossinostoses intervencionadas no nosso servico foram:
escafocefalia (n=13), plagiocefalia anterior (n=10), occicefalia (n=8), trigonocefalia
(n=4), plagiocefalia posterior (n=1) e braquiocefalia anterior (n=1).

O grupo amostral com maior relevo casuistico corresponde aos doentes com
escafocefalia, com menos de trés anos, ASA | e Il. Nos doentes ASA | (n=6), o volume
médio de sangue transfundido foi de 35,0% do VSE, a variacdo da hemoglobina foi de
11,9%, e o tempo médio para inicio da transfuséo foi de 38 minutos. Nos doentes ASA
Il (n=6) o volume médio de sangue transfundido foi de 37,0% do VSE, a variacdo da
hemoglobina foi de 14,2%, e o tempo medio para inicio da transfusdo foi de 37,5
minutos.

Conclui-se que a cirurgia da craniossinostose implica uma grande necessidade de
suporte transfusional, que se deve a uma significativa perda hematica. Segundo a
literatura estas perdas podem atingir até duas volémias, pelo que ndo devem ser
subestimadas. Por tratar-se de um estudo retrospectivo, ndo foi possivel quantificar as
perdas hematicas intra-operatorias numa grande parte dos casos analisados. Por outro
lado, embora os dados da literatura sugiram que a necessidade transfusional é variavel
segundo o tipo de craniossinostose, a duracdo da intervencgéo e o grau ASA, o reduzido
namero de casos analisados nao permite um estudo estatistico extenso.

Palavras chave: Craniossinostose, perdas hematicas



CRIANCA COM TRISSOMIA 21: INTERVENCAO MEDICA

Susana Gomes, Margarida Crujo, Monica Pinto, Maria do Carmo Vale

Unidade de Desenvolvimento do Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de
Lisboa Central - EPE, Lisboa

- Reunido da Area de Pediatria Médica - 27 de Abril de 2010

A Trissomia 21 € a cromossomopatia viavel mais frequente, estimando-se uma
incidéncia de 1 em cada 800 nados-vivos. Além das caracteristicas dismorficas tipicas, é
caracterizada pela existéncia de défice cognitivo e atraso global do desenvolvimento. A
associacdo frequente a outras patologias, nomeadamente gastro-intestinais,
endocrinoldgicas, ortopédicas e neoplésicas, justifica a necessidade de uma abordagem
médica individualizada, capaz de antecipar complicagdes e actuar de forma preventiva.
Em vaérios paises tém sido desenvolvidas guidelines ou recomendacdes para a vigilancia
e intervencdo médica das criancas e jovens com Trissomia 21. Em Portugal, foram
desenvolvidas pela Associacdo Portuguesa de Trissomia 21 (APPT21), que € membro
da EDSA (European Down Syndrome Association), mas ha alguns pontos que
continuam a suscitar ddvidas entre os especialistas de diversos paises, como foi
constatado no Congresso Mundial de Trissomia 21 em 2009.

Pretendemos relembrar estas normas de orientacdo clinica procurando debater os
aspectos menos consensuais que carecem ainda de investigacao.

Palavras-chave: trissomia 21, cromossomopatia, intervencdo médica



CRIANCAS E ADOLESCENTES INSTITUCIONALIZADOS

Tania Duque

Clinica da Encarnacio, Area de Pedopsiquiatria, Hospital Dona Estefania, Centro
Hospitalar de Lisboa Central EPE, Lisboa

- XXI Encontro Nacional de Psiquiatria da Infancia e Adolescéncia, 20/05/2010
(Apresentacéo de Poster)

Introducédo: A colocagdo de menores em lares de Infancia e Juventude é, para muitas
criancas e adolescentes, uma realidade necessaria.Uma parte importante destas criangas
e adolescentes mostram, em algum momento das suas vidas, sinais comportamentais,
afectivos ou cognitivos que deixam adivinhar um desenvolvimento desviante ou
patolégico o que leva os técnicos destas instituicbes a recorreram a consultas de
pedopsiquiatria.

Objectivo: O presente estudo descritivo, tem o objectivo de caracterizar a populagdo de
trinta criangas institucionalizadas que acederam a consulta de Pedopsiquiatria, na
Clinica da Encarnacdo, entre os anos de 2002 e 2009.

Metodo: Procedeu-se a consulta e recolha de dados dos trinta processos clinicos de
criancas e adolescentes institucionalizados.

Resultados: Verificou-se um predominio do sexo masculino na amostra. A idade média
das criangas é de 9,6 anos. Os Motivos de Consulta mais frequentes séo
comportamentos de oposi¢édo e agressivos. O Diagnostico predominante € Perturbagédo
do Comportamento. A Causa de Institucionalizagdo mais comum é negligéncia. A
maioria das criangas mantém acompanhamento regular em consultas de pedopsiquiatria
e faz terapia farmacoldgica.

Conclus6es: Ha um maior conhecimento da parte de técnicos das institui¢cbes acerca da
especialidade de pedopsiquiatria. A observacdo de um predominio de Perturbacdes do
Comportamento é sobreponivel a outros estudos. Evidenciou-se a necessidade de
consultas especializadas para avaliagdo e tratamento destes casos. Salientou-se a
gravidade da psicopatologia nesta populacao.

Palavras-chave: Criancas institucionalizadas; Pedopsiquiatria



CRISES PSICOGENICAS NAO EPILEPTICAS

Ana lIsabel Dias, Alberto Leal, Ana Moreira, Eulalia Calado, José Pedro Vieira, Rita
Silva

Servico de Neuropediatria, Area de Pediatria Médica, Hospital de Dona Estefania,
Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa.

- Reunido da Area de Pediatria Médica — 25 de Maio de 2010

As crises psicogénicas ndo epilépticas (CPNE) ou pseudocrises definem-se como
fendmenos de natureza motora, sensitiva ou perceptiva, que podem ser semelhantes a
crises epilépticas mas que ndo se associam a alteracfes concomitantes no EEG.

Ocorrem isoladas ou coexistindo com epilepsia ou com outros problemas psiquiatricos e
surgem sobretudo na adolescéncia e no sexo feminino. S&o motivo frequente de
referenciacdo e seguimento em consulta de Neuropediatria. Por exemplo, em centros de
referéncia de epilepsia, cerca de 20% dos doentes tém crises psicogénicas e estas
coexistem com epilepsia em cerca de 9 a 20% dos casos. Historia pessoal de epilepsia,
ambiente familiar problematico, abuso psicoldgico e fisico e perturba¢Ges psiquiatricas
associadas, como, por exemplo, depressdo e ansiedade, poderdo ser factores
contributivos para o seu aparecimento.

Levam muitas vezes a investigacOes diagnosticas e escaladas terapéuticas excessivas e
desnecessérias. Também em doentes rotulados como tendo doenca psiquiatrica, o
verdadeiro diagnostico poderd ser epilepsia, donde a importancia do seu correcto
diagnostico e abordagem terapéutica conjunta com a Pedopsiquiatria.

O diagnostico baseia-se na suspeita clinica, atraves de uma anamnese pormenorizada e
dirigida, no video-EEG e, em casos seleccionados, na monitorizacdo prolongada com
video-EEG e na prova de sugestdo, que consiste na inducdo de uma crise com placebo,
registada com video EEG.

Sendo muitas vezes subdiagnosticadas e subtratadas, o prognostico é globalmente
desfavoravel, com elevada morbilidade.

E fundamental uma abordagem diagndstica e terapéutica conjunta da Neuropediatria
com a Pedosiquiatria.

Sé&o apresentados video-EEGs exemplificativos e resultados preliminares de um estudo
prospectivo a decorrer no Laboratério de EEG do servico de Neurologia Pediatrica do
Hospital de Dona Estefania, incluindo doentes com suspeita de crises psicogénicas, com
ou sem diagnostico prévio de epilepsia.

Palavras chave: epilepsia, crises psicogénicas



CYSTIC FIBROSIS, ALLERGY AND GENETICS

Jodo Antunes®, Ana Fernandes?, Luis Miguel Borrego®, Paula Leiria Pinto®, José
Cavaco®

1 - Immunoallergy Department, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa
Central, EPE, Lisbon: 2 - Pneumology Department, Hospital Dona Estefania, Centro
Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisbon,

- XXIX Congresso Anual da EAACI (European Academy of Allergology and Clinical
Immunology),2010, Londres, 5 a 9 de Junho de 2010 ( Poster)

Introduction: Cystic fibrosis (CF) is an autosomal recessive multi-systemic disease and
affects 1:3300 new-borns among Caucasian population.

Recent studies report an atopic prevalence among CF patients identical to general
population and show no important role on disease progression.

Airborne fungi sensitization, in particular A. fumigatus, is frequent among CF patients.
It increases with age and can reach 50% of cases. It appears to correlate with lung
function decline but asymptomatic sensitizations are also common. Our objective was
to evaluate sensitization to common airborne allergens in CF children and to identify
possible genetic factors involved in atopic sensitization.

Methods: We studied 18 children with CF attended at our hospital. Skin prick tests with
the most relevant airborne allergen extracts in our region were performed. House dust
mites, parietaria, olive tree and grass pollens, pet dander as well as several moulds
(Aspergillus fumigatus, Alternaria alternata, Cladosporium herbarum and Candida
albicans) were tested.

Retrospective data concerning total IgE levels, specific IgE to A. fumigatus, bacterial
lung colonization, mutation analysis and CT-scan findings were collected from patients’
files.

Results: Eleven girls and seven boys were included, spanning ages 3 to 23 (average 11
years). Positive skin tests were found in 56% of the cases, with mould sensitization in
half of these children. Alternaria alternata was the most prevalent allergen, present in
40% of all sensitizations.

Mould sensitization was more prevalent in older children (80% over 10 years old) while
sensitization to house dust mites or pollens was detected more frequently in younger
children (80% under 12 years old).

Six children were homozygous for F508 deletion. Among these, 67% were sensitized to
moulds and only one patient sensitized to A. alternata was not F508 del/F508 del.

Total IgE levels were increased in 7 patients and 6 of them (86%) had positive skin test.
Discussion: Cystic fibrosis patients appear to be more prone to mould sensitization, in
particular A. alternata, in contrast to previous data where A. fumigatus was the most
prevalent identified allergen. Age and genetics also appear to be important factors for
mould sensitization.

The relationship between atopy, genetics and CF remains under scope but the
immunoallergic evaluation assumes a greater interest for a correct approach of these
patients.

Key Words: interactive poster presentation session.



CYTOMEGALOVIRUS CONGENITAL INFECTION REGISTRY IN
PORTUGAL - PRELIMINARY RESULTS

Paulo Paix0", Maria Teresa Neto?, Maria Jo&o Brito®, Graca Rocha, Teresa Marques®
1 - Departamento de Microbiologia, Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade
Nova de Lisboa; 2 - Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais, Hospital de Dona
Estefania. Centro Hospitalar de Lisboa Central; 3 - Unidade de Infecciologia Pediatrica,
Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa

- XXII European Congress of Perinatal Medicine, Granada, Maio 2010
(Comunicacao livre oral)
- The Journal of Maternal-Fetal & Neonatal Medicine. 23, Suppl 1 May 2010 pp 626

Introduction: Human cytomegalovirus (HCMV) is the leading cause of congenital
infection worldwide, with an estimated prevalence of 1% in Portugal. NAO FOI 0,7%?
In 2006 a national registry of cytomegalovirus congenital cases was started, through the
Portuguese Paediatric Surveillance Unit of the Portuguese Society of Paediatrics
(PPSU). The aim of the registry was to assess the epidemiology of congenital infection
and study the outcome of the infected children; moreover we aimed to prepare a
standard way to diagnosis and follow-up these children. The preliminary results of the
first 42 months of the study are presented.

Materials and methods: Study design: National epidemiologic surveillance. Only
cases confirmed by viral culture or PCR detection in the first three weeks of life were
included. Clinical and laboratory data were sent to the coordinator group at the time of
diagnosis and along the follow-up.

Results: Between January 2006 and June 2009, 14 notifiers registered 36 cases —
estimated incidence 0.098/1000LB; 16 newborns were symptomatic and 20
asymptomatic. In the group of symptomatic newborns 4 mothers had had primary
infection, 3 recurrent infection and 9 were inconclusive; amongst asymptomatic ones, 9
mothers had had primary infection 5 recurrent and 6 were inconclusive. Evolution was
known in 9 children - 2 symptomatic and 7 asymptomatic.

Conclusions: The incidence found is far from prior studies in Portugal. Only nine
children were followed-up, making impossible any conclusion on the evolution.
Interestingly, the ratio primary/recurrent infection was quite similar amongst
symptomatic and asymptomatic newborns, suggesting an important role of recurrent
infections. Nevertheless, the low number of reported cases implies the continuation of
this registry.

Keywords: CMV, Congenital infection, surveillance



DENSIDADE DO USO DE ANTIBIOTICOS NUMA UCIN

Vera Rodrigues, Sandra Santos, Maria Teresa Neto, Micaela Serelha

Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais, Area de Pediatria Médica, Hospital de Dona
Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa; Faculdade de Ciéncias
Medicas, Universidade Nova de Lisboa.

- Reunifo da Area de Pediatria Médica — 8 de Junho de 2010

Introducdo: Os antibidticos (AB) sdo os farmacos mais frequentemente prescritos em
Unidades de Cuidados Intensivos Neonatais (UCIN). Por esse motivo uma das grandes
preocupacdes dos neonatologistas é o surgimento de infec¢bes causadas por
microrganismos multirresistentes. Apesar dessa preocupacdo, € dificil encontrar
publicacdes sobre este assunto.

A UCIN do Hospital de Dona Estefania trata em meédia 300 recém-nascidos (RN) por
ano dos quais cerca de 25% sdo cirurgicos e 18% sdo RN de muito baixo peso
(PN<15000)

Aos RN cirdrgicos sdo prescritos antibidticos no pré operatério, de acordo com 0s
protocolos da Unidade, a patologia subjacente e a idade pds-natal do doente. Nos 3
primeiros meses de 2010 a taxa de utilizacdo de cateteres venosos centrais foi 51 e a
taxa de ocupacdo 86,4%. Cerca de 58% dos RN admitidos por ano sdo sujeitos a
tratamento com AB.

Objectivo: Conhecer a densidade de prescricdo de AB numa UCIN médico-cirurgica.
Métodos: Estudo prospectivo observacional. Foi realizado o registo diario dos AB
efectivamente administrados a todos os RN internados, durante um periodo de 2 meses
do ano de 2010. Os dados foram registados apds a segunda visita diaria, no fim da
manha. Foram avaliados os seguintes pardmetros: nimero de doentes tratados, dias de
tratamento/doente, dias de AB, nimero de cursos de AB de cada doente, antibioticos
prescritos e nimero, por doente.

Resultados: Durante o periodo de estudo foram admitidos 48 RN num total de 823 dias
de internamento; a estadia média foi 17,2 dias; a populagéo inclui 16 RN operados. N&o
fizeram qualquer antibidtico 29% dos RN admitidos. Foram prescritos 112 AB a 34 RN
(71%) num total de 757 dias de AB, correspondendo a 92% dos dias de internamento;
28 RN fizeram apenas 1 curso de AB, 2 RN dois cursos, 3, 3 cursos e, 1, 4 cursos de
AB. Um RN fez apenas 1 AB, 11 RN -2 AB,9RN -3 AB,7-4AB,4RN-5AB, 1
RN -6 AB e 1 RN -8 AB. No total, 22 RN (46%) fizeram mais do que dois AB. O AB
mais frequentemente prescrito foi a gentamicina (33 vezes — 232 dias); seguiram-se
cefotaxime (19 vezes, 120 dias), ampicilina (19 vezes, 87 dias), vancomicina (13 vezes,
87 dias), metronidazol (12 vezes, 78 dias), flucloxacilina (4 vezes, 31 dias). Foram
ainda prescritos também, apenas uma vez, meropenem, anfotericina B liposémica e
amicacina, respectivamente 36, 33 e 22 dias e, cefuroxime, eritromicina e penicilina G
benzatinica.

Discussdo: Nédo havendo estudos semelhantes publicados € dificil comparar resultados.
Podemos contudo comparar com os da prépria UCIN. Em estudo anterior realizado em
2008, constatou-se uma menor percentagem de dias de internamento com AB apesar de
uma percentagem semelhante de RN sem AB. Admitimos que este estudo funciona
como um “estudo de prevaléncia” dando apenas a conhecer uma fotografia pontual da
prescricdo de AB numa UCIN; uma melhor avaliacdo poderia ser dada se fossem
comparados periodos diferentes ao longo do ano, pratica a que nos propomos.
Conclusao: A prescri¢cdo de AB numa UCIN devia ser objecto de auditoria e constituir-
se como um critério de avaliacdo de qualidade de prestacao de cuidados.
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DENSITY OF ANTIBIOTICS USE IN ANICU

Vera Rodrigues, Sandra Santos, Maria Teresa Neto, Micaela Serelha

NIC, Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE; Faculdade
de Ciéncias Médicas, Universidade Nova de Lisboa.

- Global Congress of Maternal and Infant Health. Barcelona (Comunicacao livre
oral)

Background: Antibiotics (AB) are one of the most common prescribed drugs in
NICUs, making infection caused by multirresistant bacteria fearful events. The NICU of
Dona Estefania Hospital is a tertiary medical-surgical unit seated in a paediatric
hospital with maternity; about three hundred newborn infants (NB) are admitted each
year; about 58% to 61% of admitted NB are given at least one course of antibiotics. All
surgical NB have AB prescription as part of routine treatment with two or three AB,
depending on the clinical case and postnatal age. During the first 3 months, 2010, CVC
utilization ratio was 51. During the study period occupation rate was 86.4%.

Aim: To assess the density of AB prescription in a medical surgical NICU.

Methods: Prospective, observational study. A daily registry of all AB effectively given
to NB was done during a two months period in 2010; data were collected every day
after the second medical round. Number of treated patients, treatment/patient days, AB
days, number of AB courses and NB with one, two, three or more AB were searched
for. The population includes 16 NB operated on.

Results: During the study period 48 NB were admitted accounting for 823 admission
days and LOS of 17.2days; 34 (71%) were given AB , during a total of 337 AB days
accounting for 48% of admission days. One hundred twelve AB were prescribed to
these 34 NB; 28 newborn infants were given one AB course, 2, two courses, 3, three
courses and 1 four courses; 1 NB was prescribed one AB (penicillin), 11 NB two AB, 9
NB three AB, 7, four AB, 4, five AB, 1 NB, six AB and one NB, 8 AB. The most
prescribed AB was gentamicin (33 times — 232 days) followed by cefotaxime (19 times,
120 days) and ampicillin (19 times, 87 days), vancomycin (13 times, 87 days),
metronidazole (12 times, 78 days), flucloxacillin (4 times), meropenem and
amphotericin. Compared to a previous study the rate of NB with AB prescription was
similar as well as the percentage of days on antibiotics.

Conclusion: AB prescription should be subject for audits and a quality criteria on the
evaluation of NICUs.

Keywords: Antibiotics, Neonatal intensive care units, surveillance



DEVELOPMENTAL PATTERN OF GABAA RECEPTOR PHYSIOLOGY IN
HUMANS: KCC2 PREDOMINANCE IS SIGNIFICANT AFTER 7 MONTHS OF
POSTNATAL LIFE

Sofia T. Duarte®?, Carlos Ortez®, Eulalia Calado®, Miguel C. Seabra®*, Angels Garcia-
Cazorla®

1 - Servico de Neuropediatria, Hospital de D. Estefania, Centro Hospitalar Lisboa
Central, EPE, Lisboa; 2 - CEDOC, Faculdade de Ciéncias Medicas da Universidade
Nova de Lisboa; 3 - Servigo de Neuropediatria, Hospital Sant Joan de Déu, Barcelona,
and CIBER-ER (Biomedical Network Research Centre on Rare Diseases, Instituto de
Salud Carlos Ill, Spain); 4 - Instituto Gulbenkian de Ciéncia

—  Workshop: Molecular Mechanisms in Neurodegeneration: From Molecule to Cures,
Sesimbra, 15-21/6/2010 (Comunicacao Oral)

— Congresso Nacional de Neurologia 2010 - Plasticidade, Reorganizagdo e
Recuperacdo Funcional, Espinho, 6/11/2010 (Comunicacdo Oral)

Introduction: During early development, GABAA-receptor mediated responses are
often depolarizing, and lately evolve to a mature pattern of neuronal hyperpolarization,
when activated. This functional switch has been attributed to age-related differences in
the relative abundance of cation chloride cotransporters, such as KCC2 and NKCC1,
which regulate chloride homeostasis.

Objective: We aimed to better characterize, in humans, the evolving changes of
molecules that play a key role in this process.

Methods: NKCC1 and KCC2 were analysed in CSF samples from 55 healthy paediatric
controls (1 day to 14 years) by western blot analysis. Since there is evidence that brain
derived neurotrophic factor (BDNF) controls the expression of KCC2, this neurotrophin
was also quantified in the same samples. GABA vesicular transporter was also studied,
in order to give an estimation of GABA synaptic release.

Results: All proteins were detected in the CSF. NKCC1 and KCC2 are both highly
expressed in the first months of life, without predominance of one type of cation
chloride. After 7 months of postnatal life, we detected a significant reduction of NKCC1
and the establishment of KCC2 predominance. Additionally, we found a statistically
significant relation between the expression of BDNF and KCC2.

Interpretation: According to these results, the global switch to a mature pattern of
GABAA receptor physiology is around seven months of life. Until this age, NKCC1
expression is very high, and this finding has relevance to the rational treatment of
seizures in the first year of life, since GABAA receptor agonists are commonly used in
these ages. Moreover, the recognition of an expected normal pattern of neuronal
maturity can be helpful in elucidating disturbances in this process, which may underlie
the physiopathology of severe epileptic disorders occurring during the first year of life.

Palavras chave: gabaa receptor; physiology; developmental pattern
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Background: Clinical assessment of children suspected of appendicitis is an area of
clinical uncertainty where suitable diagnostic aids must be researched. In Dona
Estefania Hospital, an urban paediatric hospital with 90.000 annual emergency
episodes, the analysis of adverse events concerning missed diagnosis of appendicitis
identified contributing factors such as late referral to surgical observation, variations in
diagnostic assessment and lack of post discharge follow-up.

Aims: To design and implement a protocol able to increase involvement of surgeons in
the diagnosis of acute abdominal pain and improve accuracy. To explore barriers and
facilitators to the intervention

Design: Mixed methods design with a prospective paediatric cohort study of patients
with acute abdominal pain attending the emergency department subject to the use of a
protocol followed by 18 semi-structured interviews to participants.

Intervention: Application of a clinical questionnaire prior to any diagnostic aids.
Laboratory tests and surgical observation suggested for patients with > 1 positive
variable. Reassessment and imaging requested according to appendicitis suspicion
level.

Results: Enrolment retrieved 538 children and physicians complied with the protocol
utilization in 417 cases (78%). Appendicitis was diagnosed in 15 patients and all
patients had > 1 positive variable in the questionnaire. Surgeons were significantly more
involved in the assessment of patients assessed by a compliant paediatrician.

Barriers to implementation were overworking for surgeons and conflicts with clinical
intuition for paediatricians. Benefits were raised awareness of the problem and a more
disciplined clinical process. Application of the protocol to a more restricted group of
patients was the most frequent suggestion in all professional groups.

Conclusions: An interdisciplinary team applied a locally designed solution to
previously detected systemic problems improving reliability of care. The project
introduced standardization of procedures and attitudes and the simultaneous promotion
of clinical awareness, self assessment skills and response to reported incidents.

Keywords: Abdominal pain, child, quality improvement
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(Resumo)

Introducdo: O estudo das disfuncBes pubertarias engloba um exame clinico e testes
laboratoriais apropriados, que incluem a determinagdo das fungdes hipotalamica,
gonadal e suprarrenal. A imagiologia desempenha um papel-chave nesta avaliacao.
Objectivos: Rever as defini¢des e aspectos da fisiologia da puberdade. Reconhecimento
dos aspectos anatomicos normais das estruturas pélvicas do aparelho reprodutor
feminino. Serdo abordados os dois grandes grupos das disfungGes pubertérias,
nomeadamente a puberdade precoce e a amenorreia primaria, e o papel da imagiologia
na caracterizacao destas entidades.

Achados Radiologicos: A radiografia simples para a determinagdo da idade 0ssea € 0
exame de primeira linha no estudo da puberdade precoce e variantes da puberdade. A
ecografia pélvica tem como objectivos a identificacdo do Utero e ovarios, avaliar se a
morfologia é adequada ao grupo etario, e detectar anomalias especificas, como quistos
ovaricos ou massas anexiais. O estudo ecografico deve contemplar a avaliacdo da area
das suprarrenais, e a ecografia mamaria, na telarca prematura unilateral ou assimétrica.
A ressonancia magnética do cranio esta indicada em casos de puberdade precoce central
ou atraso da puberdade (hipogonadismo hipogonadotréfico). A TC e a RM de corpo tém
indicacdes limitadas, sendo essencialmente solicitadas para a caracterizacdo de massas
abdominais. A cintigrafia 6ssea pode ser Gtil na avaliacdo de lesGes 6sseas no Sindrome
de McCune-Albright.

Conclusdo: Os exames de imagem assumem particular relevo no diagnostico
diferencial e follow-up das disfungdes pubertarias, cujas implicacdes no futuro da
crianga justificam um tratamento atempado. O reconhecimento dos aspectos anatdmicos
habituais da pelve pediatrica € essencial.

Palavras-chave: puberdade precoce; atraso pubertario.



DISPLASIA FIBROSA CRANIO-FACIAL (DFCF) A PROPOSITO DE 2 CASOS
CLINICOS EM CRIANCAS
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- 57° Congresso Nacional da Sociedade Portuguesa de Otorrinolaringologia e
Cirurgia Cérvico-Facial, 6-9 de Maio 2010, Cascais

Introducdo: A displasia fibrosa cranio-facial (DFCF) é uma doenca rara, benigna, de
curso indolente e etiologia a esclarecer. Traduz-se pela substituicdo do tecido désseo
normal por tecido fibroso com disposicdo andmala das trabéculas ésseas. A doenca
pode correr nas formas Monostoticas e Poliostoticas, isolada ou associada a lesdes
extra-cranianas e endocrinopatia. A clinica revela dismorfia cranio-facial associada
geralmente a sintomatologia otoldgica, oftalmoldgica ou rinoldgica. Os principais
diagnosticos diferenciais a ter em conta sdo a Doenca de Paget, o fibroma ossificante e 0
meningioma. A abordagem cirurgica revela-se para a existéncia de defices funcionais ou
deformidades facias grosseira.

Material e métodos: Estudo retrospectivo de 2 casos clinicos de ECOP acompanhados
no HDE, durante periodo de 2008 a 2009, utilizando método descritivo.

Resultados: Em ambos os casos clinicos a assimetria cranio-facial por tumefacgdo da
regido temporal constituiu a manifestacéo inicial. No primeiro caso clinico, crianca de 9
anos, verificou-se concomitantemente uma estenose do canal auditivo externo esquerdo
e a tomografia computorizada revelou espessamento marcado da escama do temporal e
rochedo & esquerda, evidenciando doenca Monostotica. Restante exame objectivo,
analitico, audiomeétrico e radiografia d esqueleto sem alteraces. O segundo caso trata-
se de uma variante Poliostotica com envolvimento do osso temporal e esfendide
homolateral, & direita, associada a diminuicdo do calibre do canal Optico, sem
repercussdes oftalmoldgicas. Trata-se de uma crianga de 3 anos ja com défice
audiologico, com GAP aéreo-6sseo de 50 db a direita, pela reducdo e volume das
cavidades pneumatizadas do ouvido médio associada a fixacdo da cadeia ossicular.
Analiticamente sem alteracbes. Ambas as criancas encontram-se em vigilancia, sem
necessidade de qualquer intervencdo cirdrgica até ao momento.

Conclusao: A DFCF é uma doenca benigna mas com possivel compromisso funcional e
estético que exige um acompanhamento seriado, numa abordagem multidisciplinar, que
visa atempado diagndstico e a intervencdo precoce das eventuais complicagdes.

Palavras chave: displasia fibrosa, cranio-facial



DIYSMENORRHOEA AND ENDOMETRIOSIS IN A 14 YEAR OLD GIRL - A
RARE REPORT
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20™ World Congress on Ultrasound in Obstetrics and Gynecology, Praga

This is a case report of a 14 years old girl, sent to the Gynecology appointment to
evaluate for dysmenorrhoea. She had a previous diagnosis of right renal agenesis.

The age of menarche was 11 years old, and the symptoms suggested primary
dysmenorrhoea, more intense in the first day, and only partly relieved by ibuprofen.
The symptoms had a slight improvement with the use of oral estroprogestatives.

The physical examination revealed normal external genitalia, and the abdominal
palpation was normal.

A pelvic ultrasound revealed suggestive features of uterine duplication with two uterine
structures converging towards the cervix. The development was slightly asymmetrical,
larger on the right, where it showed intracavitary fluid, suggesting blind right
hemiuterus.

The pelvic CT confirmed the presence of didelphys uterus, with greater expression to
the right body, suggestive of unicollis variant.

The diagnostic laparoscopy showed didelphys uterus with blind right hemiuterus,
endometriosis in the pouch of Douglas and in the bladder surface. Hydrotubation
revealed flow of saline through the left fallopian tube.

In the hysteroscopy, a single cervix and single uterine cavity with one tubal orifice were
seen, corresponding to the left hemiuterus.

After conversion to laparotomy, right hemi-hysterectomy was performed.

Renal anomalies should raise the suspicion of genital malformations. The early
diagnosis and treatment are important to avoid future complications such as
endometriosis.

Keywords: Endometriosis, dysmenorrhoea, didelphys uterus
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Introducdo: A Doenca Celiaca (DC) é uma patologia comum na inféncia (1/100), com
uma prevaléncia em parentes em primeiro grau de 10%. Estudos realizados em gémeos
mostraram uma taxa de concordancia de 86% em monozigéticos e 20% em dizigoticos.
Com a melhoria da acuidade dos testes serolégicos, tem sido possivel realizar o
diagndstico de DC em criancas com clinica fruste ou mesmo em criangas assintomaticas
com patologia associada.

Caso Clinico: Crianca do sexo feminino, com 16 meses de idade, previamente
saudavel, que recorre ao servi¢o de urgéncia por quadro de vomitos com 3 semanas de
evolugéo, associado a fezes moles e perda ponderal. Constatado cruzamento de percentil
do peso a partir dos 14 meses, altura em que passou do percentil 75 para o percentil 10.
Ao exame fisico apresentava irritabilidade, aspecto emagrecido, sem sinais de
desidratacdo ou outras alteracdes. Perante este quadro, foi colocado a hipotese de
diagnostico de DC e pedido o rastreio serolégico.

Na reavaliacdo em consulta na semana seguinte, mantinha a clinica e verificaram-se
anticorpos anti-transglutaminase tecidular e anti-endomisio positivos. A hipétese de DC
foi confirmada por biopsia jejunal.

Apos este diagnostico, constatou-se que a irma gémea monozigética desta crianca
apresentava uma diminuicdo do apetite associado a ligeira perda ponderal.
Laboratorialmente, apurou-se um rastreio serolégico de DC positivo. A bidpsia jejunal
confirmou posteriormente este diagnostico.

Ambas iniciaram dieta sem gliten com regressdo da sintomatologia e recuperacao
gradual do peso. Aguardam resultado de HLA DQ2e DQ8.

Conclusdo: Este caso clinico ilustra a natureza inespecifica da Doenca Celiaca,
obrigando a um elevado nivel de suspeicdo por parte do clinico. O diagndstico de DC
nestas gémeas levanta a questdo da indicacdo do rastreio da doenca em irmaos de
celiacos. E recomendacio da NASPGHAN o rastreio serolégico em parentes em
primeiro grau assintomaticos de doentes celiacos.

Palavras chave: doenca celiaca, gémeos monozig6ticos
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- 6° Simposio de Imuno-Hematologia e Medicina Transfusional Guimarées

Designa-se por Doenca de Células Falciformes um grupo de alteracBes genéticas
caracterizadas pela producdo de Hb S, anemia, lesdes agudas ou crénicas dos tecidos
secundarias ao blogueio do fluxo sanguineo pelos eritrocitos alterados. A drepanocitose
ou anemia de células falciformes (Hb SS) é a forma mais comum da doenca. Outras
variantes incluem: hemoglobin SC (Hb SC), hemoglobina S/p talassémia (S/p tal),
HbS/E, HbS/D.

A terapéutica com CEs pode ser necessaria em duas circunstancias: em emergéncia ou
como prevencédo das complicagGes a curto e a longo prazo.

Objectivo: Substituir as células contendo HbS por células que contém HbA, com a
intencdo de parar ou prevenir os fendmenos vaso-oclusivos e melhorar a libertagdo de
oxigeénio aos tecidos. A anemia basal ndo é geralmente indicagédo para transfuséo.

Nas crises dolorosas ndo complicadas a hemoglobina pode também cair 1-2 g/dL, mas
as transfusdes ndo estdo geralmente indicadas. Poderdo estar se o doente desenvolver
sintomas de anemia, incluindo taquicardia, taquipneia, dispneia e fadiga; uma baixa
contagem de reticulocitos (<100x10°/L) ou uma descida da hemoglobina superior a 2
g/dL.

Metodologia: Antes de Iniciar a Terapéutica Transfusional:

e Efectuar fenotipagem eritrocitaria detalhada.

e Os eritrocitos para transfusdo destes doentes devem ser compativel nos sistemas
ABO, Rh (CcDEe) e Kell para minimizar a alo-imunizagé&o.

e OS CEs devem ser HbS negativos e terem menos de 7-10 dias de
armazenamento.

e O servico de sangue deve manter um registo detalhado da historia transfusional
dos doentes, nomeadamente a tipagem eritrocitaria, a pesquisa de anticorpos
irregulares e a identificacdo de anticorpos.

e Todos os hospitais onde séo seguidos doentes com doenca de células falciformes
devem ter apoio transfusional 24h /dia 7 dias por semana.

Transfusdes em Emergéncia:

a) Transfusdes simples: Estdo indicadas em crise aplastica, sindrome de
sequestracdo esplénica, faléncia cardiaca severa. Podem ser necessarias na
sequestracdo hepatica, hemorragia ginecoldgica, hemorragia gastrointestinal
e hematuria.

b) /Eritrocitaferese/Exsanguineo-Transfusdo Manual: Esta indicada para
reduzir a falciformacdo numa situacdo aguda, para preparar um doente para um
procedimento cirdrgico ou radiologico ou antes de iniciar um periodo de transfusdes
regulares. No acidente vascular cerebral, sindrome toracico agudo, septicemia grave,
sequestracao hepatica, colestase intra-hepatica progressiva, faléncia multi-orgéo.

A utilizacdo de separadores celulares ou de método manual esta dependente da
existéncia do equipamento, de profissionais treinados e da situagdo clinica do doente.
Sempre que possivel, é preferivel a utilizacdo de equipamento automatico.
Eritrocitaferese versus Transfusdo Simples vantagens e desvantagens

Vantagens Desvantagens

Eritrocitaférese | Diminui a acumulacdo de ferro. | Condicionada por acessos venosos




S desejado.

Melhor controlo no nivel de Hb | Risco de infeccdo e trombose

Exige maiores recursos

Baixo risco de hiperviscosidade | Aumenta a exposi¢do a dadores

Transfusdo Técnica facil Maior acumulacéo de ferro
Simples Fracos recursos Impossivel baixar rapidamente a
Reduz a exposigéo a dadores HbS sem risco de

hiperviscosidade

Transfusdes Electivas: Estdo indicadas ap6s AVC, na faléncia cronica de orgdo (rim,
coragdo, pulm&o). Podem ser necessarias na gravidez, na presenca de qualidade de vida
insatisfatdria, crises vaso-oclusivas recorrentes, Ulcera de perna.

Indicagdes possiveis para Transfusao Electiva

Nivel de evidéncia A ou B

Nivel evidéncia A ou B N&o disponivel

Prevencéo primaria de AVC

Complicagdes na gravidez

Prevencdo secundaria AVC

Crises vaso-oclusivas graves de repeticao

Cirurgia electiva

Hipertensdo pulmonar

Crises vaso-oclusivas na gravidez

Ulceras de perna

Palavras chave: doenca de células falciformes, terapéutica transfusional
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A doenca de Niemann-Pick tipo C (NPC) é uma doenca hereditaria do metabolismo dos
lisossomas resultante de um deficiente transporte intracelular do colesterol endogeno.

E apresentado uma actualizagdo abrangente desta doenca incluindo dados epidemioldgicos, sua
fisiopatologia, métodos de diagndstico, incluindo as mutacbes frequentes, e a histéria natural
doenca. S&o descritos os sintomas sugestivos da NPC que, habitualmente, apresenta sobretudo
manifestacdes neuroldgicas graves e progresssivas, nomeadamente ataxia cerebelosa, disartria,
disfagia, distonia e deméncia progressiva. A maioria dos doentes demonstra uma parésia do olhar
vertical supranuclear caracteristica (VSGP), sinal neuroldgico precoce e muito Util para o
diagndstico, cataplexia e, por vezes, convulses.Outras manifestacGes desta doenca, que pode
surgir em qualquer idade, do recém-nascido a idade adulta, séo as viscerais (hepatica, esplénica
e, por vezes, pulmonares), assim como, os disturbios psiquiatricos.

Embora ndo haja disponivel um tratamento definitivo, uma cura, 0s avangos na compreensdo da
doenca levaram a utlizagdo do miglustato, que esta indicado para o tratamento de manifestacbes
neuroldgicas progressivas em doentes adultos e pediatricos com doenca de Niemann-Pick tipo C.
S&o mostrados alguns dados de eficacia clinica do farmaco em doentes com esta situagao.
Apresentamos, igualmente, a experiéncia da Unidade na NPC, com uma descri¢cdo muito breve
de alguns casos clinicos.

Palavras-chave: Niemann-Pick tipo C, miglustato
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— Sinapse, Novembro 2010, N° 2, Volume 10, pag 117.

Introducdo: A doenca de Von Hippel-Lindau (VHL) é uma doenca genética rara de
transmissdo autossomica dominante caracterizada por uma variedade de tumores
benignos e malignos, como hemangioblastoma do sistema nervoso central (SNC) e
retina, carcinoma renal de células claras e feocromocitoma. A mutacdo genética desta
doenca ocorre em 1:36000 recém-nascidos e as manifestaces clinicas podem surgir
desde a infancia até a idade adulta (idade média 26 anos).

Caso Clinico: Crianca de 7 anos de idade do sexo feminino com antecedentes pessoais
irrelevantes. Na sua histéria familiar destaca-se avd materno falecido aos 28 anos por
hemorragia intracraniana e mae com hemangioblastoma cerebeloso operado aos 21 anos
de idade e com estudo genético positivo para doenga de VHL. A crianca foi avaliada na
Consulta de Genética e fez também o estudo genético que foi positivo. A observagdo na
Consulta de Oftalmologia ndo encontrou alteracdes. Foi referenciada a consulta de
Neuropediatria e, embora com exame neuroldgico normal, dados os antecedentes
familiares, realizou RM-CE que mostrou lesdo cerebelosa compativel com
hemangioblastoma em contexto de doenca de VHL. Submetida a remocéo cirdrgica da
lesdo, actualmente esta clinicamente bem.

Comentarios: As criancas com contexto familiar de doenca de VHL devem realizar
estudo genético para a doencga, assim como manter um seguimento clinico adequado,
pois é fundamental o diagndstico e tratamento precoces das manifestacdes da doenca.
As recomendagOes internacionais para o rastreio de hemangioblastomas do SNC
preconizam, nos casos assintomaticos, realizacdo de RM-CE a partir dos 10-11 anos. A
presenca de hemangioblastoma numa crianca de 7 anos assintomética pode questionar
as indicacbes de rastreio actuais, numa doenca com morbilidade e mortalidades
elevadas.

Palavras-chave: doenca de VVon Hippel-Lindau, hemangioblastoma, RM-CE
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Introducdo: A Doenca Inflamatéria Intestinal (DII) representa um grupo heterogéneo de
patologias nem sempre facil de diagnosticar, podendo manifestar-se em idade pediatrica em
cerca de 25-30% dos casos.

Estudos epidemiologicos recentes comprovam o aumento da sua incidéncia (em particular da
Doenga de Crohn) nos altimos 10 anos, contudo, em Portugal estudos semelhantes sdo ainda
escassos.

Objectivo: O trabalho apresentado teve como objectivo a caracteriza¢do da populagdo pediatrica
com o diagnostico de DIl seguida em consulta de Gastrenterologia, no HDE, entre 1987 e 2009
(23 anos).

Meétodos: Foi realizado um estudo descritivo e retrospectivo, mediante consulta de processos
clinicos, tendo sido estudadas as seguintes variaveis: sexo, antecedentes familiares, raca,
caracterizacdo da DII, idade a data do diagnostico, intervalo de tempo entre o inicio da
sintomatologia e respectivo diagnostico e apresentacéo clinica.

Resultados: Foram incluidas 100 criangas, 51 pertencentes ao sexo feminino e 49 ao sexo
masculino, das quais 59% correspondem a DC, 38% a Colite Ulcerosa (CU) e 3% a Colite
Indeterminada (CI).

No periodo compreendido entre 2005-2009 foi registado o maior nimero de novos casos (55 no
total; média: 11 casos/ano) e entre 1987-1992 registou-se 0 menor nimero de novos casos (9; 1,5
casos/ano).

O intervalo de tempo que decorreu entre o inicio dos sintomas e o diagnéstico de DII foi bastante
varidvel (entre 1 semana a 3 anos) e a idade da crianga no momento do mesmo variou entre os 14
meses e 0s 17 anos.

A sintomatologia inaugural mais frequente foi a presenca de diarreia com muco e sangue, a dor
abdominal e a perda ponderal.

Conclusdo: Os resultados apresentados mostram o aumento do ndmero de novos casos, na
consulta de Gastrenterologia do HDE, ao longo dos anos, com predominio da DC relativamente a
CuU.

A caracterizacdo da populacéo pediatrica com DIl permitird um elevado indice de suspei¢cdo no
que diz respeito ao seu diagnostico, visando a instituicdo rapida da terapéutica e prevencao de
complicacdes.

Palavras chave: doenca inflamatoria intestinal,



DOENCA MENINGOCOCICA NO HOSPITAL REYNALDO DOS SANTOS
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Introducdo: A doenca meningocdcica € uma situacdo grave, potencialmente fatal. A
vacina conjugada anti-meningocécica C (anti-menC) tem conduzido a uma modificacéo
do padréo epidemiol6gico da doenca.

Objectivos: Revisdo dos casos de doenga meningococica na populacdo pediatrica da
area de um hospital de nivel 2 nos anos 2000-20009.

Materiais e Métodos: Estudo retrospectivo através da colheita e analise dos dados
demograficos, clinicos, laboratoriais e terapéuticos dos processos de criancas admitidas
no hospital com o diagnostico de doenca meningocacica.

Resultados: Foram analisados 42 doentes, sendo 55% rapazes. A idade mediana foi de
24 meses (min 2; max 168). Houve um predominio nos anos 2000-4 (31vsll) e nos
meses de Outubro a Marco (31vsll). Identificaram-se factores de risco em 29% e
vacinacdo anti-menC em 21%. As manifestacGes clinicas foram sépsis (14, com 3
purpuras fulminantes), meningite (8), sepsis com meningite (20). O intervalo entre
inicio dos sintomas e o diagnoéstico foi inferior a 24h em 83% dos casos. O antibiotico
mais usado foi uma cefalosporina de 3?2 geracdo (93%), iniciado apds pungdo lombar em
71% dos casos. Necessitaram de Cuidados Intensivos 57% das criancas, registando-se
complicacOes imediatas em 4. A mediana da terapéutica e internamento foi 10 dias.
Isolou-se 0 agente em 29 doentes. Identificaram-se 20 do serogrupo B, 6 do serogrupo
C, e 3 N&do Grupével. Apds a introducdo da vacina anti-MenC houve 3 casos pelo
serogrupo C em criancas ndo vacinadas. O estudo dos serogrupos revelou uma grande
variabilidade genética sem predominio de nenhum fendétipo. As estirpes isoladas foram
todas sensiveis a penicilina. Houve cura com sequelas num doente e 3 obitos.
Conclusdes: Verificou-se uma diminuicdo dos casos de doenga meningococica,
provavelmente relacionada com a vacinacao.

Palavras-chave: meningococica sépsis meningite casuistica



DOENCAS PRIMARIAS DO METABOLISMO DOS
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Introducdo: As doencas primarias do metabolismo dos neurotransmissores constituem
um grupo de doencas hereditarias causadas por defeito enzimético na sua producéo. As
aminas bidgenas, incluindo adrenalina, noradrenalina, dopamina e serotonina, intervém
no controlo de fungdes motoras, cognitivas, emocionais e enddcrinas, bem como nos
mecanismos de dor, regulacdo de temperatura e do ciclo sono-vigilia. O espectro de
manifestacdes clinicas é vasto, embora a disfun¢do motora seja geralmente proeminente.
Objectivo: Caracterizagéo clinica de doencas metabdlicas raras.

Metodologia: Reavaliacdo clinica de 13 pacientes, provenientes de 5 familias com
doencas primarias do metabolismo dos neurotransmissores, 12 com diagnostico
definitivo e um com diagndstico provavel, sugerido pelo padrdo bioquimico das aminas
bidgenas e pterinas no liquido cefaloraquideo (LCR).

Resultados: Foram detectados défices de descarboxilase dos aminoacidos aromaticos (4
pacientes de 2 familias), GTP-ciclohidrolase (8 pacientes de 2 familias) e uma suspeita
de defice de triptofano-hidroxilase. Clinicamente, os primeiros sintomas surgiram entre
0S 2 meses e 0s 6 anos. O atraso de desenvolvimento psicomotor foi patente em todos 0s
casos, excepto em 2 elementos de uma familia com défice de GTP-ciclohidrolase.
Hipotonia axial associada a hipertonia dos membros com componente distonico, foi
também um achado frequente. Nos casos de défice de descarboxilase dos aminoacidos
aromaticos surgiram crises oculogiras, alteracdes da regulacdo da temperatura corporal
e do ritmo sono vigilia. De referir também o quadro de bradicinésia, hipomimia e
hipertonia, compativel com parkinsonismo, que apresentava 0 caso index de uma das
familias com GTP-ciclohidrolase. Relativamente aos exames complementares, o estudo
bioquimico do LCR foi fundamental para o diagnostico dos casos index. A resposta ao
tratamento foi variavel, mas em geral fraca e transitoria, excepto numa familia com
défice de GTP-ciclohidrolase.

Conclusdo: Estas doengas devem ser consideradas precocemente no diagndstico
diferencial de doencas neurodegenerativas pediatricas, permitindo uma intervencéo
terapéutica precoce e favorecendo o prognostico.

Palavras-chave: doencas dos eurotransmissores, metabolismo, casuistica
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Introducdo: Na crianca, a etiologia do acidente vascular cerebral (AVC) é definida em
75% dos casos, sendo a anemia de células falciformes a mais frequente na crianca de
raca negra. O interesse deste caso clinico reside na sua forma de apresentagdo pouco
habitual e curso evitavel.

Caso clinico: Crianga de raca negra com 27 meses de idade, sem antecedentes
relevantes, admitida por sinais neuroldgicos focais de instalagcdo subita. A tomografia
computorizada cranio-encefalica demonstrou lesdo isquéemica aguda extensa,
confirmada por ressondncia magnética que acrescentou alteragdes compativeis com
AVC silencioso prévio. Analiticamente apresentava anemia normocitica, muitos
drepanocitos de formacdo espontanea e hemoglobina S 87%. Neste contexto, foi
submetida a transfusdo-permuta.

Conclusdo: O AVC como complicacdo da anemia de células falciformes pode
acontecer em idades precoces e surgir como quadro inaugural. Pensamos que se justifica
a realizacdo dum estudo da relacdo custo-beneficio para a implementacdo de um rastreio
neonatal desta doenca em Portugal.

Palavras-chave: anemia de células falciformes, acidente vascular cerebral, transfusao-
permuta, rastreio neonatal

Introduction: About 75% of the children presenting with cerebrovascular stroke have
an identified cause. For black children, the most common underlying condition is sickle
cell disease. This case report describes a preventable natural history, with an unusual
presenting feature.

Case presentation: 27" month black infant without relevant background, presented
with an acute focal neurological deficit. Brain computed tomography scan showed
extensive acute infarction, and magnetic resonance also revealed previous silent
cerebral infarct. Blood sample showed normocytic anemia and spontaneous sickling of
the red blood cells, with hemoglobin S 87%. Exchange transfusion was made.
Conclusion: Stroke, as a sickle cell disease complication, can occur at early ages and
being the first presenting sign. We consider that it would be useful to evaluate the cost-
effectiveness of a neonatal screening programme for this disease in Portugal.

Keywords: sickle cell anemia, stroke, exchange transfusion, neonatal screening



DEFICE COGNITIVO E PERTURBAQAO DE HIPERACTIVIDADE COM
DEFICE DE ATENCAO: PERSPECTIVA MATERNA SOBRE OS
PROBLEMAS DE COMPORTAMENTO EM FUN(;AO DO SEXO DA
CRIANCA

Vanessa Santos, Salomé Vieira-Santos, Maria Jodo Pimentel, Maria do Carmo Vale
Unidade de Desenvolvimento, Hospital D. Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central,
EPE, Lisboa

- VIl Congresso Ibero-americano de Psicologia, 22 Julho 2010, Oviedo, Espanha.

Introducgdo: O presente estudo centra-se na perspectiva das mdes relativamente aos
problemas de comportamento manifestados por criancas com problemas de
desenvolvimento, mais especificamente com Défice Cognitivo (DC) ou Perturbacéo da
Hiperactividade com Défice de Atencdo (PHDA). A investigacdo tem mostrado que
estas criangas apresentam mais problemas de comportamento comparativamente com a
populacdo geral (Dykens, 2000; Kadesjo & Gillberg, 2001). No que se refere as
diferencas entre rapazes e raparigas, os resultados encontrados sdo mistos. Com efeito,
alguns autores verificam que os rapazes tém mais problemas de comportamento quando
comparados com as raparigas (Thorell & Rydell, 2008) enquanto outros obtém
resultados que apontam para a inexisténcia de diferencas significativas (Yang, Jong,
Chung, & Chen, 2004). Este estudo tem o0s seguintes objectivos: (1) caracterizar 0s
problemas de comportamento dos rapazes e das raparigas com DC e com PHDA em
relacdo a amostra do estudo de adaptagdo do instrumento que avalia esta dimenséo; (2)
analisar os problemas de comportamento das criancas em fungédo do tipo de perturbacgéo
de desenvolvimento (DC e PHDA); (3) analisar os problemas de comportamento das
criancas, intra e inter-grupos, em funcao do sexo.

Método: As amostras sdo constituidas por mées de criangcas com DC (N = 47) e com
PHDA (N = 47) e foram recolhidas no Hospital D. Estefania (em Lisboa). Na amostra
DC, a média de idades das criancas-alvo é de 8.0 anos (DP = 1.8); integra 24 rapazes e
23 raparigas. As criancas-alvo da amostra PHDA tém uma média de idades de 9.2 anos
(DP = 1.7) e sdo maioritariamente do sexo masculino (35 rapazes e 12 raparigas). Foi
utilizada a adaptacdo Portuguesa do Child Behavior Checklist (CBCL; Achenbach,
1991) desenvolvida por Fonseca e colaboradores (Fonseca, Simdes, Rebelo, Ferreira, &
Cardoso, 1994) para avaliar a perspectiva materna quanto aos problemas de
comportamento dos seus filhos. O instrumento inclui 113 itens e faculta um resultado
global e resultados em duas escalas de sindromas gerais e em oito escalas de sindromas
especificas.

Resultados: Na perspectiva das mées de ambos 0s grupos, 0s rapazes e as raparigas tém
mais problemas de comportamento comparativamente as criangas do mesmo sexo da
amostra da adaptacdo portuguesa do CBCL. Ndo se verificam diferencas significativas
entre as criangas com DC e com PHDA no que respeita aos problemas de
comportamento. Finalmente, ndo foram encontradas diferencas significativas entre
rapazes e raparigas quer intra-grupo, quer inter-grupos.

Conclusbes: Em ambos 0s grupos, 0s rapazes e as raparigas tém mais problemas de
comportamento comparativamente com as criangas do mesmo sexo numa populagéo
ndo-clinica, o que é congruente com investigacdo realizada na area do DC e da PHDA.
Os resultados mostram também que os grupos ndo se distinguem nos problemas de
comportamento, 0 que esta de acordo com a perspectiva nao-categorial. O sexo da
crianga ndo é uma caracteristica diferenciadora em termos deste tipo de problemas, quer



intra-grupo quer inter-grupos, o que é consistente com a hipotese de semelhanca de
género (Hyde, 2005).

Palavras-chave: défice cognitivo; perturbacdo de hiperactividade com defice de
atencdo; perspectiva materna
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Introduction: Acute secondary neurological deterioration after herpes simplex
encephalitis has been reported. An immune-mediated process is thought to be
responsible for some cases.

Case report: The authors report the case of an infant who presented with fever,
irritability, and orofacial involuntary movements, 15 days after herpes encephalitis
onset. Polymerase chain reaction for herpes simplex virus was negative, and the
magnetic resonance imaging revealed extensive white matter lesions. Chorea appeared
only 11 days later. Raised immunoglobulin G index with oligoclonal bands and
spreading of white matter lesions corroborated an immune-mediated etiology. An
interferon production deficit was also detected.

Conclusion: This case alerts that this form of “‘relapse’” appears earlier than previously
reported. A high level of suspicion is needed in the presence of atypical neurological
deterioration and early white matter lesions should be considered as a warning sign.
This case is also relevant because it associates, for the first time, an immune-mediated
““relapse’” to an interferon production deficit.

Keywords: herpes simplex encephalitis, relapse, interferon



EFEITO DO TRATAMENTO COM BIFOSFONATOS NA OSTEOGENESIS
IMPERFECTA
Joana Martins, Joana Regala, Francisco Guerra Pinto, Jodo Campagnolo, Manuel
Cassiano Neves.

- Estudo observacional da populagdo de doentes com Ol actualmente medicados com
bifosfonatos no Servico de Ortopedia do Hospital D. Estefania, em Lisboa.

A Osteogenesis Imperfecta (Ol), é uma doenca hereditaria, com uma prevaléncia
estimada em 1:10 000 - 15 000 nados-vivos. E causada por alteracdes quantitativas e
qualitativas da sintese de colagénio, que promovem um aumento do turn-over 6sseo,
culminando com maior risco de fractura. O uso crescente de bifosfonatos reduz a dor
Ossea cronica, aumenta a massa mineral 6ssea e reduz a incidéncia de fracturas em cerca
de 1,7 casos/ano.

Estudo observacional da populacdo de doentes com Ol actualmente medicados com
bifosfonatos no Servico de Ortopedia do Hospital D. Estefania, em Lisboa.

Objectivos: Determinar o nimero e incidéncia de fracturas pré e pds tratamento com
bifosfonatos na populacdo de doentes sob terapéutica e avaliar o crescimento estaturo-
ponderal da mesma populagao.

Resultados: Total de 13 criancas, 5 (38,5%) do sexo masculino, com idade de
diagnostico 1,17 anos (0-12 anos), sendo que 92,3% foram diagnosticados antes dos 3
anos de idade. Apenas 2 (15,4%) com classificacdo do tipo de Ol — tipo I. A idade de
inicio de tratamento foi de 4 anos (0,25-12 anos), com realizacdo media de 5 ciclos (DP
2,66) com duracdo de 18 meses (4-27 meses).

7 (53,8%) doentes realizavam suplementos: 5 (38,5%) Calcio, 2 (15,4%) Vitamina D e
1 (7,7%) Vitamina C.

As fracturas sdo em 52,9% diafisarias, com maior prevaléncia nos 0ssos longos:
tibia/perdnio (29,4%), radio/cubito (25,5%) e fémur (21,6%).

No periodo pré-tratamento, a mediana do nimero de fracturas foi de 3 fracturas (2-12
fracturas), com uma incidéncia de 0,8 fracturas/ano (0,30-12 fracturas/ano).

No periodo pos-tratamento, a mediana do numero de fracturas foi de 1 fractura (0-4
fracturas), com uma incidéncia de 0,27 fracturas/ano (0-1,33 fracturas/ano)

Verificou-se uma reducdo, quer do nimero total médio de fracturas em -2,72 (p=0,004),
quer na sua incidéncia: -2,45 fracturas/ano (p=0,012).

Verificou-se um aumento ponderal de 4,55 Kg (1-7,7 Kg) e estatural de 6 cm (4-29 cm).
A velocidade média de crescimento foi variavel de acordo com o grupo etario: menos de
12 meses 13,12 cm/ano (SD 2,84), entre 1 e 4 anos 7,36¢cm/ano (SD 6,55), entre 0s 5 e
0s 9 anos 5,19 cm/ano (SD2,74 cm) e a partir dos 10 anos 5 cm/ano (SD 2,74).
Comentérios: Apesar da heterogeneidade e nimero limitado de doentes da amostra
(aspectos compreensiveis dada a raridade da doenga), verificou-me uma maior reducao
da incidéncia de fracturas do que globalmente é descrito na literatura. Adicionalmente,
do ponto de vista do desenvolvimento estaturo-ponderal, apesar do aumento reportado
quer do peso, quer da altura, os valores médios de velocidade de crescimento sdo
menores que os reportados para a populacéo normal, para 0s mesmos grupos etarios.

Palavras chave: bifosfonatos; osteogenesis imperfecta
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Introduction: Children and adolescents with Gaucher disease (GD) should be treated
with enzyme replacement therapy (ERT) at an initial dose of 30-60U/kg body weight
every two weeks. In August 2009, due to an acute shortage in the supply of
imiglucerase, a reduced dose or a reduced infusion frequency was recommended.

Aim: To evaluate the effects of a reduction of frequency of imiglucerase in patients
with GD over 12 months of follow-up.

Population and Methods: Three patients with type 1 GD (1M:2F) with a median actual
age of 11 years (range 7 - 21) were treated with ERT. Median age at symptoms onset
was 6 years (range 3 - 8). Only one had bone crisis and Erlenmeyer deformations.
Median age at the beginning of treatment was 7 years (range 5 - 12). Median duration of
treatment before dose reduction was 3 years (range 1 - 8). ERT resulted in total
regression of symptoms and hepatosplenomegaly, normalization of hematological
parameters and progressive improvement of quitotriosidase in all patients. In August
2009 they were being treated at a dose 40-45U/Kg every two weeks. Thereafter the
infusion frequency was reduced to every 4 weeks with the same dose/infusion they were
having previously. Clinical and laboratory data were analyzed after frequency reduction.
Linear regression model was applied to analyze the evolutionary trend of hemoglobin,
platelet counts and chitotriosidase levels.

Results: During 12 months with a dose about 45U/Kg/month, all patients remained
asymptomatic and with stable levels of hemoglobin. All patients showed a decreasing
trend in platelet count but only the patient with bone manifestations had sub-normal
levels. All patients showed an upward trend in chitotriosidase values.

Comments: Quitotriosidase was the most uniform and precocious parameter that
changed with the reduction of infusion frequency, albeit no patient returned to pre-ERT
levels.

A longer follow-up is needed to ascertain long-term impact of changing the ERT
regimen, but it is probable that patients with no symptoms and normalization of liver
and spleen size and normal hematological parameters can be kept, during short periods,
on lower doses with no major complications.

Palavras chave: Gaucher disease, imiglucerase,



EMERGENCIA PEDIATRICA EM CUIDADOS DE SAUDE PRIMARIOS: QUE
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Introducdo: A ocorréncia de uma emergéncia médica em idade pediatrica nos
Cuidados de Saude Priméarios (CSP) é imprevisivel.

Estudos demonstram que a maioria dos profissionais em CSP, ndo estdo preparados para
responder a uma situagdo emergente no seu local de trabalho. De igual modo, o
equipamento e medicacdo disponivel é habitualmente insuficiente e inadequado.
Objectivos: Determinar a formacao prévia em Emergéncia Pediatrica da equipa Médica
e de Enfermagem da Unidade de saude familiar (USF) Infante D. Henrique (Viseu) e
auditoria do material de reanimagao existente.

Material e métodos: Estudo quantitativo descritivo simples. Os dados foram colhidos
através da aplicacdo de um questionario de respostas mistas a toda a equipa (8 médicos;
8 enfermeiros); levantamento do material de reanimacéo pediatrico e sua revisao.
Resultados: Dos 16 inquiridos, obtivemos 16 respostas: 43,75% tém formagdo em
Suporte Basico de Vida e apenas 25% em Suporte Avancado de Vida (SAV) pediatrico;
25% nunca realizou uma reciclagem em reanimacéo desde a sua formacdo académica e
44% fé-lo ha mais de 5 anos. A maioria (94.75%) sente que tem lacunas formativas, ndo
se sentindo preparados para actuar em emergéncia pediatrica (87,5%). Apenas 12,5%
interveio nestas situacGes, sendo a maioria de origem respiratoria e traumatica. A
totalidade dos inquiridos concorda com a implementacdo de um protocolo de actuagéo e
94% apoia a elaboracdo de uma equipa responsavel pela formacdo em
reanimacao.12,5% ndo sabe onde se encontra o carro de reanimacao e a maioria (87,5%)
considera 0 seu contetdo insuficiente e inadequado. A auditoria revelou que a
constituicdo e periodicidade de revisdo do carro de reanimagéo é deficitaria, com ultima
revisdo ha mais de 1 ano.

Conclusdo: Constatou-se a existéncia de treino insuficiente em SAV pediatrico e a
percepcao pelos profissionais da necessidade de elaboracdo de protocolos de actuacéo,
reciclagens e auditorias regulares, bem como da aquisicdo de equipamento para
melhoria dos cuidados prestados.

Palavras-chaves: Emergéncia pediatrica, cuidados de saude primarios
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Introducdo: Embora na maioria dos casos de encefalomielite aguda disseminada
(EAD) exista a presuncdo de um processo infeccioso, a identificacdo de um agente
etioldgico é rara (<50% dos casos).

Caso clinico: Menina com 7 anos, residente em zona rural, com astenia, diminuicdo da
forca muscular nos membros inferiores (MI), mialgias generalizadas e retengdo urinéria.
O exame neuroldgico a entrada revelou nistagmo horizontal e vertical, parésia facial
direita do tipo central, tetraparésia de grau 4, reflexos cutaneo-plantares (RCP) em
extensdo e reflexos osteotendinosos nos MI diminuidos. Foi constatada febre e
exantema migratério com lesGes maculares circulares na face, tronco e membros, com
papula central. O exame do liquor mostrou células 30/mm?, linfécitos 85%, proteinas
27,3mg/dL, glicose 69mg/dL e exame cultural negativo. A TC-CE foi normal e a RMN-
CE compativel com encefalite do tronco cerebral. Iniciou ceftriaxone, ciprofloxacina e
aciclovir.

Registou-se agravamento rapido do quadro com tetraplegia flacida, diplegia facial e
oftalmoplegia com necessidade de ventilagdo mecanica em D5 de internamento. Repetiu
RMN do neuroeixo ap6s duas semanas, compativel com EAD com envolvimento
preferencial da medula e tronco cerebral. Foi medicada com imunoglobulina
endovenosa (IgG ev) (dois ciclos) e corticoterapia. Apés 11 dias de internamento
iniciou melhoria progressiva com recuperagdo gradual das fungfes motora e sensitiva,
ficando em respiracdo espontanea apds 25 dias de ventilacéo.

Da investigacdo realizada salientam-se serologias por imunofluorescéncia indirecta e
confirmagdo por western-blot seriadas compativeis com infeccdo por Borrelia
burgdorferi. Por ter realizado 1gG ev, o diagnéstico laboratorial inicialmente duvidoso
sO pode ser confirmado tardiamente. Apds trés meses de evolucdo, verificou-se
melhoria franca do quadro, apresentando actualmente discreta parésia do Ml direito e
incontinéncia urinaria e fecal.

Discusséo: Este caso ilustra uma manifestacdo rara de neuroborreliose, estando a EAD
descrita em apenas 0,1% dos casos de doenca de Lyme. Apesar da evolucdo favoravel
na maioria dos casos de EAD, salienta-se nesta crianca o curso fulminante para
tetraplegia e a longa dependéncia ventilatoria.

Situacdes graves de EAD implicam a administragdo de 1gG ev. No entanto, esta
terapéutica pode dificultar a interpretacdo dos exames laboratoriais e atrasar o
diagndstico etioldgico, tornando imperativo a realizacdo das serologias previamente a
administracdo de IgG ev.

Palavras chave: encefalomielite aguda disseminada, Borrelia burgdorferi.



ENCEFALOPATIA POSTERIOR REVERSIVEL: NAO TAO POSTERIOR OU
NAO TAO REVERSIVEL?

Catarina Luis®, Carla Conceicfo?, Rita Silva®

1 - Servico de Neurologia, Hospital D. Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central,
EPE, Lisboa; 2 — Imagiologia, Hospital D. Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central,
EPE, Lisboa

— Reunido do Servico de Neurorradiologia, Hospital de S. José, CHLC, EPE

Introducdo: Na crianca a hipertensdo idiopéatica é rara, sendo as patologias renais
causas frequentes de hipertenséo arterial.

Casos clinicos: Caso 1: AC, 13 anos, sexo feminino, internada por sindrome
nefritico/nefrotico, sendo diagnosticado LES com nefrite lUpica; inicia terapéutica com
ciclofosfamida. Apos inicio da terapéutica ocorre agravamento neurologico - convulsdes
tonico-clonicas generalizadas e coma em subida tensional (TA: 208/128mmHg). O
exame neuroldgico revela ainda alteragdes da percepcao visual (alteragBes da visdo
cromatica, agnosia visual e alexia). A RM-CE revela achados compativeis com
encefalopatia posterior reversivel. Repete a RM-CE cerca de 2 meses apos o
internamento, observando-se lesdes posteriores, compativeis com sequelas de
encefalopatia.

Caso 2: J, 16 anos, sexo feminino, saudavel. Internada no HDE por cefaleias e vomitos
com 3 dias de evolucgdo e alteragdes visuais de inicio no préprio dia. Estava hipertensa
(TA: 214/148mmHg) e observou-se hemiparésia esquerda (grau 4) e alteracbes dos
fundos oculares, com edema da papila e exsudados algodonosos. A RM-CE mostra uma
extensa lesdo, com hipersinal em T2, desde o tronco cerebral a medula dorsal,
compativel com encefalite/mielite hipertensiva. A hipertensdo arterial é controlada com
e a investigacdo etioldgica conclui tratar-se de um surto renal de esclerodermia.

Caso 3: SG, 12 anos, evacuada de Cabo Verde por sindrome nefrético e IRT, com
hipertensdo grave. Por convulsdes, agravamento do estado de consciéncia e hemiparésia
esquerda é pedida TC que revela extensa lesdo hemorragica temporal esquerda, com
multiplos pequenos focos de lesdes hemorragicas no restante parénquima cerebral. A
RM revela lesdo hemorragica em fase de resolugdo e multipas lesdes sequelares
parenquimatosas. Clinicamente ha normalizacdo dos achados no exame neuroldgico.
Discussao e Conclusdes: Estes 3 casos clinicos ilustram a variabilidade da apresentagdo
da encefalopatia hipertensiva na crianca. Apesar de classicamente descrita com
reversivel, em muitos doentes persistem alteragbes nos exames de imagem. A
associacdo frequente entre as doencas renais ou do tecido conjuntivo e a ocorréncia de
encefalopatia sugere que a hipertensdo ndo como factor causal isolado, podendo existir
também um componente de vasculite/vasculopatia que torne estes doentes mais
susceptiveis as lesdes associadas a hipertensdo arterial.

Palavras-chave: encefalopatia hipertensiva, hipertensdo arterial, crianca



ENCEFALOPATIA HIPERTENSIVA DEL TRONCO CEREBRAL Y
MEDULAR - UN CASO CLINICO

Catarina Luis®, Ana Moreira', Gabriela Pereira?, Margarida Santos?, Rita Silva®
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— VI Congreso de Nacional de la Sociedad Espafiola de Neurologia Pediatrica.
Cordova, 22 de Outubro de 2010 (Poster)

Introduccion: La hipertension arterial se asocia a una multitud de patologias
neuroldgicas. La mas frecuente en la hipertension grave/maligna es la encefalopatia
posterior reversible. La encefalopatia hipertensiva del tronco cerebral es una entidad
rara, pero se han descrito algunos casos, todos en mujeres jovenes.

Caso clinico: Adolescente, de 15 afios, sin antecedentes persolanes a destacar, se
presenta en el Servicio de Urgencia por cefaleas, vomitos y mareos con 3 dias de
evolucion y vision borrada con algunas horas de duracion. Su tension arterial era de
250/170mmHg y en su examen neuroldgico se destacan el fondo de ojo con exudados
algodonosos bilaterales y apagamiento de los bordos papilares, bilateral; tenia también
una disminucion de la fuerza muscular, con caida de 10 cm. en la prueba de los brazos
extendidos y en la prueba de Mingazinni a la izquierda. No tenia alteraciones de la
sensibilidad o incontinencia de esfinteres.

La TAC-CE muestra unas un alargamiento del IV ventriculo y restante sistema
ventricular, con una discreta hipodensidad cortico-subcortical occipital bilateral, pelo
que hace una resonancia de emergencia. La resonancia de craneo y medula cervical,
dorsal y lombar evidencia una lesion extensa en la medula cervical y toracica (hasta
D12). Las lesiones medulares son hiperintensas en T2 y hipointensas en T1, y
condicionan expansion medular de predominio cervical. Se evidencian lesiones de la
substancia blanca subcortical sugestivas de hipertension cronica.

Empieza tratamiento con antihipertensores, con mejoria progresiva de los déficits
neuroldgicos y de la acuidade visual. Desde el punto de vista neuroldgico recupera
totalmente, sin déficits residuales.

Hace investigacion etioldgica para la hipertension, que revela un brote renal inaugural
de esclerodermia. Por deterioro de la funcion renal empieza hemodialisis, y
posteriormente dialisis peritoneal.

Conclusiones: Nuestro caso, tal como algunos descritos en la literatura, se presenta
como una encefalopatia del tronco cerebral y medula cervical y dorsal. La razén por
esta distribucién no es conocida, y se especula tratarse de una alteracion de la
inervacion simpatica en el territorio vertebral. Todos los descritos ocurrieron en
pacientes con hipertensién secundaria y en edades precoces (debajo de la cuarta
década).

Palavras-chave: encefalopatia hipertensiva, tronco cerebral, medula



ESCLEROSE TUBEROSA: 2 CASOS DE UMA DOENCA RARA

Maria Inés Mascarenhas, Maria Carlos Janeiro, Marta Cabral, Barbara Salgueiro,
Anténio Figueiredo, Teresa Campos, Sofia Nunes, Rita Lopes Silva

Departamento de Pediatria do Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, E.P.E

— 11° Congresso Nacional de Pediatria, 6-8 Outubro 2010, Funchal (Poster)
— Acta Pediatrica Portuguesa Vol 41 n° Setembro/Outubro 2010, Suplemento |
(Resumo)

Introducdo: A Esclerose tuberosa (ET) € uma doenga neurocutanea rara (incidéncia
1:5000-10000), caracterizada pelo crescimento de hamartomas em varios orgaos. O
diagnostico € clinico e ocorre geralmente aos 2-6 anos. Apenas 1/3 dos casos sdo
hereditarios, resultando os restantes de mutacdes espontaneas ou mosaicismo. A
expressdo clinica é heterogénea e a triade diagnostica caracteristica (convulsdes, défice
cognitivo, angiofibromas faciais) ocorre em menos de 50% dos casos. A gravidade e
progndstico dependem dos oOrgdos afectados e da velocidade de crescimento dos
hamartomas.

Caso Clinicol: Adolescente de 15 anos, de antecedentes pessoais e familiares
irrelevantes, sem alteracfes do desenvolvimento psicomotor (DPM), admitida por
quadro subito de dor lombar e abdominal apés esforco fisico. Ao exame objectivo
salientava-se lesdes faciais papulares, macula hipopigmentada lombar e dor abdominal a
palpacdo do hipogastro e flanco direito. A ecografia abdominal revelou lesdes
hipoecogénicas hepéaticas e renais, a de maiores dimensbes com componente
hemorragico intra-luminal. A TAC abdominal foi compativel com angiomiolipomas
coexistentes com lesBes quisticas renais. A RM-CE revelou tuberos subcorticais, lesdes
subependimarias e astrocitoma de células gigantes. O EEG ndo revelou actividade
paroxistica. Teve alta sem necessidade de medicacdo, orientada para consulta de
Neurocirurgia.

Caso Clinico 2: Lactente de 2 meses de idade, de antecedentes obstétricos, neonatais e
familiares irrelevantes, DPM adequado, admitido por movimentos mioclonicos?
oculares e dos membros. A observacio salientava-se hipotonia axial ligeira e miltiplas
maéculas hipopigmentadas. O EEG revelou actividade paroxistica focal. A TAC e RM
cranio-encefalica mostraram nddulos subependimarios e taberos corticais. A ecografia
abdominal revelou maultiplos quistos renais bilateralmente. Teve alta com terapéutica
anticonvulsivante dupla, apds estabilizagdo clinica. Actualmente mantém crises diérias e
aguarda realizacéo de video-EEG.

Conclusdo: A ET é uma patologia com um espectro clinico alargado, permanecendo
assintomatica por varios anos em alguns casos e noutros revelando-se precocemente por
vezes sob a forma de doenca grave e de mau prognostico com epilepsia refractéria,
atraso do desenvolvimento psicomotor e perturbagdo do comportamento. E necessaria a
sua identificagdo para seguimento, tratamento e vigilancia das complicagdes,
nomeadamente transformacdo maligna dos hamartomas.

Palavras chave: esclerose tuberosa, caso clinico



ESQUEMAS DE INDU(;AO RAPIDA DE IMUNOTERAPIA EM DOENTES
PEDIATRICOS COM ALERGIA RESPIRATORIA

Sofia Luz, José Geraldo Dias, Susana Palma Carlos, Paula Leiria Pinto

Servico de Imunoalergologia, Area de Pediatria Médica, Hospital de dona Estefania,
Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa

- XXXI Reunido Anual da SPAIC, Funchal, 14 a 17 de Outubro de 2010
(Comunicacao Oral)

Introducdo: Os esquemas de inducdo rapida de imunoterapia especifica por via
subcutdnea (ITSC) tém demonstrado, sem prejuizo da seguranca, reduzir custos e
aumentar a ades@o a terapéutica. Por estas razfes assiste-se a um grande aumento da
utilizagdo destes esquemas de indugdo em doentes adultos. Contudo, em doentes
pediatricos ndo existe ainda tanta experiéncia. O protocolo estabelecido consiste na
administracdo de 2 injecgdes subcuténeas (0,2 e 0,3 cc) em diferentes bracos com 30
minutos de intervalo seguido de dose de manutencao (0,5 cc) mensal.

Objectivos: Avaliar a seguranca de protocolos de indugdo rapida em doentes
pediatricos com doenca alérgica respiratoria.

Meétodos: Foram analisados os processos dos doentes com menos de 18 anos de idade
com alergia respiratdria submetidos a ITSC em esquema de inducdo rapida num Servico
de Imunoalergologia durante o Gltimo ano. Registaram-se 0s seguintes dados: sexo,
idade no inicio da ITSC, diagndsticos, sensibiliza¢6es, constituicdo da ITSC, duracdo da
ITSC, reacgdes adversas.

Resultados: Obtiveram-se 6 doentes (5 do sexo masculino e um do feminino), entre 0s
9 e 0s 13 anos (idade média 11,5 anos +- SD 1,5). Todos tinham asma brénquica e rinite
alérgica, excepto um doente que tinha exclusivamente rinoconjuntivite alérgica. Todos
os doentes estavam sensibilizados a &acaros do p6 e seguiram o protocolo de
imunoterapia estipulado. Nenhum doente fez pré-medicacdo na inducdo. Nao existiram
quaisquer reacgdes adversas locais e/ou sistémicas nem na indugdo nem nas doses de
manutencdo subsequentes. A duracdo da imunoterapia foi em mediana 2 meses (max 9 e
min 1).

Conclus6es: Apesar da reduzida dimensao da amostra, o protocolo de inducdo rapida de
ITSC com extractos polimerizados de acaros é um método seguro e bem tolerado
também no grupo etario pediatrico com patologia alérgica respiratoria. Estes resultados
estimulam a utilizagdo deste esquema de indugéo de ITSC em criancas.

Palavras chave: inducdo rdpida, imunoterapia especifica



ESTUDO DE FOLLOW-UP DA DEPRESSAO NA PRIMEIRA INFANCIA
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- Reunido de Formagdo Conjunta da Area de Pedopsiquiatria, Hospital Dona
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- 11l Encontro Nacional da Associacédo Ser Bebé, Porto, 28/10/2010 (Poster)

Introducéo: A experiéncia clinica tem evidenciado que os bebés e criancas em idade pré-
escolar desenvolvem perturbagdes depressivas. Até a data, a investigacdo em larga escala
da depresséo clinica na primeira infancia tem sido muito limitada, bem como a literatura
sobre a repercussédo futura desta patologia em idade precoce. Estudos longitudinais de
seguimento sdo importantes para o esclarecimento da existéncia ou ndao de continuidade
efectiva entre as formas iniciais e 0s quadros depressivos na laténcia e juventude, na
medida em que poderao justificar a necessidade de programas de intervencgéo precoce.
Objectivos: 1) Caracterizar a populagdo de criangas observadas de 2000 a 2005 na
Unidade de Primeira Infancia (UPI) com o diagnostico de Depressdo da Primeira
Infancia. 2) Avaliar a situacdo actual destas criangas, cinco a dez anos apés o diagnostico
e intervencdo terapéutica. 3) Avaliar o grau de satisfacdo dos cuidadores quanto ao
atendimento e intervencdo na UPI.

Meétodos: foi seleccionada a populacdo de criancas observadas em primeira consulta
entre Janeiro de 2000 e Dezembro de 2005 na UPI com o diagnostico de Depressdo da
Primeira Infancia segundo o sistema classificativo DC: 0-3. A caracterizagdo
demografica e clinica da populagdo foi realizada por consulta dos respectivos processos
clinicos na base de dados e no arquivo da UPI. Para avaliacdo do estado clinico e do
funcionamento actual das criangas foi elaborada uma ficha de follow-up adaptada, que foi
aplicada por entrevista telefonica aos principais cuidadores.

Resultados e Conclusdes: 1) Predominaram as criangas no 2° ano de vida e de sexo
masculino, como na restante populacgéo clinica da UPI. O tratamento mais frequente foi a
consulta terapéutica. 2) Metade dos cuidadores manifestou preocupagédo relativa ao
funcionamento diario (dificuldades ligeiras a moderadas, de predominio escolar).
Contudo, a maioria das criangas foi descrita como actualmente melhorada em todas as
areas do questionario semi-estruturado. Este aparente equilibrio actual pode ser um efeito
positivo da intervencdo precoce e em periodo critico, embora possa também dever-se a
factores ndo apurados neste estudo. 3) A totalidade dos cuidadores expressou satisfacéo
com o atendimento na UPI, o que pode atribuir-se a parceria técnico-familia caracteristica
do tipo de intervencao nesta unidade.

Palavras-chave: Depressao, Primeira Infancia, follow-up



ESTUDO SOBRE A VINCULACAO EM CRIANCAS COM PERTURBACAO
MULTISSISTEMICA DO DESENVOLVIMENTO

Joana Pombo, Claudia Eira, Ana Patricia Silva, Pedro Caldeira da Silva
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- Reunifo da Area de Pedopsiquiatria, Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar
de Lisboa Central EPE, 2 de Junho de 2010

- 12th World Congress of the World Association for Infant Mental Health;
organizado pela World Association for Infant Mental Health, Leipzig 1 de Julho

Introducdo: O presente estudo examina e compara a vinculagdo em criangas com
perturbacdo do espectro do autismo (Perturbagdo Multissistémica do Desenvolvimento
MSDD) com a vinculagéo de criangas com outro tipo de diagnostico da DC-03
Objectivo: Contribuir para o esclarecimento dos mecanismos mediadores da
vinculacgéo, atraves do estudo das criangas com perturbacdes do espectro do autismo
Meétodos: Os grupos foram emparelhados por idade cronoldgica. Foi usado o paradigma
da situacéo estranha modificada.

Resultados: Durante o paradigma observdmos a presenca de alguns mediadores da
vinculagdo, toque e proximidade. Em relacdo ao afecto surgiram diferencas
significativas, as criancas e as maes revelaram um afecto neutro. Também foram
encontradas diferencas significativas entre as criancas com perturbacdo do espectro do
autismo (MSDD) e as do grupo de comparagdo, sendo que as primeiras revelaram uma
vinculagdo mais segura. Comparamos ainda criangas com um padrdo de diagndstico
mais severo, e encontramos mais criangas com vinculagdo segura nos diagnosticos de
menor gravidade.

Conclusao: Estes resultados refutam a teoria de que o deficit nas interacg¢des sociais das
criancas com perturbacdo do espectro do autismo provém da absoluta incapacidade de
estabelecerem relagGes sociais positivas com os outros (Rogers, 1990). O que nos leva
assim a refutar a hipotese comummente veiculada de que as criangas autistas ndo estdo
vinculadas as suas figuras de referéncia.

Palavras-chave: autismo, vinculagéo, msdd, mediadores da vinculagéo



EUROPEAN MEDICINES AGENCY WITHDRAWAL FOR SIBUTRAMINE
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- Arch Dis Child published online June 23, 2010 (doi: 10.1136/adc.2010.190959)
(Letter)

Introduction: In January 2010, the EMA withdrew its approval for sibutramine and the
FDA has restricted its license based on concerns about a raised cardiovascular risk
found in the Sibutramine Cardiovascular Outcome Trial (SCOUT) preliminary report.
Despite being contraindicated in poorly controlled hypertension and cardiovascular
disease, SCOUT only recruited patients 55-yearold with known cardiovascular disease
or type 2 diabetes plus 1 additional risk factor. Moreover, patients were treated for Syr,
when the recommended period for clinical practice is 12m. Given the premorbid
characteristics of the SCOUT cohort, we consider that its conclusions should not be
generalized to the entire population and still less to adolescents. The use of
pharmacological and surgical interventions is becoming increasingly common,
particularly among patients who are extremely obese, those with significant
comorbidities and those not responding to behavioural modification therapy alone.
Although never licensed in the UK, the NICE guidelines suggested that
pharmacotherapy could be considered as useful adjuncts to behavioural weight loss
interventions within a specialised service.

Cases: We have successfully used sibutramine in a 15-yearold boy with a MCR4
mutation (BMI change in 3yr on behavioural modification, 31.6-31.2kg/m2; with
sibutramine in 1lyr, 31.2-26kg/m2), a male aged 15yr with a 22q duplication (BMI
change before sibutramine over 1yr, 34.4-34.8kg/m2; with sibutramine over 8m, 34.8—
31.8kg/m2) and a 13-yearold girl with Bardet-Biedl syndrome (BMI change in 3yr on
behavioural intervention, 36.8-40.0kg/m2; with sibutramine over 7m, 40.0-37.8kg/m2).
Altogether, we have treated 16 adolescents with extreme, lifestyle-resistant obesity in
our clinic, and the median change was +1.5mmHg for systolic and +4.5mmHg for
diastolic BP, with all remaining in the normotensive range. There was only one case of
possible drug-related depressive symptomatology.

Conclusion: In summary, we have found sibutramine to be a useful therapeutic weapon
especially in severe and otherwise unsuccessful obese adolescents with syndromic or
monogenic obesity. We believe that its abrupt withdrawal for all age groups in Europe
is possibly an overreaction because it did offer some hope of weight improvement in
selected young people with profound obesity and no history of cardiovascular disease
that have been left bereft of other treatment options.

Key-words: obesity, adolescents, sibutramine withdrawal



EVALUATION OF SKIN PRICK TESTING WITH COMMERCIAL FISH
EXTRACTS
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1 - Immunoallergy Unit, Hospital Central do Funchal, Funchal; 2 - Immunoallergy
Department, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central - EPE, Lisbon.

- XXIX Congresso Anual da EAACI (European Academy of Allergology and Clinical
Immunology) 2010, Londres, 5 a 9 de Junho de 2010 (Poster)

Introduction: Fish is a common cause of food allergy in the Portuguese population.
Skin prick tests (SPT) are a basic tool for IgE-mediated allergy diagnosis. However,
there are reports of a high probability of false positive results using fish extracts and
their specificity is unknown. The purpose of this study is to evaluate the frequency of
positive SPT results to fish extracts in a control group of patients who tolerate fish, and
additionally to evaluate the frequency of positive SPT in a fish allergic population,
tested in a previous study with the same extracts. Material and methods: From the
Immunoallergy Department of Dona Estefania Hospital, we recruited 38 patients who
eat fish without symptoms and 23 patients with IgE-mediated fish allergy. We
performed skin prick tests with seven commercial fish extracts (Stallergenes and Leti):
tuna, cod, hake, monkfish, sole, sardine, salmon, negative control and histamine (10
mg/ml). Both groups results were statistically compared (Fisher’s exact test) and
specificity for each fish extract was calculated. Results: Mean age of the control group
was 26-years-old (8-53 years). The male/ female ratio was 1/1.1. 71% were atopic (n =
27). Regarding allergic disease history: 87% had rhinitis, 34% had asthma, 16% had
conjunctivitis, 3% atopic dermatitis and 3% urticaria. In this control group 2/38 had
positive SPT to fish extracts. The frequency of positive SPT was 1/38 (3%) for tuna and
monkfish and 0/38 (0%) for cod, hake, sole, sardine and salmon. Therefore, the
calculated SPT specificity varied between 97% (tuna and monkfish) and 100% for the
other fish extracts. Concerning the fish-allergic population, all patients had positive SPT
to at least one fish; varying from 13/23 (56%) to salmon and 22/23 (96%) to cod and
hake. The frequency of positive SPT in the fishallergic population was significantly
higher than in to the control group (P < 0.0001) for all extracts. Conclusion: We found a
low frequency of positive SPT to the fish extracts tested in the control group. The fish
allergic population presented a high frequency of positive SPT to fish. The fish extracts
analyzed seem to be specific for fish allergy assessment. According to these results, the
extracts of cod and hake can be used for fish allergy screening.

Palavras chave: Fish, Skin prick tests



FACTORES CONDICIONANTES DO ALEITAMENTO MATERNO:
IMPORTANCIA DE UMA INTERVEN(;AO MEDICA NA 22 SEMANA APOS
NASCIMENTO

Gustavo Queirés, Marta Correia, Candida Mendes, Florbela Cunha, Mario Paiva
Servico de Pediatria e Neonatologia do Hospital de Reynaldo dos Santos

- Apresentado no X1 Congresso Nacional de Pediatria — Funchal — Outubro 2010

Introducdo: A OMS recomenda o aleitamento materno (AM) exclusivo até aos 6
meses. No entanto, em muitos paises industrializados, o abandono precoce continua a
ser elevado. Em Portugal, estudos recentes indicaram taxas de prevaléncia de AM de
cerca de 55% e 35% aos 3 e 6 meses, respectivamente. Reconhece-se actualmente que o
AM depende de multiplos factores socio-culturais e da intervencao dos profissionais de
saude.

Objectivo: Estudar a influéncia de uma consulta médica, na 22 semana apds o
nascimento, na taxa de abandono do AM. Analisar os factores que condicionaram 0 AM
nos primeiros 6 meses de vida.

Material e Métodos: Estudo prospectivo aleatorizado, tipo caso-controlo, através de
um questionario base e seguimento de RN nascidos no Hospital de Reynaldo dos Santos
num periodo de 4 meses. Procedeu-se a aleatorizagdo de 2 grupos através do MSExcel
2007®. Os dados foram colhidos telefonicamente aos 1, 3 e 6 meses. No grupo de
intervencgdo foi realizada na 22 semana de vida, uma consulta médica padronizada para
esclarecimento e promocdo do AM. Anélise estatistica realizada através do SPSS
v17®(teste do qui-quadrado e T student; p<0,05).

Resultados: Foram estudados 262 RN (22,5% total partos anual), 161 do grupo
controlo, 101 do grupo de intervencéo.

As taxas de AM globais foram 79,5%, 56,7% e 31,6% aos 1, 3 e 6 meses,
respectivamente. N&o houve diferenca estatisticamente significativa nas taxas de
abandono nos dois grupos estudados. O factor socio-demografico estatisticamente
relacionado com o sucesso foi a experiéncia de AM prévio. Os principais
condicionantes clinicos associados ao abandono foram o parto por cesariana e a
suplementacdo com leite adaptado (LA) na maternidade ou nos primeiros 15 dias de
vida. As razGes mais frequentemente invocadas para introducdo de LA foram
hipogalactia (33,9%), choro do RN (29,4%) e ma progressao ponderal (18,6%).
Conclusbes: As taxas de AM encontradas sdo sobreponiveis aos estudos nacionais.
Uma consulta médica adicional na 2% semana de vida ndo revelou influenciar
positivamente 0 AM. Os principais factores relacionados com o sucesso foram 0s
culturais. A introducdo precoce de LA conduziu frequentemente ao abandono, sendo a
estadia na maternidade e os primeiros 15 dias de vida periodos-chave para o sucesso da
amamentacdo. Medidas como uma consulta pré-natal, rooming-in imediato nos partos
distdcicos e a introducdo criteriosa de LA poderdo ter impacto na melhoria das taxas de
AM.

Palavras-chave: aleitamento materno estudo consulta



FEBRE, HEPATOESPLENOMEGALIA E ADENOMEGALIAS
RECORRENTES: QUE DIAGNOSTICO?

Joana Almeida Santos, Maria Jodo Brito?, Conceicdo Neves?, Marta Cristina Conde”.

1 — Reumatologia Pediatrica, 2 — Unidade de Infecciologia Pediatrica, Area
Departamental de Pediatria Médica, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa
Central EPE, Lisboa.

- 3 Reunido de Casos Clinicos da Seccdo de Reumatologia Pediatrica, Lisboa,
20/11/2010 (Comunicagao)

Introducdo: Os Sindromes Autoinflamatdrios sdo um grupo de doencas caracterizadas
por episodios recorrentes de inflamacdo sistémica, sem evidéncia de autoimunidade
(elevacdo dos titulos de autoanticorpos/células T auto-reactivas) ou infecgdo, com
disfuncdo priméaria da imunidade inata. Neste grupo se inclui a deficiéncia de
mevalonatoquinase (MVK), uma doenca rara, com grande variabilidade fenotipica, de
transmissdo autossémica recessiva, determinada por mutagdes do gene da MVK.

Caso Clinico: Rapaz, 2 anos, filho de pais ndo consanguineos, com febre recorrente
desde os 12 meses, sensacdo de doenca, adenomegalias cervicais volumosas e dolorosas
e hepatoesplenomegalia. Nestes episodios apresenta anemia (Hb = 8-10 g/dL)
microcitica hipocrémica, leucocitose com neutrofilia (leuc. = 23.490-32.280/uL; N =
61-80%), e elevacdo dos parametros inflamatoérios (VS = 61-91 mm/h, PCR = 6.27-
18.49 mg/dL, Amiloide A sérico = 104-510 mg/L). Em um dos episédios havia
referéncia a rash maculopapular. No intervalo apresenta melhoria clinica e analitica. A
funcdo renal e hepatica era normal e a observacdo por oftalmologia e cardiologia
peditricas ndo mostraram alteracBes. Foram excluidas causas infecciosas (virais,
bacterianas e parasitarias), imunodeficiéncias primarias, doenca neoplasica
linfoproliferativa e autoimunes. O doseamento de IgD foi normal, no entanto pela
suspeita clinica foi realizado estudo genético do gene MVK que revelou uma nova
mutacdo Arg-277-Gly, em homozigotia, na posi¢do 277 do gene MVK, compativel com
deficiéncia de mevalonatoquinase. Iniciou corticoterapia na crise e aguarda inicio de
terapéutica com anakinra.

Conclusbes: O diagnéstico diferencial de febre associada a adenomegélias e
hepatoesplenomegélia é extenso e, em alguns casos, urgente pela necessidade de
terapéutica imediata. A recorréncia destes episddios deve levar a suspeita de sindrome
autoinflamatorio, nomeadamente de deficiéncia de mevalonatoquinase. A presenca de
IgD normal ndo exclui o diagnostico, devendo ser realizado estudo genético do gene
MVK apesar da raridade desta patologia.

Né&o existe uma terapéutica comprovadamente eficaz, no entanto, os agentes bioldgicos
anakinra e etanercept parecem ser uma terapéutica promissora.

Palavras-chave: Sindrome Autoinflamatorio, Deficiéncia de Mevalonatoquinase, febre
recorrente, IgD, Anakinra.



FOLIE A DEUX - REVISAO TEMATICA

Maria Moura

Area de Pedopsiquiatria, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central,
EPE

- Artigo de revisdo aceite para publicacdo no préximo numero da Revista Portuguesa
de Pedopsiquiatria (2011).

Resumo: Folie a Deux é um conceito introduzido na clinica por Laségue e Falret
(1877). Descreve uma condicdo rara que se caracteriza pela partilha de ideias delirantes
em individuos que mantém uma relacdo de proximidade — um dos elementos manifesta
um delirio previamente estabelecido.

Esta condicdo tem colocado algumas questdes ao nivel da caracterizacdo diagnostica.
Nos sistemas de diagnostico comummente utilizados esta enquadrada na perturbacao
psicotica partilhada (DSM-IV-TR) ou na perturbacdo delirante induzida (ICD-10).
Colocam-se igualmente questdes no que concerne aos limites diagnosticos, uma vez que
os critérios actuais sublinham a importancia de auséncia de doenca psiquiatrica no caso
secundario, em vez da psicopatologia induzida pela proximidade com um caso primario.
Nesse sentido, tem-se verificado histdria psiquiatrica precedendo o aparecimento da
perturbacdo tanto nos casos primarios como nos secundarios. Por outro lado, verifica-se
que o diagndstico nos casos primarios é mais heterogéneo do que originalmente
pensado.

A etiopatogenia desta sindrome permanece pouco esclarecida. Contudo, prop&e-se que a
perturbacdo s6 se possa desenvolver se houver uma predisposi¢cdo genética no caso
secundario. Ndo obstante, sdo apontados diversos factores ambientais importantes,
nomeadamente o isolamento. Ha autores que se referem a vulnerabilidades relacionadas
com uma regressao séria na presenca de uma perturbacdo no processo de separacao-
individuacdo durante a infancia.

Palavras chave: Folie a Deux, perturbacao psicotica partilhada, perturbacdo delirante
induzida



FUNCAO RESPIRATORIA EM CRIANCAS ASMATICAS EM IDADE PRE-
ESCOLAR: REPRODUTIBILIDADE E PROVA DE BRONCODILATACAO.
Luis Miguel Borrego™?, Janet Stocks®, Isabel Almeida®, Jodo Antunes’, Paula Leiria-
Pinto*, José Rosado-Pinto*, Ah-Fong Hoo®.

1 - Servico de Imunoalergologia, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa
Central -EPE, 2 - Departmento Imunologia, Faculdade de Ciéncias Médicas, Lisboa;
Portex Respiratory Unit, UCL Institute of Child Health & Great Ormond Street Hospital
NHS.

- XXXI Reunido Anual da SPAIC, Funchal, 14 a 17 de Outubro de 2010
(Comunicacao oral); (vencedor do prémio de melhor Comunicacao oral).

Introducdo: O estudo funcional respiratério em idade pré-escolar tem vindo a ser
utilizado na avaliacdo de doentes asmaticos, ndo existindo estudos que comprovem a
reprodutibilidade da espirometria e avaliacdo de resisténcias nesta faixa etaria para
medicdes efectuadas na mesma ocasido ou em ocasifes distintas. Por outro lado, a
existéncia de uma prova de broncodilatacdo positiva é importante no diagnostico de
asma brénquica mas a sua acuidade na crianca em idade pré-escolar ndo se encontra
ainda bem aferida.

Objectivo: Avaliar a reprodutibilidade da espirometria animada e da avaliacdo das
resisténcias em criangcas em idade pré-escolar saudaveis e em criangas com diagnostico
clinico de asma e aferir qual o critério de uma prova de broncodilatacdo positiva, nesta
faixa etéria.

Metodologia: Procedeu-se a medicdo da resisténcia especifica das vias aéreas basal
(sReff) e de parametros espirométricos em criancas saudaveis e asmaticas. Os testes
foram repetidos 20 min apos inalacdo de placebo ou de salbutamol 400 mcg num
primeiro tempo e numa segunda ocasido, até 1 més depois, com a opg¢do contraria, de
forma randomizada. Foi utilizando o teste t de Student e teste y2, consoante a natureza
das variaveis em estudo.

Resultados: Foram avaliadas 22 criancgas saudaveis [5.1 (SD 0.9) anos] e 45 criancas
com asma [5.1 (SD 0.8) anos]. Nao se verificaram diferengas estatisticamente
significativas para as medicOes basais efectuadas na mesma ocasido e em diferentes
ocasides para nenhum dos grupos de criangas (saudaveis, asmaticas). Encontraram-se
diferencas estatisticamente significativas apos salbutamol para sReff [18 controlos
(n=18): média (95% IC): -0.161 (-0.242; -0.080) kPa/s, p=0.001; 37 asmaticos: -0.277 (-
0.345; -0.208) kPals, p<0.0001] e FEVq75 (FEV75 z-score [22 controlos: 0.22 (0.03;
0.40), p=0.02; 45 asmaticos: 0.97 (0.78; 1.16), p<0.0001]. Ndo foram objectivadas
diferencas apds placebo em qualquer dos grupos. 35% (13/37) dos asmaticos
apresentaram uma diminuicdo de sReff pds-broncodilatacdo superior ao grupo controlo
(limite inferior da normalidade -29%), enquanto no grupo controlo, 33% (15/45) das
criangas tiveram aumento significativo de FEVO0.75 (limite superior da normalidade
+14.5%).

Concluséo: A espirometria e a avaliacdo de resisténcias sdo técnicas reprodutiveis e que
podem ser utilizadas na pratica clinica diaria. O estudo da resposta ao broncodilatador
em criangas saudaveis é fundamental para a interpretacdo de possiveis alteracBes em
criangas asmaticas, propondo-se um cutt-off de 14,5% para FEV 75 como critério de
positividade para a prova de broncodilatacdo em idade pré-escolar.

Palavras chave: estudo funcional respiratorio, asma , idade pré-escolar



GASTROPEXIA LAPAROSCOPICA EM VOLVO GASTRICO NEONATAL

Vanda P. Vital, Jodo Henriques, Sara C. Pereira, Paolo Casella

Servigo de Cirurgia Pediatrica do Hospital D. Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa
Central, Lisboa

- Congresso de Cirurgia Minimamente Invasiva da Sociedade Portuguesa de CMI, Viseu
2010.

Introducédo: O volvo gastrico € uma doenca rara em idade pediatrica. Estdo descritos casos
cronicos recorrentes e agudos mas a sua incidéncia real é desconhecida. Os achados
clinicos dependem do grau de rotacdo e da obstrugdo gastrica associada. Segundo a maioria
dos autores a correcgao cirurgica € mandatoria para prevenir recorréncias e complicagdes.
Caso clinico: (com video da correcgdo cirurgica): Recém-nascido, com anomalia de
Ebstein, com um volvo gastrico organoaxial intermitente, diagnosticado por estudo
contrastado do tubo digestivo.

Conclusao: Optou-se pela gastropexia laparoscopica por este ser um meio minimamente
invasivo simples e eficaz.

Palavras chave: gastropexia; laparoscopia; volvo gastrico; neonatal



GBS SCREENING AND PERINATAL INFECTION. CONTROVERSIAL
ASPECTS

Maria Teresa Neto

NICU - Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa;
Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade Nova de Lisboa, Lisboa

- XXII European Congress of Perinatal Medicine, Granada (Palestra).
- The Journal of Maternal-Fetal & Neonatal Medicine. 23, Suppl 1 May 2010 pp 656

Group B Streptococcus (GBS) is the most common isolate in early-onset neonatal
infection.

Portuguese data: Through two Portuguese Paediatric Surveillance Unit studies and
another one in a local maternity, it is possible to have an overview of the problem. The
first study brought knowledge on important points: the prevalence of disease has
geographic asymmetries; despite affecting many term newborn infant the incidence in
preterm and VLBW is respectively three and five times higher; the disease is mainly an
early-onset infection; mortality and sequela rates decreased significantly during the time
span of the study due to an increasing rate of screening and prophylaxis. The second
study, done in the two following years, enrolled newborn infants with clinical disease,
positive or negative blood or other sterile fluid cultures, provided they were born to
positive women and had GBS isolated at any fluid or place. Enrolling all newborn
infants increased the diagnosis of infection by 34%. Only 61% of the mothers of
newborn infants with early-onset infection had been screened and, from those, 46% had
a negative result; 42% of these neonates were born by caesarean section, 37% after
complete prophylaxis and 28% to “negative” mothers. From these studies we conclude
that biases on results of a screening policy may be related to three main factors:
screening, carrier state and prophylaxis. If this policy has so many biases, should
prophylaxis be based on risk factors only? We found out that risk factors would miss
78% of newborn infants with early-onset infection.

Conclusion: Screening and prophylaxis have not one hundred percent of efficacy and
that risk factors do not exist in all situations of GBS infection. However, until vaccine is
available we have no choice and all tools should be used to control GBS infection.

Keywords: GBS neonatal infection, prophylaxis, screening



GIANT ABDOMINAL CYSTS IN CHILDREN

Maria Rosario Matos, Alexandra Ferreira, Pedro Paulo Mendes

Servico de Radiologia, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central,
EPE, Lisboa

- ECR 2010, European congress of radiology, Vienna, Austria (Poster No.: C-3403)

Learning Objectives: We present a review of large cystic and cyst-like abdominal
masses in children and describe their imaging features.

Background: In children, most cystic intraperitoneal masses derive from mesenterium,
omentum, ovary, or bile ducts. Ultrasound is a non-invasive method which remains the
screening examination for any child or adolescent presenting with abdominal mass. We
pretend to present the experience at our radiology department in selected cases of
abdominal cystic masses, to describe imaging features and clues to diagnosis and reflect
about possible difficulties on differentiating these lesions, due to their similarity.
Imaging Findings: Cystic abdominal masses include include lymphangiomas,
duplication cysts, enteric cysts, mesothelial cysts, pseudocysts, choledochal cysts, and
gastrointestinal teratomas, but also cysts of genitourinary origin, like ovarian teratomas
or multicystic dysplastic kidney. Ultrasound can help delineate information about
location, size, origin, and internal structure and aid in the differential diagnosis.
Associated findings like dilated bile system or hydronephrosis are easily detected.
Correlation of ultrasound with clinical data can direct the diagnosis, and proper
treatment can be considered or it can be can be complemented by other imaging exams,
like CT or MR to predict pathologic diagnosis.

Conclusion: Ultrasound remains the preliminary examination for any child or
adolescent presenting with abdominal mass. Cystic masses are related to several
etiologies and imaging features can help delineate the diagnosis, determine proper
treatment considerations.

Keywords: Duplication Cysts, Choledochal cysts, Ovarian Teratoma



GRIPE A - VIRUS INFLUENZA A (H1N1)

Virginia Loureiro, Vitoria Matos

Area de Diagnostico Biomédico, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa
Central, EPE, Lisboa

- ljornadas da area de diagndstico biomedico

Resumo: Fez-se uma cronologia de acontecimentos associados & infecgcdo pelo virus
Influenza A até Abril de 2009, altura em que a OMS classificou este virus como
potencial pandémico -Nivel alerta fase 4-6. A Direccdo Geral Saude considerou a
situacdo de gravidade moderada-autolimitada, prever a evolucdo desta infeccdo e
estabelece Grupos de risco (Orientacdo Técnica O.T. 12 DGS-23/07/2009).
A 18 de Margo de 2009 surge surto no México dum novo virus Influenza A. Sendo o
Hospital D. Estefania referéncia da Gripe € pedida a colaboracdo do Laboratorio no
sentido de fazer o diagnostico atempadamente.
Ap0s escolha e aquisicdo de material de colheita adequado em pediatria para estudo
viroldgico, divulgacdo dos procedimentos de colheita, acondicionamento e transporte de
produtos bioldgicos, questionou-se a capacidade do laboratorio em termos de risco 1/
seguranca biologico.
A 12 de Outubro de 2009 foi inaugurado um pavilhdo de atendimento a casos suspeitos
de Gripe, cujo objectivo:

» Diagnostico imediato e contengédo casos

» Separacdo eficaz dos casos de suspeita de infeccdo das criangas da urgéncia

geral

A afluéncia desta “urgéncia da Gripe” foi grande tendo-se esgotado a capacidade de
resposta pelo INSA pelo que obrigou a um emergente levantamento dos recursos
existentes no CHLC na area de Biologia Molecular (Equipamentos -frota CHLC
Recursos humanos) tendo o Laboratorio dado inicio ao diagnostico do virus HIN1v a
10 de Novembro (das 8H &s 20h) apos divulgacdo dos “Critérios de aceitacdo das
amostras” de acordo com OT-DGS e dos grupos de risco aceites Divulgados ClI
12/11/20009.
Material e Metodos: Privilegiaram-se técnicas de RT-PCR tempo real respeitando o
protocolo recomendado pelo CDC e o compromisso de declaragdo de casos em
investigacdo (Gripe OT-3 DGS) Plataforma informatica Mercdrio.
Resultados: Processaram-se 2025 amostras (182 - HSJ e 1843 - HDE) no periodo de
10/11/09 a 19/03/10 das quais 478 foram positivas e 4 duvidosas. Esta positividade
distribui-se por varios grupos etérios sendo as idades compreendidas entre 1 e 9 anos
prevalentes (79 infectados). O pico da infeccdo verificou-se no més de Novembro (de
10 a 30) sendo que o ultimo infectado era adulto do HSJ do dia 31 de Janeiro de 2010.
A partir de Fevereiro de 2010 a resposta de diagndstico laboratorial a este virus passou a
obedecer ao horério de rotina.
Comentario: Esta centralizacdo de esfor¢os dos Laboratorios dos varios polos trouxe
ao CHLC espirito de equipa multidisciplinar, atitudes e praticas que esperamos que se
mantenham e se repliquem noutras situacdes futuras.

Palavras chave: gripe A, virus influenza A (H1N1)



GROUP B STREPTOCOCCUS (GBS) SCREENING: REPERCUSSION IN THE
POSTNATAL WARD DYNAMICS

Andreia Mascarenhas, Vera Rodrigues, Claudia Constantino, Sara Nobrega, Daniel
Virella, Maria Teresa Neto

Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais, Hospital de Dona Estefania, Centro
Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa

- XXII European Congress of Perinatal Medicine, Granada, Maio 2010
(Comunicacdo livre — Poster)

- The Journal of Maternal-Fetal & Neonatal Medicine. 23, Suppl 1 May 2010 pp 390

- Prémio Pierre Fabre (1° semester 2010)

Introduction: GBS screening guidelines may result in increased diagnostic/therapeutic
procedures in the postnatal ward (PNW).

Aim: Measure neonatal interventions in the sequence of GBS screening.
Materials and methods: Observational effectiveness study, sequential convenience
sample. Effectiveness criteria: length of stay (LOS), blood samples, antibiotic therapy.
Effectiveness measures: relative risk, number needed to screen (NNS).Statistic analysis:
t Student; p<0.05

Results: 685 of 739(93%) neonates were included; 85% were born to screened mothers,
from whom 18% were positive. From those, excluding elective caesarean section,62%
had complete prophylaxis. In 30% of carriers and 17% of non-carriers other risks for
perinatal infection were found. Comparing neonates born to screened and unscreened
mothers no significant differences were found in the LOS (2.5vs2.7days), newborns
with analysis performed (21%vs27%),antibiotic therapy(4%vs4%).GBS screening
reduced neonatal blood samples in 22%(RR=0.8,1C95% 0.5-1.1).This risk would have
been reduced in 38%(RR=0.6,IC95% 0.4-0.9) if all positive pregnant women had
complete prophylaxis. For every 170 screened pregnant women, blood analysis would
have been avoided in 10 neonates (NNS=17;1 C95% 7-42).1f all colonized women had
complete prophylaxis, that number would increase to 17(NNS=10; IC95% 6-57).
Conclusions: This study shows GBS screening does not result in additional workload in
a PNW if screening rate is high and followed by the correct prophylaxis. Sample size
shows the need for further effectiveness studies.

Keywords: GBS carriers, neonatal infection, prophylaxis, screening, workload



GUIDELINES EM TRAUMATOLOGIA ALVEOLO-DENTARIA - AVULSAO
Ana Fernandes, Jorge Pinheiro e Rosario Malheiro

Unidade de Estomatologia, Area de Cirurgia Pediétrica, Hospital de Dona Estefania,
Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa.

- VI Jornadas Hospitalares de Estomatologia e Il Congresso Nacional do Internato
Médico de Estomatologia, Faculdade de Medicina de Lisboa, 16 Abril de 2010.

Este trabalho surge na sequéncia da aprovacédo, pelo colégio de Estomatologia, de um
documento intitulado «Avulsdo de dentes definitivos e deciduos — recomendagdes»
A avulsdo dentaria é pouco frequente (1 a 16% dos traumatismos alvéolo-dentarios) mas
é talvez a situacdo de “urgéncia dentaria” que gera maior ansiedade e conflito.
O prognostico do reimplante de um dente definitivo depende das medidas tomadas no
local do acidente:

e Minimizar o tempo extra-alveolar do dente.

e Assegurar um meio de transporte adequado.

e Proteger a superficie radicular.
Nesta perspectiva é apresentada uma panoramica do conhecimento detido pelos varios
intervenientes, pais, professores, treinadores desportivos, paramédicos, dentistas e
médicos generalistas. Os autores concluem que na sua maioria ha que investir na
formacéo e referem sucintamente como proceder na avulsdo de dentes definitivos e
deciduos.

Palavras-chave: avulsdo, dentes, definitivos, deciduos



HIN1lv E COINFECQAO POR STREPTOCOCCUS PNEUMONIAE E VIRUS
PARAINFLUEZA 3

Jodo Brissos, Marta Conde, Maria Jodo Brito, Conceigdo Neves

Unidade de Infecciologia, Area Departamental de Pediatria Médica, Hospital de Dona
Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa

- 59° Congresso — Associacdo Espanhola de Pediatria, Maspalomas, 3/6/2010.

Introducdo: Em Junho de 2009, foi declarada a pandemia pelo virus influenza A
(HIN1)v. Apesar de a doenca ser habitualmente benigna na crianga, a coinfeccdo com
outros agentes pode agravar o prognastico.

Caso clinico: Crianca do sexo masculino, 5 anos, previamente saudavel com febre alta
(40°C), mialgias, cefaleias e tosse sendo diagnosticada pneumonia direita e infeccdo
pelo virus HIN1v por PCR. A vacinagdo anti-pneumococica heptavalente conjugada
estava completa. Foi medicado com penicilina e oseltamivir. Por vomitos e
agravamento clinico foi internado no 3° dia de doenca. Apresentava 7670x10°/L
leucocitos (86.5% neutrdfilos) e PCR 45,7 mg/dL. Na hemocultura isolou-se
Streptococus pneumoniae (serotipo 7F) sensivel a penicilina. Ao 6° dia de doenca
mantinha-se febril, surgiu dificuldade respiratéria e hipoxémia persistente sendo
diagnosticado derrame pleural bilateral. Realizou toracocentece com colocacéo de dreno
torécico mas apds melhoria clinica transitoria o derrame tornou-se septado pelo que foi
realizada toracoscopia com posterior drenagem torécica continua. A imunoflurescéncia
das secre¢des nasofaringeas identificou um virus parainfluenza 3 e mantinha PCR para
HIN1lv positiva ao 9° dia de doenca pelo que duplicou dose de oseltamivir
(6mg/kg/dose) ficando a PCR negativa apenas ao 15° dia de doenca. Posteriormente por
suspeita de infeccdo nosocomial (febre e agravamento analitico) foi medicado com
cefotaxime, vancomicina e gentamicina com melhoria clinica e imagioldgica gradual.
Actualmente apresenta-se clinicamente assintomatico mas com alterac6es na ventilacéo
pulmonar.

Comentarios: Este € o primeiro caso descrito com trés agentes potenciais causadores de
infeccOes respiratdrias graves. Os autores procuram valorizar a importancia deste tipo
de coinfeccBes na morbilidade das infeccbes por HIN1v e das implicacdes que esta
situacdo pode ter na terapéutica e complica¢Ges da doenca.

Palavras-chave: virus influenza A, HIN1, coinfec¢do



HABILITAR/REABILITAR A CRIANCA COM SPINA  BIFIDA,
EQUACIONANDO O FUTURO

Clara Loff

Pdlo de Medicina Fisica e de Reabilitacdo, Hospital de Dona Estefania, Centro
Hospitalar Lisboa Central, EPE, Lisboa

- 1% Jornadas de Spina Bifida do CHLC/25 Anos do Nucleo de Spina Bifida do
Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central, EPE, Lisboa (Oral)

- Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central, EPE, Lisboa, Lisboa
25 a 27 de Novembro de 2010 (Oral)

Resumo: Sendo a Spina Bifida uma multideficiéncia crénica complexa, implica a
existéncia de cuidados de saude continuados, articulados em equipas multidisciplinares
Neste contexto, realca-se o papel da Equipa de Reabilitacdo ao longo da vida do doente
com Spina Bifida, assumindo desde o nascimento uma atitude simultaneamente
preventiva e pro-activa.

O Fisiatra, como lider desta equipa, tem como objectivos: promover a saude e o bem-
estar da crianga/adolescente; maximizar a independéncia nos auto-cuidados; articular
com os cuidados comunitarios; encorajar actividades que conduzam a participacdo
plena.

E realgado o papel fundamental dos Produtos de Apoio/Ajudas Técnicas na aquisicdo de
uma maior autonomia e participacdo do doente multideficiente, chamando a atencéo
para as dificuldades actuais no seu financiamnto.

Palavras-chave: Spina Bifida; Reabilitagdo; Produtos de Apoio.



HEALTH CARE ASSOCIATED INFECTIONS IN NEONATAL INTENSIVE
CARE UNITS

Maria Teresa Neto

NICU - Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa;
Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade Nova de Lisboa, Lisboa.

- Global Congress of Maternal and Infant Health. Barcelona, Setembro de 2010
(Palestra).

Health care associated infections (HCAI) are fearful and frequent events in neonatal
intensive care units (NICU). The most frequent infection is septicaemia, a different
aspect comparing to adults, emphasizing the severity of HCAI in the NICU. The high
frequency is due to intrinsic factors — related to the condition of being newborn;
extrinsic factors — extrinsic to the newborn infant, but inherent to the severity of the
clinical condition and extrinsic factors related to the NICU. The most frequent bacteria
are coagulase negative Staphylococcus. This aspect is the rational for the first line
antibiotics for HCAI in the NICU: vancomycin and gentamicin. It also justifies its low
lethality. Surveillance of HCAI is one of the most effective ways to control them. It
allows knowing baseline rates of infection — 90 to 95% of HCAI in NICUs — aiming to
decrease them and reduce risk. Surveillance may be done by two ways: sentinel-event-
based - identifies the most severe and, supposed, rare problems and punctual failures on
hospital security system, has no denominator; population-based - study patients with
similar risks; need a nominator - the number of affected patients - and a denominator —
the number of at risk patients or at risk days. Epidemiologic study tools have to be
chosen according to the objectives: prevalence studies - identify infected patients on the
study’s day, or incidence studies - identify new cases in a specific time period and
provide information on the basal rate of endemic infection. Denominator is the in-risk
population. The usual studies are ventilator-related pneumonia, CVVC-associated sepsis,
surgical wound infection, catheter-associated UTI. Knowledge on the most common
isolates in the NICU and their sensitivity allows prompt adequate antibiotic therapy. As
assessed on June 16™ 2010, 10 639 newborn infants admitted to Portuguese NICUs
were enrolled in the national registry of HCALI in the NICU; the rate of newborn infants
with HCAI was 7.9%. The most frequent kind of infection was sepsis and the most
common isolate CONS (63.4% of all isolates). The rates of CVC-associated sepsis and
ventilator-associated pneumonia were respectively 15/1000 CVC days and 6/1000
ventilation days. Lethality of infection was 3.2%.

Keywords: Audits, Health-care associated infection, Neonatal intensive care units,
Surveillance



HEMOPTISES NA CRIANCA - A NOSSA REALIDADE!

Ana Casimiro, Oliveira Santos

Unidade Funcional de Pneumologia, Area de Pediatria Médica, Centro Hospitalar de
Lisboa Central - EPE, Lisboa

- Reunido da Area de pediatria Médica — 9 de Novembro de 2010

A hemoptise na crianca € rara. Define-se como a emissdo, na expectora¢do ou escarro,
de sangue proveniente da via aérea. Alerta-se para o diagndstico diferencial entre
hemoptise e hematemese.

N&o existe classificacdo universal para a hemoptise na crianga, sendo baseada no
volume de sangue expelido e na repercussdo hemodindmica da hemorragia. Alguns
autores definem-na como emisséo de mais de 8 ml /Kg/ 24H de sangue.

A vascularizacdo pulmonar é feita através da circulacdo arterial pulmonar ( de alto
volume e baixa pressdo ) e da circulagdo brénquica ( de baixo volume e presséo
sistemica).

A etiologia € variada, dependendo da idade e da localizacdo da lesdo. Na crianca a
infeccdo, a aspiragdo de corpo estranho e a cardiopatia congénita sdo as etiologias mais
comuns. As bronquiectasias, em especial na crianga com fibrose quistica, sdo uma causa
importante na Europa, apresentando, cerca de 4% delas, hemoptise macica na 2%/3?
décadas de vida. Outras etiologias como a hemossiderose pulmonar, a trombocitopenia
e as sindromas imunoldgicas sdo também de considerar. Actualmente, com o crescente
namero de criangas com traqueostomia, 0 sangramento minor por trauma ou granulagéo
sdo também comuns.

Em 3 anos observdmos 13 criancas e 3 adultos. A maioria tem até 10 anos e apresenta
doenca cronica de base. Apenas 3 criancas repetiram a sintomatologia, 2 com historia de
cardiopatia e 1 com TP. A broncofibroscopia identificou alteragdes em quase todos. O
LBA apenas identificou o agente em 1 caso. Ocorreu apenas 1 6bito no decurso de
hemoptise maciga em crianga com cardiopatia complexa.

O diagndstico é baseado na avaliacao clinica, laboratorial, radiologica e endoscépica.Os
exames complementares a pedir dependem da orientagdo diagnostica dada pela
avaliacdo clinica, sendo o hemograma, a coagulacdo, a telerradiografia toracica e a
broncoscopia exames fundamentais

A terapéutica depende da etiologia da doenca; &, com frequéncia, uma terapéutica
conservadora, com vista ao tratamento da anemia, infeccdo ou extraccdo do corpo
estranho que sdo suficientes para a resolugdo da hemoptise na maioria dos casos. Outros
procedimentos como o uso tépico de adrenalina e mistura de trombina/fibrinogénio séo
também usados para melhorar a hemostase. A oclusdo bronquica com cateter de
Fogarty, o laser, a embolizacdo arterial e a pneumectomia sdo solucgdes a considerar nos
doentes com hemoptises recorrentes e ou macicas.

Conclui-se que: A hemoptise € uma situacéo rara que gera ansiedade a todos. A historia
clinica associada ao RX e a broncofibroscopia levam ao diagnostico de mais de 80%
dos casos. A infeccdo € a causa mais frequente na crianca saudavel. A HTP e a
cardiopatia sdo as causas mais frequentes na crianca com doenca crénica. A maioria das
criangas apenas requer tratamento médico conservador.

Palavras chave: hemoptises, crianca



HIDROCINESITERAPIA E HIDROGINASTICA - DUAS FACES DA MESMA
MOEDA?

Rita Cardoso Francisco

Pdlo de Medicina Fisica e de Reabilitacio (MFR) do Hospital de Dona Esteféania,
Centro Hospitalar Lisboa Central (EPE)

- Trabalho apresentado a 15 de Outubro de 2010, no Instituto Portugués de
Reumatologia, Lisboa

A HIDROGINASTICA, ou seja, ginastica dentro de agua, consiste num conjunto de
exercicios aerdbicos aquaticos, baseados no aproveitamento das propriedades da agua. E
uma actividade fisica segura com poucos riscos para as articulagdes e fomenta o bem
estar fisico e mental.

A Hidrocinesiterapia € um subcapitulo da hidroterapia, que se divide na
cinebalneoterpia e na hidromassagem. Estas técnicas tém objectivos terapéuticos e
utilizam as propriedades fisicas da agua sobre o corpo humano. As suas propriedades
fisicas, e os efeitos psicoldgicos e fisiolégicos da imersdo, fazem com que seja um
tratamento previligiado.

De entre os efeitos pretendidos com a HIDROCINESITERAPIA temos a diminuicdo da
dor, o relaxamento muscular e a facilitacdo dos movimentos

pela agua, que permitem uma maior mobilidade articular. A diminuicdo do peso
aparente permite fazer carga parcial e progressiva. A resisténcia a deslocacdo pode ser
usada para fortalecimento muscular. Em meio aquatico, a imersdo cria novas situagdes
de equilibrio e estimula a propriocep¢do. Dentro de agua ha uma sensacéo de seguranca,
sem medo de quedas, ... A resisténcia oferecida pelo meio aquatico, analiza informacéo
exteroceptiva e proprioceptiva, conduzindo a uma maior consciéncia esquema corporal,
frena movimentos que requerem coordenacdo facilitando o controlo coordenagdo. A
Pressdo hidrostatica, aumentando o retorno venoso, aumenta a Pressao abdominal, com
consequente aumento do trabalho respiratério, estimula os baroreceptores com analgesia
articular. O tratamento em grupo aumenta o grau de relacéo.

As instalagBes de hidrocinesiterapia compreendem, para além das areas de tratamento
propriamente ditas, todo um conjunto de equipamentos e infraestruturas indispensaveis.

O seu funcionamento deve implicar a manutencdo das caracteristicas ambientais,
acessibilidades e condicdes de higiene e seguranca adequados.

As piscinas terapéuticas ttm uma Temperatura da agua superior (34-36°C), com um
maior efeito analgésico e miorelaxante. Os terapeutas tém formacdo especifica e
objectivos terapéuticos.

Palavras-Chave: Hidroterapia; Hidroginastica; Hidrocinesiterapia



HIDROCINESITERAPIA

Rita Cardoso Francisco

Pdlo de Medicina Fisica e de Reabilitacdo, Hospital de Dona Estefania, Centro
Hospitalar Lisboa Central, EPE, Lisboa

- Trabalho apresentado a 13.10.2010 no Hospital Dona Estefania — Servico de MFR

“A Hidrocinesiterapia € um subcapitulo da hidroterapia, que se divide na
cinebalneoterpia e na hidromassagem. Estas técnicas tém objectivos terapéuticos e
utilizam as propriedades fisicas da agua sobre o corpo humano. As suas propriedades
fisicas, e os efeitos psicoldgicos e fisioldgicos da imersdo, fazem com que seja um
tratamento privilegiado.

Séo abordados neste trabalho a influéncia das propriedades fisicas da dgua no
tratamento, as instalac6es de hidrocinesiterapia, que compreendem, para além das areas
de tratamento propriamente ditas, todo um conjunto de equipamentos e infraestruturas
indispensaveis e 0s objectivos terapéuticos a atingir com esta modalidade terapéutica.”

Palavras-chave: Hidrocinesiterapia; Cinebalneoterapia



HIPERSENSIBILIDADE AOS AINES EM DOENTES ASMATICOS COM
IDADE PEDIATRICA.

Jodo Gaspar Marques®, Gisela Calado?, Marta Chambel®, Pedro Martins?, Paula Leiria
Pinto™

1 - Servigo de Imunoalergologia, Hospital de Dona Esteféania, Centro Hospitalar de
Lisboa Central — EPE; 2 - Servi¢o de Imunoalergologia, Hospitais da Universidade de
Coimbra, Coimbra; 3 - Departamento de Fisiopatologia, Faculdade de Ciéncias
Médicas, Universidade Nova de Lisboa, CEDOC, Lisboa; 4 - Departamento de
Pediatria, Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade Nova de Lisboa, CEDOC,
Lisboa.

- XXXI Reunido Anual da SPAIC, Funchal, 14 a 17 de Outubro de 2010
(Comunicacao Oral)

Introducdo: Numerosos estudos tém avaliado a frequéncia de hipersensibilidade aos
anti-inflamatorios ndo-esteroides (AINEs) em doentes com asma brénguica, porém o0s
seus resultados sdo discrepantes, variando entre 3 e 19%, consoante 0s critérios
utilizados. Na idade pediatrica os dados publicados séo escassos.

Objectivos: Estimar a frequéncia de hipersensibilidade aos AINEs, reportada através de
inquérito, em doentes em idade pediatrica com o diagndstico clinico de asma brénquica,
confirmado por prova de broncodilatagéo positiva.

Metodos: Procedeu-se a uma andlise restrospectiva, relativa ao periodo compreendido
entre Agosto de 2008 e Fevereiro de 2010, das espirometrias efectuadas
(pneumotacografo Vitalograph Compact®) aos utentes em idade pediatica (6-17 anos),
no Laboratorio de Funcdo Respiratdria do Servi¢o de Imunoalergologia do Hospital de
Dona Estefania, referenciados por suspeita de asma brénquica. Os doentes com prova de
broncodilatacdo positiva (AFEV1>12% ap6s administracdo de 400ug salbutamol) foram
posteriormente contactados por via telefénica e inquiridos sobre a ocorréncia prévia de
reaccOes de hipersensibilidade aos AINEs. Nos casos identificados foi feita uma
avaliacdo e descricdo do tipo de reaccdo ocorrida.

Resultados: Foram identificadas 109 criangas com prova de broncodilatacdo positiva.
Conseguiram-se contactar 75 doentes (69%), que apresentavam uma média de idades de
11+3 anos, sendo 41 (55%) do sexo masculino e 34 (45%) do sexo feminino. Entre os
doentes contactados, 4 (5.3%) encontravam-se em eviccdo de AINES, apesar de nunca
terem tido qualquer reaccdo. Seis (8%) referiram reacgOes de hipersensibilidade a
AINEs. Todos tiveram reaccdes imediatas, 5 com manifestacfes respiratdrias e um com
atingimento muco-cutaneo. Em todos os casos o AINE envolvido foi o ibuprofeno. A
mediana das idades com que ocorreram as reacc@es foi de 2 anos (P25: 1,25 anos; P75:
5 anos).

Conclusoes: A frequéncia reportada de hipersensibilidade aos AINES em criangas com
asma bronquica, confirmada através de exame funcional respiratorio, foi baixa. O valor
alcancado encontra-se de acordo com os dados publicados. Este estudo encontra-se em
fase de continuacdo, no sentido de estimar a verdadeira prevaléncia.

Palavras chave: AINES, hipersensibilidade, asma, criangas



HIPERTENSAO ARTERIAL EM ADOLESCENTES DO SEXO MASCULINO
M? Leonor Sobral®, Elisabete Duarte?, Joana Marques®, Jo&o Silva*, Ricardo Gomes °,
Telma Francisco®

1 - ACES Setubal e Palmela; 2 - ACES Oeiras; 3 - IPO Francisco Gentil; 4 - Centro
Hospitalar de Lisboa Ocidental; 5 - Hospital Reynaldo dos Santos; 6 - Hospital D.
Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central, EPE, Lisboa

- 11° Encontro de Medicina Geral e Familiar do Alto Minho, 27-29/5/2010
(Comunicacao Oral)

Introducdo: A HTA é uma patologia classicamente atribuida a idade adulta. A
novidade é a sua presenca em idades jovens, sobretudo no sexo masculino.

Objectivos: Calcular a prevaléncia de HTA e pré-HTA na amostra; caracteriza-la
quanto a factores de risco cardiovascular (obesidade, historia familiar de HTA, habitos
tabégicos e alcoolicos, sedentarismo e consumo de bebidas cafeinadas); averiguar
possiveis associacOes entre os valores tensionais e os factores de risco cardiovasculares
referidos.

Material e métodos: Estudo observacional, descritivo e transversal. Da populacdo-alvo
de 204 adolescentes do sexo masculino, nascidos entre 17/04/1988 e 18/04/1994
inclusivé, a frequentar o 3° ciclo ou o ensino secundario da Escola Secundaria Alves
Redol em Vila Franca de Xira, no ano lectivo de 2005/2006, apenas 144 vieram a
constituir a amostra. De 18-20/04/2006 procedemos a medi¢des biométricas (perimetro
abdominal, peso, altura e pressdo arterial) e cada aluno preencheu um questionario —
feito a partir de um pre-teste — acerca dos restantes factores de risco analisados.
Resultados: Obtivemos uma prevaléncia de HTA=29,82% e de pré-HTA=38,20%.
Detectou-se associacdo estatisticamente significativa apenas entre os valores tensionais
e a obesidade (representada pelo IMC e pelo perimetro abdominal).

Discussdo e conclusdes: Os resultados indiciam a problematica crescente da HTA em
idades mais jovens. Assim, recomendamos que se desenvolvam estilos de vida
saudaveis, como a reducdo da obesidade, bem como o maior envolvimento dos
Cuidados de Saude Primarios nesta problemaética.

Palavras-chave: hipertensdo arterial, adolescentes, obesidade



HERNIA DIAFRAGMATICA CONGENITA COM DIAGNOSTICO PRE-
NATAL SEIS ANOS DE EXPERIENCIA DO HOSPITAL DONA ESTEFANIA
Mara Silva Ferreira’, Telma Francisco?, Sousa Santos®

1 - Servico de Pediatria, Centro Hospitalar do Barlavento Algarvio, Portimo; 2 - Area
de Pediatria Médica, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central, EPE,
Lisboa; 3 - Area de Cirurgia Pediatrica, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar
Lisboa Central, EPE, Lisboa

- Comunicacdo Oral
- XXXVIII Jornadas Nacionais de Neonatologia, 13-16/5/2010

Objectivos: Caracterizar os casos de hérnia diafragmatica congenita seguidos na
consulta de Diagnostico Pré-Natal (DPN) do HDE entre Abril 2004 e Outubro 2009,
relativamente ao diagndéstico, tipo de hérnia, malformacdes associadas, factores de
progndstico, terapéutica e evolucéo.

Metodos: Consulta dos processos clinicos da consulta de DPN do HDE e dos
respectivos recém-nascidos. Analise estatistica dos dados com programa Excel®.
Resultados: No periodo considerado foram seguidas 21 gravidas com DPN de feto com
hérnia diafragmatica, com idade mediana de 21 anos. Em 6 casos verificaram-se
malformacdes em familiares (em 2 deles na mae). Em 57% dos casos (12) o diagnostico
foi feito apds as 28 semanas de gestacdo. Realizou-se amniocentese em 52% dos casos
(11), tendo sido encontradas cromossomopatias em 3. A maioria (62%) realizou
ecocardiograma, sendo detectadas cardiopatias major em 3 (14%do total); nenhum
destes casos sobreviveu. Foram ainda diagnosticadas malformacbes complexas (3),
malrotagdes intestinais (3), malformagdes renais (2) e agenésia diafragmatica (1). Na
maioria dos casos (81%) tratava-se de hérnias a esquerda; existia herniacdo do figado
em 33%. Determinou-se o lung-head-ratio em 6 casos (28,6%), e foi <1 em 50% e >1,4
em 16,7%. Em 19% dos casos (4) a gravida optou por interrupcdo médica da gravidez.
Dos 15 nados-vivos, 0 parto ocorreu por cesariana em 60%. Todos os RN foram
entubados apds o nascimento, e a ventilagdo mecanica teve uma duracdo mediana de 6
dias. Foi feita cirurgia em 53% (8) dos recéem-nascidos, verificando-se mortalidade pds-
operatoria de 37,5% (3). Cinco recém-nascidos sobreviveram até a alta, com uma média
de dias de internamento em Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais de 36 dias.
Conclus6es: A hérnia diafragmatica congénita permanece uma patologia com grande
morbilidade e mortalidade, representando um enorme desafio terapéutico para
neonatologistas e cirurgides pediatricos.

Palavras-chave: hernia diafragmatica congénita, malformacdes, mortalidade



IATROGENIC DISORDERS IN THE NEWBORN INFANT

Maria Teresa Neto

NICU - Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa;
Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade Nova de Lisboa, Lisboa.

- Global Congress of Maternal and Infant Health, Barcelona (Palestra)

latrogenic disorders are currently defined as unintentional, undesired, unforeseeable,
unpredictable, accidental occurrence or unusual reaction resulting from medical
intervention. Nobody does harm intentionally and many iatrogenic disorders are not
preventable. Causes may be multiple. They include individual factors or known
consequences of a necessary treatment. Often there is a misunderstanding and confusion
between error and iatrogenic disorders but concepts are different. The most exposed
newborn infants are the very low and extremely low birth weight, the severely ill, those
operated on and those with prolonged hospitalizations. The multitude of causes may
result in a wide range of consequences. All fields may be affected and sequelae may
occur. Anatomy, metabolism, physiology, growth and development may be affected.
Some of them may even have influence on later life. Probably one of the most frequent
latrogenic “diseases” is prematurity followed by the multiple pregnancies resulting from
assisted reproduction techniques; drugs given to the pregnant woman and difficult
delivery may cause multiple lesions of any order. However is during the NICU stay that
a great part of disorders may happen such as infection, collateral effects of drugs,
central lines complications, necrotising enterocolitis, just to name some few conditions.
Some measures may contribute to decrease its rate. Prematurity have to be vigorously
prevented; instrumental delivery should be avoided whenever possible; foetal and
maternal conditions should be well evaluated before decision of instrumental delivery:
Very important is a correct evaluation of labour and way of delivery; the experience and
training of the obstetric staff are essential. Intensive care teams — doctors and nurses —
have to have high experience levels. Skills lab may help to get good performance in the
most common procedures. Despite knowing that high performance is of main
importance we know that iatrogenic disorders will ever occur.

Keywords: Accidents, latrogenic disease, Newborn infant, NICU



IMAGIOLOGIA NA URGENCIA ABDOMINAL - DA CLINICA A IMAGEM

Ana Nunes, Renata Jogo

Servico de Radiologia do Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central,
EPE, Lisboa

- “Essencial 2010”

Resumo: A urgéncia abdominal no grupo pediatrico constitui por vezes um dilema dificil de
resolver, porque os sintomas e sinais sao subtis e pouco especificos.

A histdria clinica é a “pedra base “ para o diagndstico.

E fundamental que estejam presentes os principais diagnosticos diferenciais, sendo a idadeum
factor chave.A imagiologia contribui de forma importante quando solicitada com critério, no
esclarecimento das hipoteses diagnosticas.

As diferentes técnicas de imagem possibilitam um leque de informacdo importante, tém
indicacdes precisas mas também algumas limitacGes, sobretudo relacionaveis com a radiagédo
ionisante.

Sé&o apresentadas as principais indicac6es de cada técnica de imagem:

A Radiografia simples do abdémen d&-nos informagéo sobre o padrdo gasoso permitindo o
diagnostico  de  situagbes  obstrutivas, presenca de  pneumoperitoneu  ou
hidropneumoperitoneu, calcificacGes, massa de densidade de partes moles, pneumonia lobo
inferior.

A Ecografia permite a detec¢do de patologia hepatobiliar, intestinal, uroldgica e ginecolégica.
A Tomografia Computorizada deve ser solicitado quando as queixas persistem e os dados
clinicos, laboratoriais e exames imagioldgicos efectuados ndo sdo conclusivos, quando é
necessario uma melhor definicdo e caracterizacdo de patologia conhecida ou na avaliacao das
suas complicagdes.

Os Estudos contrastados tém um interesse limitado nas situagdes de urgéncia. Estdo indicados
na patologia obstrutiva, despiste de ma rotacdo,e quando necessario na terapéutica da
invaginacao intestinal.

Sédo de seguida apresentados e discutidos com a assisténcia diversos casos clinicos, com uma
breve revisao tedrica de cada patologia.

Palavras chave: urgéncia abdominal, imagiologia



INBORN ERRORS OF METABOLISM: HIGH INDEX OF SUSPICION

Joana Martins'; Sara Nobrega?; Cristina Trindade!; Rosalina Barroso®; Helena
Carreiro®

1 - Hospital Professor Doutor Fernando Fonseca, EPE; 2 — Unidade de Infecciologia,
Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central EPE

- XXII European Congress Perinatal Medicine, Granada, 26-29/05/10, (Poster com
discussao)

Introduction: In Errors of Metabolism (IEM) are rare, with a global incidence
estimated in 1:1500. The authors describe two cases of IEM.

Clinical cases: Term newborn infant with dysmorphic features and neurological
impairment. No family history. Analytically: normal glycemia, muscular enzymes
levels and hepatic/ renal function. Blood pH normal to low and high lactate levels.
Fasting high pyruvate levels with high lactate / pyruvate ratio, with normal levels of
acetoacetate and low levels of 3-Hydroxy Butyrate. No abnormal urine organic acids
profile or carnitine levels. CNS MNR spectroscopy — no alterations. Two groups of IEM
should be considered: carbohydrate metabolism defects or oxidative phosphorylation
dysfunction. Further studies are being performed. A 14-month-old infant: no family
history and normal pregnancy/ delivery; he presented cardiorespiratory arrest in the first
2h of life, followed by seizures. EEG: diffuse cortical activity; CNS MNR: lateral and
sigmoid central venous thromboses and cerebral/ cerebellous anoxia; Muscular biopsy:
33% residual activity of the IV complex of mitochondrial respiratory chain; haemostasis
study revealed heterozigoty for factor Il and PAI-1. Central venous recanalization was
achieved during the 8th month of life, nowadays there is persistent development
impairment.

Conclusions: A high index of suspicion is critical for early diagnosis and treatment of
IEM. Successful specific treatment is still restricted to some IEM, leading to worse
clinical outcomes.

Keywords: Inborn Errors of Metabolism, newborn



INFECCAO ASSOCIADA A CATETER VENOSO CENTRAL EM DOENTES COM
SINDROME DE INTESTINO CURTO: PROTOCOLO DE ACTUA(;AO

Ana Laura Fitas, Marlene Salvador, Raul Silva.

Unidade de Cuidados Especiais Respiratorios e Nutricionais, Area de Pediatria Médica, Centro
Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa.

- Reunifo da Area de Pediatria Médica - 23 de Marco de 2010

Nos doentes com Sindrome de Intestino Curto (SIC) dependentes de nutricdo parentérica é
fundamental a manutencéo de um acesso vascular central de longa duragdo para o fornecimento
adequado das necessidades hidricas, nutricionais e de terapéutica a longo prazo. A infecgédo
associada ao cateter venoso central (IACVC) é um problema comum e uma das principais causas
de morbilidade e mortalidade nestes doentes. A sépsis associada ao cateter venoso central (CVC)
tem incidéncia superior em doentes com SIC comparativamente com a populacdo pediatrica em
internamento com CVC por outras causas.

N&o existem recomendagdes fortes baseadas na evidéncia para o tratamento da IACVC na
populacdo pediatrica. Os dados publicados baseiam-se em estudos com adultos, pequenos
estudos em populagdes pediatricas e expert opinion. Apresenta-se um protocolo de actuacdo na
IACVC em doentes com SIC que propde uma abordagem de consenso entre as recomendagdes
publicadas (American Gastrenterological Association 2003; Infectious Diseases Society of
America, 2009) e a experiéncia da Unidade de Cuidados Especiais Respiratorios e Nutricionais
(UCERN) no tratamento da IACVC. A actuacdo proposta visa conservar o CVC sempre que
possivel, ponderando-se a decisdo de o remover de acordo com as manifestacdes clinicas e o
agente infeccioso, tendo em conta o patriménio vascular limitado para colocagdo de novo acesso
vascular nos doentes com SIC.

Na presente Reunifo Clinica da Area de Pediatria Médica contextualiza-se a relevancia da
IACVC em doentes com SIC internados na UCERN sob nutri¢cdo parentérica de longa duracao,
apresenta-se e discute-se a proposta de protocolo de actuacéo.

Palavras chave: intestino curto, infecgao cateter venoso central



INFEC(;AO CUTANEA POR MYCOBACTERIUM AFRICANUM EM CRIANCA
GUINEENSE

Daniela Cunha', Telma Francisco?, Maria .Jodo Brito?, Ana Afonso®, Raquel Vieira®

1 - Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital Curry Cabral; 2 - Unidade de
Infecciologia, Area de Pediatria Medica, Hospital de D. Estefania, Centro Hospitalar de
Lisboa Central, EPE; 3 - Servico de Anatomia Patologica, Hospital Curry Cabral

- 21.° Congresso Nacional de Dermatologia e Venereologia, 19 a 21 de Novembro de
2010 (Poster)

Introducdo: A tuberculose cuténea é actualmente uma patologia pouco frequente em
paises desenvolvidos. Diferentes manifestacfes clinicas podem ser observadas nas
infeccOes cutineas pelo complexo Mycobacterium tuberculosis/bovis em fungdo do
estado imunitario dos hospedeiro e da via de inoculacdo e/ou disseminacdo do agente.
Em virtude do amplo diagnostico diferencial e da morosidade no isolamento do agente
microbiologico, o diagnostico desta infeccdo pode ser complexo.

Caso clinico: Crianga de 6 anos, do sexo masculino, Guineense, com Ulcera pré-
auricular direita com trés anos de evolucdo. A lesédo era superficial, medindo 12x6cm de
maiores eixos, com bordos bem delimitados e fundo tdrpido. Palpava-se adenopatia
cervical posterior direita, indolor e mdvel. Analiticamente salientava-se: leucocitos

12.67X103/uL; Hb 10,1g/dl; PCR 3,72mg/dl; VS 80mm/s. A imagiologia do tdérax
revelou um nddulo sélido na base pulmonar direita. Na biopsia da Ulcera observou-se
um processo inflamatério intenso com formacdo de granulomas. Admitindo-se a
hipdtese de infec¢do por Micobactérias, foi efectuada prova tuberculinica (com 15mm
de induracdo), estudo do lavado bronco-alveolar e suco gastrico (ambos negativos) e
exame microbioldgico do tecido, com crescimento de Micobactérias. Pela técnica de
PCR, foi possivel caracterizar o agente como Mycobacterium africanum. O restante
estudo complementar excluiu outras causas infecciosas e neoplasia cutdnea. Aos 3,5
meses de terapéutica antibacilar assistiu-se a reducéo significativa das lesbes cutanea e
pulmonar.

Discussdo: Embora a tuberculose pulmonar por Mycobacterium africanum seja
relativamente frequente em alguns paises africanos, a infeccdo cutdnea parece ser
bastante mais rara. Do conhecimento dos autores, encontram-se descritos apenas cinco
casos em adultos, tratando-se este do primeiro caso identificado em idade pediétrica.
Admite-se porém que a sua incidéncia possa estar sub-reportada na literatura.

Palavras-chave: tuberculose cutanea, Mycobacterium africanum



INFECQAO DA PELE E TECIDO CELULAR SUBCUTANEO: EXSUDADOS,
ZARAGATOAS, BIOPSIAS, FERIDAS, ULCERAS, ABCESSOS, ETC...

Cristina Marcelo

Area de Diagndstico Biomédico, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central,
EPE, Lisboa

-l Jornadas da Patologia Clinica HDE (comunicacéo oral)

Foi apresentada uma revisao sobre a infeccdo da pele e do tecido celular subcutaneo.

Havendo perda da integridade cutdnea ocorre uma rapida colonizacdo com a “microbiota” da
pele e mucosas proximas. Sendo muitos deles potenciais patogénios, a fronteira entre
colonizacdo e infeccdo é mal definida e muitas vezes impossivel de estabelecer
laboratorialmente. Por esta razdo, s6 devem ser enviadas ao laboratorio, para estudo
microbiologico, amostras de lesdes com sinais clinicos de infeccdo ou que apresentem
deterioracdo progressiva.

Num grupo de infeccbes tdo heterogéneo ha varias classificacbes possiveis tendo sido
apresentada a classificacdo clinica com indicagdo dos principais microrganismos envolvidos em:
erisipela, celulite, impétigo, abcessos cutaneos simples e complicados, Ulceras, lesdes nodulares,
e algumas entidades clinicas particulares como o “pé diabético”, Ulceras venosas, escaras,
queimaduras, ferida operatdria e mordeduras.

Alguns microrganismos como Staphylococcus aureus, Streptococcus beta-hemoliticos,
Pseudomonas spp e anaerdbios Gram negativos estdo habitualmente envolvidos em processos
infecciosos embora possam ser colonizadores. A importancia da quantificacdo é controversa.

Os varios tipos de colheita por zaragatoa, aspiracdo e biopsia apresentam vantagens e
desvantagens que é necessario ter em conta em cada caso bem como a ponderacdo da relacéo
custo/ beneficio dos mesmos.

Foi resumidamente apresentado o processamento laboratorial de cada tipo de amostra, 0s meios
de cultura utilizados e a importancia da relacdo do exame directo com o exame cultural, bem
como até onde ir na identificacdo e TSA (Teste de susceptibilidade aos antimicrobianos). Em
culturas polimicrobianas, mais do que identificar cada um dos microrganismos, importa o
conceito de sinergismo bacteriano de que ha varios exemplos ja estudados.

Os microrganismos envolvidos podem ser inequivocamente patogénicos, frequentemente
patogénicos, potenciais patogénicos ou comensais, havendo numerosas excepcGes € €asos
particulares. Conclui-se que é fundamental que sejam criteriosamente seleccionados os tipos de
colheita e as amostras a enviar ao laboratorio, que sejam devidamente acompanhadas pela
informacdo clinica adequada e que os resultados obtidos nem sempre sdo inequivocos nem
podem ser interpretados como tal.

Palavras chave infeccdo, pele, tecido celular subcutaneo, microoganismos



INFEC(;AO HIN1V EM CRIANCAS COM DREPANOCITOSE

Sara Nobrega', Teresa Ferreira?, Paula Correia®, Alexandra Dias?

1 — Unidade de Infecciologia, Hospital de Dona Esteféania, Centro Hospitalar de Lisboa
Central EPE; 2 - Hospital Professor Doutor Fernando Fonseca, EPE

- 59° Congresso da Associacdo Espanhola de Pediatria, Maspalomas, Gran Canéria
5/06/2010, (comunicacéo oral)

- Vencedor da melhor comunicacgéo oral em Lingua Portuguesa.

- Libro de Comunicaciones del Congreso de la Asociacion Espafiola de Pediatria,
Publicacion Oficial de la Asociacion Espafiola De Pediatria (A.E.P.), p 265
(resumo)

Introducdo: Perante a pandemia pelo novo virus Influenza A H1N1 era esperada maior
gravidade da infeccdo nos doentes com drepanocitose. Material e métodos: Estudo
retrospectivo e descritivo, dos doentes com drepanocitose e diagnodstico de infeccdo
H1IN1v por Polymerase Chain Reaction, observados num Hospital Distrital, de Outubro
a Dezembro de 2009.

Objectivos: Caracterizacdo demografica dos doentes, estado vacinal, necessidade de
internamento, quadro clinico, laboratorial e imagioldgico, terapéutica, complicacdes e
evolucéo.

Resultados: dos 74 doentes com drepanocitose seguidos neste Servigo, 15 (20%)
apresentaram infeccdo H1N1v. A maioria dos casos (11) ocorreu em Novembro e
Dezembro. A média de idade foi 7 anos (min-1,8; max-15) e dez doentes foram
internados. Treze doentes ndo estavam vacinados com a vacina da gripe pandémica e
dois tinham feito uma dose menos de 3 semanas antes da infec¢do. Ocorreu
maioritariamente: febre, tosse e queixas algicas. Analiticamente (73%): hemoglobina
(mediana-7.9 g/dl, min-4.8), reticuldcitos (med-260000/pl, min-28000), leucdcitos
(med-12700/pul, min-11500, m&x-20300), PCR (med-0.75mg/dl, méax-14.4). Radiografia
de torax (12): infiltrado intersticial (6) e condensagdo (1). Todos os doentes efectuaram
oseltamivir, quatro antibioticoterapia e trés transfusdo. Verificaram-se complicagdes:
hipoxémia (5), anemia grave com reticulocitopénia (2), pneumonia (1), dor moderada
ou grave (3). A mediana da duracdo do internamento foi de 5 dias (min-3, max-21). N&o
se verificaram dbitos ou sequelas.

Comentarios: A drepanocitose é considerada uma patologia de risco, pelo que esta
indicada a vacina pandémica. O facto da maioria dos casos ter ocorrido em Novembro-
Dezembro, vem reforcar um atraso na vacinacdo — a qual poderia ter prevenido a
morbilidade observada. No entanto, e apesar das complicacfes, a evolucdo foi na
generalidade favoravel.

Palavras-chave: virus Influenza A HIN1, drepanocitose.



INFEC(;AO VIH. NOVOS E VELHOS PARADIGMAS EM PEDIATRIA

Tania Serrdo, Conceicdo Neves, Flora Candeias, Luis VVarandas

Unidade de Infecciologia, Area de Pediatria Médica, Hospital de Dona Estefania,
Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa.

- Reunido da Area de Pediatria Médica - 21 de Setembro de 2010

A introducdo da terapéutica anti-retroviral durante a gravidez, intraparto e no recém-
nascido e a realizacdo de cesariana electiva, diminuiu a transmisséo vertical do virus da
imunodeficiéncia humana 1 (VIH1), que passou de 20% para 5%.

Apresenta-se 0s casos clinicos de duas adolescentes infectadas pelo VIH, um adquirido
por transmissdo vertical e o outro, com uma apresentacdo rara em idade pediatrica, por
transmisséo heterossexual.

A propésito de um dos casos em que ha suspeita de infeccdo do SNC a Cryptococcus,
situacdo rara na crianca imunocompetente, discutem-se as implicagbes que esse
diagnostico pode ter na decisédo terapéutica e prognostico.

Os autores fazem ainda referéncia a situacdo actual desta infeccdo em Portugal e
alertam para a necessidade de aumento do indice de suspeicdo e prevencdo da
transmisséo na adolescéncia.

Palavras-chave: virus da imunodeficiéncia humana 1, VIH1, crianca



INFLAMMATORY DISEASES OF THE CENTRAL NERVOUS SYSTEM
Adoracién Gorgon*,Pedrinha Sousa®,Camila Nébrega? Virginia Loureiro, Maria Rosa
Barros®, Armando Sena’

1 - Biodiagnostic Area, Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa
Central - EPE, Lisboa; 2 - Neurosciences Area, Hospital de Dona Estefania, Centro
Hospitalar de Lisboa Central - EPE, Lisboa.

- 1°Congresso Nacional do Laboratério Clinico, Laboratory Medicine in Health Care
(poster)

The study of cerebrospinal fluid (CSF) plays a central role in the study of inflammatory
diseases of the central nervous system (CNS). The challenge lies in distinguishing the
CSF reflection of systemic inflammatory processes and the primary inflammatory
processes of CNS. Above all, the search of intrathecal synthesis in CSF has a primary
role in the diagnosis of Multiple Sclerosis. The authors intend to: 1) characterise the
laboratory study conducted in CSF and serum of patients with CNS inflammatory
diseases and 2) to analyse the results of qualitative and quantitative study of intrathecal
synthesis of immunoglobulins (1g) in the laboratory of Immunology at the Hospital St.
Antonio dos Capuchos (HSAC) — Centro Hospitalar de Lisboa Central.

Results: During this 2 year period our lab received 499 requests for CSF study. Of
those, we analysed 493 (98,8%). Six (1,2%) were excluded because of insufficient
sample. The requests came mainly from our hospital, although 40% came from other
institutions (Fig. 3).

There were 286 (58%) females (Fig. 4) and the mean age was 42 years (41 for males
and 42 for females).

We had access to definitive diagnosis of 296 (60%) patients (Fig. 5). The diagnosis and
respective mean albumin quocient, mean IgG index and oligoclonal bands (OCB) are
presented in table 1.

We perform isoelectric focusing in 493 CSF samples. There were CSF OCB in 127
(25,8%) and mirror type bands in 3 (0,6%).

Conclusion: According to our data, 1gG index seems to be predictive of the presence of
oligoclonal bands. However, a normal IgG index does not exclude inrathecal synthesis.
Search of OCB by isoelectric focusing is more sensitive.

Palavras chave: inflammatory diseases, central nervous system, cerebrospinal fluid



INFLUENZA A H1N1lv VACCINATION IN PEDIATRICS: REASONS FOR
NON-VACCINATION

Jodo Brissos, Sérgio Laranjo, Ana Laura Fitas, Marlene Salvador, Joana Regala, Maria
Jodo Brito

Unidade de Infecciologia, Area Departamental de Pediatria Médica, Hospital de Dona
Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central EPE, Lisboa.

3" Congress of the European Academy of Paediatric Societies, Copenhagen,
24/10/2010.
- Pediatric Research November 2010.Suppl 1-93 (Resumo).

Introduction: The immunization campaign for influenza HIN1v began in October
2009. Alarmist warnings were spread amongst the population, creating insecurity and
doubt. In Portugal, the vaccination rate was lower than in other European countries.
Objectives: To evaluate the reasons for non-vaccination influenza HIN1lv in a
portuguese pediatric population.

Methods: Cross sectional aleatorized descriptive study. A survey was applied to the
parents from January to March 2010. Statistical analysis was performed using
SPSS®v17.0.

Results: We analyzed 495 surveys; 403 (81.4%) children were not vaccinated. They
showed reduced rates of chronic diseases as asthma (5.7%vs17.4%,p<0.001) or diabetes
(1%vs3.3%,p=0.096). No children with overweight were vaccinated. Parent’s education
degree (basic education 22.8%Vs7.6%) and mother’s vaccination
(3.2%vs17.4%,p<0.001) was lower in these group. “Fear of the vaccine” (24.2%), “still
not well tested” (26.7%) and “absence of a firm and convincing advice of medical
assistants” (26.4%) were factors for non-vaccination. Most (62.3%) of these parents
reported the media as the primary source of information. 31.5% of parents think it
contains a lived virus, 51.9% believe that vaccine caused deaths and 38.3% feared more
complications than other vaccines. Despite the non-vaccination rate 68% think virus is
more dangerous than the vaccine.

Conclusions: A new vaccine tends to be received with fear and media should be an
important ally of health organizations. The decision to vaccinate is influenced by the
presence of chronic disease, parent’s academic degree and their own need for
vaccination. The results highlight the need to modify strategies for information
regarding health, disease and vaccination.

Palavras chave: influenza A; HIN1v; vaccination; pediatrics



INFLUENCIA DOS ESTEROIDES NAS PERTURBACOES AFECTIVAS E DO
COMPORTAMENTO - REVISAO DO TEMA A PROPOSITO DE UM CASO
CLINICO

Neide Urbano

Area de Pedopsiquiatria, Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa
Central, EPE, Lisboa.

- XXI Encontro Nacional de Psiquiatria da Infancia e da Adolescéncia, Beja, 2010
(Neide Urbano e Ana Moscoso) (Poster).
- Revista Portuguesa de Pedopsiquiatria (Aceite para Publicagéo).

Introducdo: Os esterdides sdo hormonas formadas a partir do colesterol que parecem
desempenhar um papel central em determinados processos neuropsicologicos e
perturbagdes psiquiatricas, tais como as perturba¢des do comportamento, do humor e da
ansiedade. Dentro destes, 0s esteroides sexuais tém um papel crucial no
desenvolvimento da crianca e adolescente e a sua desregulacdo pode originar alteragdes
comportamentais.

Relato do caso: Apresenta-se 0 caso clinico de uma crianga de 7 anos que recorreu a
consulta de Psiquiatria da Infancia e da Adolescéncia por problemas do comportamento,
sendo seguida em consulta de Endocrinologia por Pubarca Precoce, analiticamente
apresentando elevacédo dos androgénios.

Neste trabalho procurou-se fazer uma revisdo bibliogréfica sobre associacdo entre as
alteracdes endocrinas e as perturbacdes neuropsiquiatricas.

llustrando a pesquisa bibliografica com o caso clinico, aborda-se o papel dos esterdides
nas perturbacdes afectivas e do comportamento.

Palavras-chave: Esterdides. Androgénios. Testosterona. Comportamento.



INTERNAMENTO POR TROMBOCITOPENIA - REVISAO DE 10 ANOS

Marta 1Correial, Gustavo Queirés?, Rita Belo Morais®, Catarina Damaso®, Florbela
Cunha

1 - Servico de Pediatria, Hospital de Reynaldo dos Santos, Vila Franca de Xira; 2 - Area
Departamental Pediatria Médica, Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa
Central, EPE, Lisboa; 3 - Servi¢o de Pediatria, Hospital Sdo Francisco Xavier, Centro
Hospitalar Lisboa Ocidental

- Apresentado no 59° Congresso da Associacdo Espanhola de Pediatria (AEPED)
Junho 2010

Introducdo: Define-se trombocitopénia como a contagem de plaquetas inferior a
150000/pL. Pode ser um achado ocasional ou manifestar-se por hemorragias. A
etiologia ¢ variavel, sendo mais frequente em pediatria a trombocitopénia imune (PTI),
geralmente precedida de uma infeccéo viral.

Objectivos: Analisar os doentes cujo motivo de internamento e/ou diagndéstico principal
foi a trombocitopénia, nomeadamente as caracteristicas clinicas, laboratoriais e
terapéuticas instituidas.

Material e Métodos: Andlise retrospectiva dos processos de doentes internados no
Servico de Pediatria, de Junho 1999 a Dezembro 2009.

Resultados: Identificaram-se 31 doentes, 51,6% do sexo feminino, com a idade
mediana de 35 meses (max 150; min 3). A maioria (28) ndo tinha antecedentes pessoais
relevantes. Em 32,5% havia historia de infeccdo prévia, em média 7 dias antes do
aparecimento dos sinais de hemorragia. As manifestacfes mais frequentes foram
petéquias (17) e equimoses (11). Identificaram-se outros sinais/sintomas em 14 doentes,
sendo a febre o mais frequente (12). Dos 31 doentes, 17 (54,8%) tinham critérios
clinicos de PTI e os restantes foram secundarios a uma patologia. A mediana do valor
de plaquetas foi 30000/uL (max 109000, min 3000). Institui-se terapéutica com
imunoglobulina ev em 13 doentes (41,9%), 12 dos quais com PTI. Foram identificados
0s agentes etioldgicos em 11 casos : Virus Epstein-Barr (3), enterovirus (3), varicela-
zoster (2), rotavirus (2) e citomegalovirus (1). Houve recorréncia em 6 doentes, 5 dos
quais com PTI. N&o se verificou evolucdo para a cronicidade em nenhum caso. Os
valores mais baixos de plaquetas estiveram relacionados com a recorréncia e com a PTI.
A média das idades foi semelhante nos doentes com ou sem PTI.

Conclusdo: Em cerca de metade dos doentes internados a trombocitopénia foi
secundaria e as infeccdes virais foram as mais frequentes. A média de idades foi baixa,
com 48,4% dos doentes com idade inferior a 2 anos. Houve uma evolugdo favoravel
sendo as recorréncias mais frequentes na PTI.

Palavras-chave: trombocitopeénia revisao plaquetas PTI



INTERNAMENTOS POR MONONUCLEOSE INFECCIOSA: EXPERIENCIA
DE 10 ANOS

Sara Roque Pinto, Inés Vaz Silva, Inés Girbal, Telma Francisco, Catarina Damaso,
Florbela Cunha

Servico de Pediatria, Hospital Reynaldo dos Santos, Vila Franca de Xira

- 11°Congresso Nacional de Pediatria, 6-8/10/2010 (Poster)

Introducdo: A mononucleose infecciosa (MNI) é uma sindrome clinica frequente em
Pediatria, habitualmente benigna, causada maioritariamente pelo virus Epstein-Barr
(EBV). Por vezes, o diagndstico é dificil, a doenga apresenta um curso prolongado e
pode estar associada a complica¢des que condicionam internamento.

Objectivos: Revisdo casuistica dos casos de MNI internados no Servico de Pediatria
dum hospital de nivel Il nos anos 2000-2009.

Métodos: Estudo retrospectivo através da colheita e anélise dos dados demogréficos e
clinicos dos processos de criancas internadas no Servico nos anos 2000-2009 com
diagnostico de saida, clinico e/ou laboratorial, de MNI.

Resultados: Foram internados 51 doentes com idade mediana de 4 anos (min.8 meses,
max.16 anos) e predominio do sexo masculino (60,7%). De entre as manifestacdes
clinicas, a febre estava presente em 90,2% dos doentes, adenomegalias em 74,5%,
amigdalite em 68,6%, mal-estar geral/prostracdo e recusa alimentar em 19,6% e
exantema em 15,7%.

Nas andlises laboratoriais de admissdo, 70,1% dos doentes apresentava linfocitose e/ou
monocitose, 21,6% apresentava linfocitos atipicos e em 54,9% verificava-se aumento
das transaminases. A pesquisa de anticorpos heterdfilos foi positiva em 29,4% dos
doentes testados.

Em média, as criancas tinham sido observadas num servico de saude 2,2 vezes antes do
internamento e 62,7% tinham sido previamente medicadas com antibidtico.

O principal motivo de internamento foi febre arrastada (47%), seguido de obstrucdo da
via aérea superior (11,7%), dificuldade alimentar (9,8%) e mal-estar geral/prostracéo
(7,8%). Trés quartos dos doentes foram inicialmente internados sem diagndstico
definitivo de MNI.

Verificaram-se complicagbes em 37,2% dos doentes, sendo a mais frequente a
obstrucdo da via aérea superior, responsavel por um quinto destas. Outras complicacdes
observadas foram trombocitopénia grave, adenofleimao cervical, pneumonia bacteriana
e paralisia facial periférica, entre outras.

Todos os doentes recuperaram sem sequelas. A duracdo total média da febre foi de 10,9
dias e o tempo meédio de internamento foi de 4,3 dias.

No total, trés quartos dos doentes apresentaram confirmagdo diagnostica laboratorial de
MNI, por pesquisa positiva de anticorpos heterofilos e/ou serologia compativel com
infeccdo aguda por EBV e/ou CMV.

Conclusoes: Os dados encontrados reflectem a dificuldade diagnostica e alertam para a
existéncia de complicagdes associadas a MNI, que condicionam o internamento destes
doentes.

Palavras-chave: mononucleose infecciosa, internamento



INTERNAMENTOS POR VARICELA: EXPERIENCIA DE 10 ANOS

Inés Girbal, Inés Vaz silva, Sara Roque Pinto, Telma Francisco, Ana Sofia Simdes,
Florbela Cunha

Servico de Pediatria, Hospital Reynaldo dos Santos, Vila Franca de Xira

- 11° Congresso Nacional de Pediatria, 6-8/10/2010 (Poster)

Introducdo: A varicela é uma doenca frequente na infancia e de curso habitualmente
benigno. No entanto, podem ocorrer formas graves ou complicadas, com necessidade
ocasional de Internamento. O objectivo deste trabalho é a caracterizagdo dos
internamentos com diagnoéstico de varicela num periodo de 10 anos num hospital de
nivel 1.

Métodos: Estudo retrospectivo dos processos clinicos de internamento em servico de
Pediatria Geral, com diagndstico de varicela, de 2000 a 2009.

Resultados: Foram internadas 70 criangas com diagnostico de varicela neste periodo,
predominio do sexo masculino (60%), idade mediana de 22 meses (min 1m; méax
148m). Foram encontrados factores de risco de doenca grave/complicada em 43% das
criangas, sendo 0 mais frequente idade < 12 m ou > 13 anos (36%), varicela no
agregado familiar/instituicdo (10%) e imunodeficiéncia (6%).

A apresentacdo, 69% apresentavam febre, 17% exantema exuberante e 11%
envolvimento das mucosas. Das 70 criangas, 77% apresentaram varicela complicada. As
complicacdes cutaneas (44,3%), foram as mais frequentes, com impétigo em 93,5%
desses casos. Complicacgdes gastrointestinais ocorreram em 24,3%, mais frequentemente
quadro de gastroenterite aguda, 47,0%; complicacdes respiratorias em 21,4%, dos quais
47% com pneumonia bacteriana. Registaram-se complica¢cdes neurolégicas em 2
doentes e outras em 20% dos casos. As restantes 23% sem varicela complicada foram
internadas com compromisso do estado geral (isoladamente em 38% delas), e risco de
doenca grave, questdes sociais ou outras nas restantes 62%. A duracdo media do
internamento foi de 5,2 dias (DP+3,2). Foi realizada terapéutica antibiotica EV em 70%
e aciclovir em 44%. Registaram-se 4/22 hemoculturas positivas e isolamento positivo
de exsudado cutdneo em 5 casos. O Staphylococcus aureus metacilina-sensivel foi o
agente mais encontrado.

Conclusdes: Paralelamente a outras séries, infeccbes cutdneas foram as complicagdes
mais frequentemente relatadas em internamento. Quase ¥4 das criancas internadas nao
apresentava complicacfes especificas, revelando atingimento marcado do estado geral
ou necessidade de seguimento de quadro de evolucdo presumivelmente desfavoravel.
Verificdmos que, apesar da habitual benignidade, a varicela pode ser responsavel por
internamentos hospitalares, com situacfes clinicas potencialmente graves, pelo que se
impde vigilancia clinica precoce, visando deteccdo e tratamento atempados de
complicacdes.

Palavras-chave: varicela, internamento



LEISHMANIOSE VISCERAL - UM CASO ATIPICO

Sara Batalha, Catarina Gouveia, Maria Jodo Brito

Unidade de Infeciologia, Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central,
EPE, Lisboa

- Acta Pediatr Port 2010:41 (5):S39
- Apresentado sob a forma de poster em sala no Congresso Nacional de Pediatria -
2010 - Funchal

Introducdo: A leishmaniose visceral caracteriza-se habitualmente por
hepatoesplenomegalia, pancitopénia e hipergamaglobulinemia de instalagéo insidiosa e
agravamento progressivo. O objectivo deste trabalho é alertar para formas de
apresentacdo pouco habituais da doenca.

Caso Clinico: Crianga de 2 anos que recorre a urgéncia por infeccao respiratoria alta
sem febre. Apresentava bom estado geral mas detectou-se hepatoesplenomegalia com
pancitopénia, VS e ferritina elevadas tendo ficado internado para esclarecimento da
situacdo. Tinha feito viagem ao Brasil oito meses antes onde fora internado por febre
hepatoesplenomegalia e pancitopénia grave com necessidade de suporte transfusional
tendo tido alta sem diagndstico definitivo.

Durante o internamento em Portugal manteve-se sempre apirético, com bom estado
geral. Pela clinica e auséncia de febre foi colocada a hipdtese diagndstica de Doenca de
Gaucher mais tarde excluida. No mielograma ndo foram observadas leishemanias e a
PCR para este parasita foi negativa no sangue medular. De toda a investigacdo
etioldgica salientava-se apenas estudo da doenca de Chagas com serologia positiva para
Trypanossoma cruzi (IgG: >1/64).

Apesar da auséncia da febre e dos exames prévios por apresentar electroforese das
proteinas com hipergamaglobulinémia (gama: 32,8g/L) foi pedido pesquisa de
anticorpos para leishmania no sangue periferico que se revelou positiva (IFl: 1/64; CIE:
positivo). A reavaliacdo laboratorial confirmou a existéncia de uma reac¢do cruzada
entre Trypanossoma e leishamnia o que esta descrito na literatura e pode atrasar o
diagnostico desta parasitose.

Embora assintomatico realizou anfotericina B com melhoria clinica e desaparecimento
da hepatoesplenomegalia e da pancitopénia.

Comentarios: Este caso ilustra uma das formas de leishmaniose visceral atipica em que
a auséncia de febre, de confirmacdo laboratorial no mielograma e a reacgdo cruzada
com o Trypanossoma atrasaram o diagndstico; na presenca de hipergamaglobulinemia
ndo explicada, de evolugdo pouco favoravel mesmo quando o quadro clinico ndo é
classico, é pois importante relembrar esta entidade.

Palavras-chave: Leishmaniose Visceral; febre, hipergamaglobulinémia



MALFORMAQ@ES UTERO-VAGINAIS

Alexandra Ferreira, Renata Jogo, Maria Rosario Matos, Ana Nunes, Eugénia Soares
Servico de Radiologia, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central,
EPE, Lisboa

- X Congresso Nacional De Radiologia, CNR 2010 (comunicacéo oral)

Objectivo: Revisao tedrica e discussdo de casos clinicos.

Introducdo:O tero, as trompas e a parte superior da vagina tém origem comum nos
ductos mullerianos. A por¢do inferior da vagina tem origem embrioldgica distinta,
resultando da interacgédo entre os ductos mullerianos e o seio urogenital. Estima-se que a
prevaléncia das malformac6es utero-vaginais na populacéo geral seja de 1-3%.

As manifestagdes clinicas variam consoante a idade de apresentacdo. Na crianga, pode
associar-se a massa pélvica, devido a obstrucdo do utero ou vagina, com retencdo de
secrecBes. Na adolescéncia, surge como amenorreira primaria ou menarca tardia,
associada ou ndo a massa pélvica. Em idade reprodutiva, pode condicionar infertilidade,
abortos de repeticdo e partos prematuros. A primeira avaliacdo imagioldgica é
ecogréfica, sendo a RM importante na definicdo anatdbmica e planeamento cirdrgico.
Achados Imagioldgicos: Varios casos clinicos da instituicao.

Conclusao: As malformac6es utero-vaginais podem ter repercussdes na vida da mulher,
sendo importante conhecer o seu espectro imagiologico.

Palavras chave: malformacao, utero-vaginal



MASSA PELVICA NA POS-MENOPAUSA - A PROPOSITO DE UM CASO
CLINICO

Correia, Andre Reis; Mahomed, Fazila; Ferreira, Celina; Bernardo, Maria José; Mira,
Ricardo

Servigo de Ginecologia/Obstetricia, Hospital D. Estefania, Centro Hospitalar Lisboa
Central, EPE, Lisboa

- 1672 Reunifo da Sociedade Portuguesa de Ginecologia Evora Hotel, Evora (Poster)

Caso Clinico: Doente de 61 anos, antecedentes pessoais irrelevantes, enviada ao
Servigo de Urgéncia de Ginecologia, a 02-01-2010, por quadro de anorexia, nauseas,
vOmitos, metrorragias pds-menopausa e algias pélvicas com 2 dias de evolucdo. A
observacgdo inicial: hemodinamicamente estavel, apirética, perdas hematicas vaginais
ligeiras e mobilizacdo uterina dolorosa. Analiticamente destacava-se: leucocitose
(22,8x10°/L; 88,1% neutrd6filos), hipocaliemia (3,2mEg/L), hiponatremia (133mEg/L) e
PCR elevada (37,1mg/dL).

Internada para analgesia, correc¢gdo hidroelectrolitica e esclarecimento etiologico.
Registou-se gradualmente melhoria clinica, destacando-se do estudo efectuado:

- Ecografia Pélvica: Utero 113x54x65 mm; endométrio com 40mm (fluxos de
baixa resisténcia); imagem quistica 110mm anexial esquerda, ndo pura, com formacoes
solidas irregulares e vascularizadas;

- TAC Pélvica: espessamento endometrial 35mm; vérias imagens hipodensas
anexiais esquerdas, a maior com 116x80mm, sugerindo septacfes e provavel
componente solido, em relacdo com lesdo complexa anexial esquerda;

- Bidpia endometrial: Atrofia quistica, alguns fragmentos com morfologia de
polipo endometrial.

- CA 125 elevado (115,2 Ul); CEA normal (1,96 Ul)

Alta ao 5° dia de internamento, clinicamente bem, orientada para a consulta de
Oncologia Ginecoldgica.

Assintomatica, a 10-02-2010, foi submetida a laparotomia exploradora, constatando-se
extenso processo aderencial pélvico e locas anexiais multiplas com pus, compativel com
doenca inflamatdria pélvica. Procedeu-se a histerectomia total abdominal com
anexectomia bilateral. Pds-operatério sem complicagBes. Diagnostico histologico:
leiomioma uterino, pdlipo endometrial atrofico e salpingite cronica agudizada bilateral.
Comentério Final: este caso, que inicialmente, pela clinica e imagiologia, fazia antever
um desfecho oncologico, veio a revelar-se como uma doenca inflamatdria pélvica, com
um progndstico francamente melhor.

Palavras chave: massa pélvica, menopausa



MASSAS MEDIASTINICAS EM PEDIATRIA

Alexandra Ferreira, Renata Jogo, Maria Rosario Matos, Ana Vizinho Nunes, Eugénia
Soares

Servico de Radiologia, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central,
EPE, Lisboa

- X Congresso Nacional De Radiologia, CNR 2010

Objectivo: Revisdo tedrica e ilustragdo de massas mediastinicas em pediatria.
Introducdo: As massas mediastinicas sdo as massas toracicas mais comuns nas
criancas. As manifestacdes clinicas dependem da sua localizagdo, podendo também ser
assintomaticas. Muitas sdo detectadas incidentalmente em exames de imagem. Na
avaliacdo imagiologica é importante determinar a localizacdo e as caracteristicas da
lesdo. Aproximadamente 30% localizam-se no mediastino anterior, 30% no medio e
40% no posterior. As lesbes mais frequentes sdo 0s tumores neurogénicos, tumores de
células germinais, quistos broncogenicos e quistos de duplicacdo esofagicos. Achados
Imagioldgicos: Com base na iconografia do servico, os autores documentam a patologia
mediastinica.

Concluséo: A compartimentalizagdo do mediastino € muito Util na sistematizacdo do
raciocinio clinico e avaliacao diagnostica.

Palavras chave: massa mediastinica, pediatria



MEDICATION ERRORS IN THE NICU

Maria Jodo Lage

Neonatal Intensive Care Unit, Hospital de Dona Estefania, Clinical Risk Group,Centro
Hospitalar de Lisboa Central, Lisboa, Portugal

- Ipokrates Clinical Seminar in Neonatal Pharmacology, Lisbon

A preterm neonate in your care is affected by an error in the intravenous prescription of
sodium. He presents with high blood sodium and seizures, needs ventilation for a short
period of time but seems to make a full recovery. What would you say to the parents?
What amount of truth would you communicate? What would you like to be told, as a
parent?

Medication errors, defined by WHO as “any preventable event that may cause or lead to
inappropriate medication use or patient harm while the medication is in the control of
the health care professional, patient, or consumer”, are a common event in the NICU.
Fortunately, most of them are corrected before they reach the patient. According to the
USA report, “To err is human”, medication errors alone are estimated to account for
over 7,000 deaths annually. England’s national incident reporting system investigates
about 1 million healthcare related incidents annually and states that medication
incidents are 3 times more likely to occur in small children than in adults. In Dona
Estefania NICU, 103 medication incidents have been reported between 2003 and 2009,
allowing for many protective and preventive measures to be implemented. These
incidents were due mostly to lapses and unintentional mistakes, allied to system failures
(complex patients, complex environment). Intravenous drugs and intravenous
perfusions originated most of reported patient harm.

Incident reporting, incident investigation, regular audits and chart reviews are some of
the tools we use to improve patient safety and implement a safety culture in the NICU.
Manual prescription rules, abbreviation use restriction, bar coding for blood products,
double check of rates in infusion pumps and non-luer connection syringes for oral
medication were a few of the measures that were implemented. A NICU team that is
daily aware of system and active failures will more readily accept improvement change.

Keywords: Patient safety, medication, neonates, intensive care



MENINGITE ASSEPTICA ASSOCIADA A ADI\/IINISTRAQAO DE
IMUNOGLOBULINA ENDOVENOSA

Telma Francisco, David Lito, Inés Girbal, Florbela Cunha

Servico de Pediatria do Hospital de Reynaldo dos Santos, Vila Franca de Xira

— 59 Congreso de la Asociacion Espaiiola de Pediatria, 03/06/2010 (Poster)

Introducdo: A meningite asséptica pode ser uma complicacdo da terapéutica com
imunoglobulina endovenosa (Ig EV) e de outros medicamentos. Estdo descritos casos
em adultos, sendo menos frequente na crianga. A sintomatologia inicia-se cerca de 6-
48h ap6s a administracdo da Ig EV. A fisiopatologia é desconhecida, estando
possivelmente relacionada com um fendmeno de hipersensibilidade idiossincratica.
Caso clinico: Descrevemos o caso de um rapaz de 4 anos, previamente saudavel,
internado por Purpura Trombocitopénica Imune. Iniciou terapéutica com Ig EV
(Octapharma®), 800mg/Kg (total de 16g). No dia seguinte foi necessaria uma segunda
dose, 1g/Kg (total de 20g). As infusdes decorreram ao longo de 6-8h, com aumento
gradual do ritmo, sem reaccdo aparente. Cerca de 4h apds o final da ultima
administracdo, iniciou febre (38,4°C), cefaleias frontais, prostracao e sinais meningeos.
A avaliacdo analitica ndo mostrou pardmetros sugestivos de infecgcdo bacteriana. Foi
realizada puncéo lombar com saida de liquor hipertenso. O exame citoquimico revelou
500 cels/uL (predominio de neutrofilos), glicose 64 mg/dL, proteinas 54 mg/dL. A
pesquisa de antigénios capsulares para meningococos, H. influenzae b e pneumococos,
0s exames bacterioldgicos directo e cultural e a pesquisa de virus (CMV, Enterovirus,
Adenovirus, Influenza A e B e Parainfluenza 1, 2 e 3) no liquor foram negativos. A
hemocultura revelou-se estéril. Teve evolucdo favoravel, ficando assintoméatico apos
48h.

Discussao: Dada a auséncia de outro factor etiologico e a relacdo temporal entre a
administracdo da Ig EV e o aparecimento dos sintomas, admitimos tratar-se de uma
meningite asséptica relacionada com esta terapéutica, tal como descrito na literatura. A
Ig EV em altas doses é utilizada no tratamento de diversas patologias, podendo causar
cefaleias, febre e vomitos apds a sua administracdo; contudo, como habitualmente ndo
se efectua a puncao lombar, esta complicacdo pode estar subdiagnosticada.

Palavras-chave: meningite asséptica, imunoglobulina endovenosa, purpura
trombocitopénica imune



MENINGITE PNEUMOCOCICA NO PERIODO NEONATAL - SEROTIPO 7 F
Anaxore Casimiro, Cristina Candido, Isabel Raminhos
Servico de Pediatria Médica, Hospital de S. Bernardo, Centro Hospitalar de Setubal

- Apresentado no X1 Congresso Nacional de Pediatria, Funchal, Outubro de 2011

Introducdo: A meningite bacteriana é mais comum no primeiro més de vida do que em
qualquer outro periodo. O Streptococcus Pneumoniae representa 5% dos casos de
meningite bacteriana no periodo neonatal. Alguns serotipos parecem apresentar maior
potencial invasivo, nomeadamente o 7F.

Objectivo: Alertar para a gravidade da meningite pneumocdcica no periodo neonatal e
para a viruléncia do serotipo 7F

Caso Clinico: Recém-nascido (RN) de 26 dias de vida, periodo perinatal sem
intercorréncias e sem factores de risco para doenca invasiva. Internado por prostracao,
recusa alimentar, convulséo focal e um pico febril com um dia de evolugdo. Mée
internada no mesmo dia, no Servico de Medicina, por pneumonia da base direita. A
observacdo: RN com sensacdo de doenca, tendo tido uma convulséo clénica focal do
membro inferior esquerdo durante o exame objectivo, associada a desvio conjugado do
olhar. Analiticamente com 7700 leucécitos /uL com 78.2% de neutrofilos, PCR 34.18
mg/dl e glicemia 118 mg/dl. Realizou puncdo lombar que revelou liquor turvo com>
700 células /uL com predominio de PMN, glicorraquia <5 mg/dl, proteinorrdquia 275
mg/dl, exame directo com coloracdo de gram revelando diplococos gram positivos, Ag
capsular positivo para Streptococcus Pneumoniae. Realizou antibioticoterapia com
vancomicina e cefotaxima. Nas 48h seguintes, 0 RN teve uma evolucdo desfavoravel
com instabilidade respiratoria progressiva e estado de mal convulsivo, tendo sido
submetido a ventilacdo invasiva e internamento em Unidade de Cuidados Intensivos
durante 24 dias. Hemocultura e cultura de LCR com isolamento de Streptococcus
pneumoniae e serotipagem com S. pneumoniae 7F sensivel a terapéutica instituida. Fez
RM-CE que evidenciou edema cerebral difuso, multiplas cavidades liquéricas de
topografia posterior, I11° e 1\VV° ventriculos aumentados e herniacédo trans-tentorial. Apos
2 meses de seguimento mantém-se em respiragdo espontanea, apresentando no entanto
graves sequelas motoras, auditivas e visuais.

Concluséo: Este caso ilustra a importancia do Streptococcus Pneumoniae como agente
etiologico de meningite bacteriana no periodo neonatal, ndo obstante a sua baixa
prevaléncia. O contexto epidemioldgico desempenha um papel fundamental na histéria
clinica. A dimensdo das lesBes neurologicas confirma a viruléncia do serotipo 7F, ja
documentada em estudos anteriores.

Palavras-chave: Recém-nascido,meningite, pneumococo,serotipo 7F



MENINGITES ASSEPTICAS — ANALISE DE 11 ANOS NUM SERVICO DE
PEDIATRIA

Catarina Damaso, Telma Francisco, Ana Simdes, Ana Peres, Florbela Cunha

Servico de Pediatria do Hospital de Reynaldo dos Santos, Vila Franca de Xira

— 59 Congreso de la Asociacion Espafiola de Pediatria, 03/06/2010 (Comunicacéao Oral)

Introducdo: A meningite asseptica é relativamente frequente nas criancas e, embora
existam vérias causas ndo infecciosas (doencas sistémicas, neoplasias, enxaqueca ou
farmacologicas), € habitualmente provocada por virus. Os enterovirus sdo responsaveis
por mais de 50% dos casos. O diagndstico pode ser feito por isolamento do virus no
liqguor (LCR) em cultura ou por Polymerase Chain Reaction (PCR).

Métodos: Estudo retrospectivo descritivo, com analise dos processos clinicos de
doentes internados na enfermaria de Pediatria Geral do Hospital Reynaldo dos Santos
de 1999 até 2009, com o diagnéstico de meningite asséptica. Foram analisados os dados
demogréficos, epidemioldgicos, clinicos e laboratoriais. A analise estatistica foi
efectuada através do programa SPSS® versio 17.

Resultados: Identificaram-se 85 casos, sendo 63,5% do sexo masculino e 65,9% de
idade entre 1-5 anos. Foram mais frequentes na Primavera (60%) e houve mais casos
nos anos 2000 e 2002 (24 e 18). A mediana da hospitalizacéo foi de 3 dias. A maioria
foi internado nas primeiras 48h de evolugéo e 14,1% teve temperatura acima de 39°C.
Laboratorialmente a mediana da Proteina C Reactiva foi 1,45 mg/dL (min 0,1; max 8,2).
Os achados no LCR revelaram uma mediana de nimero células de 111/mm? (min 12,
max >1000) havendo em 28,3% predominio de neutrofilos, mais frequente em doentes
com evolucao inferior a 24h (51,4% vs 35%, p=0,035) A mediana da proteinorraquia foi
37,5 mg/dL (min 10, max 125). Foram medicadas com antibioticoterapia empirica 38%,
estando esta relacionada com o nimero de células no LCR >500 (81,8% vs 30,9%,
p=0,002) e o predominio de neutrdfilos (22% vs 51,2%, p=0,011). Foi possivel
identificar a etiologia em 23 doentes. Os enterovirus (Coxsackie B-1,2,5) foram os mais
frequentes isolados (21,2%), havendo 2 casos por virus da parotidite, 2 por enxaqueca e
1 apbés administracdo de imunoglobulina ev. Uma crianga cursou com
meningoencefalite. A evolucgéo foi favoravel em todos os doentes.

Conclusdes: As meningites assépticas sdo habitualmente mais frequentes no Verédo e
inicio do Outono e sdo cerca 3 vezes mais frequentes nos rapazes. Nesta serie
encontramos mais casos na Primavera e um ligeiro predominio no sexo masculino,
estando os restantes achados de acordo com a literatura. Embora os enterovirus tenham
sido os agentes mais frequentes, s6 foi possivel identificar a causa em 27% dos casos. A
implementacdo de técnicas de deteccdo de enterovirus no LCR por PCR, que permite
um diagndstico etiologico rapido, pode evitar tratamentos e exames desnecessarios.

Palavras-chave: meningite asséptica, enterovirus, LCR



METABOLIC AND HYDROELECTROLYTIC ACQUIRED DISORDERS AND
CNS INJURY: PICTORIAL REVIEW OF NEUROIMAGING FINDINGS

Carla Conceicdo *, Teresa Palma 2, Isabel Cravo 2, Cristina Gongalves

1 — Servico de Neurorradiologia/Radiologia, Hospital D. Estefania, Centro Hospitalar
Lisboa Central, EPE, Lisboa; 2 — Unidade Clinica Autonoma de Neurorradiologia,
Hospital Fernando Fonseca, Amadora

- XIX Symposium Neuroradiologicum (Sociedade Europeia de Neurorradiologia),
Bolonha, 4 a 9 Outubro 2010 (Poster)
- The Neuroradiology Journal 2010; 23(Suppl. 1): 418 (Resumo)

Introduction: As in diseases due to inborn errors of metabolism, central nervous
system (CNS) may be injured during acquired metabolic and ionic disturbances.
Purpose: The aim of this paper is to carry out a review of CNS changes resulting from
of acquired metabolic and hydroelectrolytic disturbances, documented primarily by
magnetic resonance but also by computed tomography.

Methods: Illustrative cases of patients with acquired disorders abnormal imaging are
presented and the main patterns are reviewed, particularly in cases of pontine and extra-
pontine osmotic demyelination, nonketotic hyperglycemia, hypoglycemia, acquired
hepatocerebral degeneration, neonatal bilirubin encephalopathy, disturbances of
calcium/phosphorus metabolism and thiamin deficiency.

Results/conclusions: Overall, these conditions preferentially originate lesions in the
deep gray matter, with less frequent involvement of white matter and cortex; lesions are
more typically bilateral and symmetrical, with the exception of nonketotic
hyperglycemia which is usually unilateral. Although the imaging patterns are not totally
specific and have differential diagnoses, imaging studies and mainly MRI can show
suggestive lesions.

Keywords: metabolic acquired disorders; osmotic demyelination; CNS injury; MRI,
CT



MICS QUANDO DIVULGAR E COMO REPORTAR?

Margarida F. Pinto

Laboratorio de Microbiologia Hospital da Luz, Lisboa e Hospital D. Estefania, Centro
Hospitalar Lisboa Central, EPE, Lisboa

- Hospital da Luz — Patologia Clinica (comunicacao oral)

Uma das principais fungdes do Laboratorio de Microbiologia € a elaboracdo dos Testes
de Susceptibilidade aos Antibidticos (TSA) que, além de tecnicamente correctos, devem
ser reportados ao Clinico de forma facilmente compreensivel.

Os métodos habitualmente utilizados pelos laboratorios sdo fenotipicos e fundamentam-
se, de modo directo ou indirecto, na Concentracao Inibitéria Minima de cada antibidtico
(MIC Minimum Inibitory Concentration). Contudo, nem todos esses métodos permitem
obter um MIC «real».

Embora ndo haja evidéncia cientifica que reportar os MICs seja mais relevante para a
escolha apropriada do antibidtico do que reportar as categorias S(ensivel), R(esistente)
ou I(ntermédia), baseadas nos Breakpoints definidos por autoridades competentes, em
alguns casos, particularmente, em infecgdes graves pode ser util determinar e reportar o
MIC.

Sendo o objectivo do TSA predizer o sucesso ou faléncia do tratamento com
determinado antibidtico, considera-se que a forma mais segura de atingir esse objectivo
é reportar o chamado «TSA interpretado» independente do MIC observado.

Palavras chave: Minimum Inibitory Concentration, Testes de Susceptibilidade aos
Antibitticos



MILIARY CEREBRAL CANDIDIASIS
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1 — Servico de Neurorradiologia/Radiologia, Hospital D. Estefania, Centro Hospitalar
Lisboa Central, EPE, Lisboa; 2 — Unidade de Infecciologia, Area Departamental
Pediatria Meédica, Hospital D. Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central, EPE,
Lisboa; 3 — Unidade de Cuidados Intensivos Pediatrica, Area Departamental Pediatria
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Novembro (Poster)

Introduction: Candida albicans is the most common nosocomial fungal infection.
Neurological signs and symptoms are vague, and most cases of central nervous system
(CNS) involvement are diagnosed just before death or at postmortem pathologic study.
Case report: We present a case of disseminated intracranial infection by Candida
Albicans in a 13-year-old girl, with a history of spinal tuberculosis, with a sudden
change in consciousness in the late post-operative period of a complicated orthopedic
surgery.

Magnetic resonance (MR) examination showed multiple millimetric nodules
hyperintense on long TR-weighted images, disseminated in the infra and supratentorial
parenchyma, including thalamus, basal ganglia and brain stem.

Culture of blood, central catheter and fragment of brain biopsy were positive for
Candida albicans, confirming the diagnosis.

Conclusions: Primary candidiasis of the nervous system is rare, whereas the CNS is
frequently involved in disseminated candidiasis. Typically it manifests as microabcesses
located mainly at the gray-white matter junction, basal ganglia and cerebellum. It may
also cause hemmorrhagic lesions, micotic aneurysms and small vessel thrombosis with
secondary infarctions.

Keywords: Candida albicans; cerebral candidiasis; CNS; abcess; MRI



MIOPATIA INFLAMATORIA — UM DIAGNOSTICO TARDIO?

Miguel Correia®, Cristina Henriques®, Marta Conde?, Margarida Paula Ramos?

1 - Area de Pediatria Médica, Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa
Central, EPE, Lisboa; 2 - Unidade de Reumatologia Pediatrica, Hospital de Dona
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- 32 Reunido de Casos Clinicos da Sec¢do de Reumatologia Pediatrica (Comunicagédo
Oral)

Introducdo: As miopatias inflamatdrias sdo um grupo de doencas raras em que ocorre
inflamacdo muscular cronica que condiciona fraqueza muscular progressiva. A
polimiosite, incluinda neste grupo, € uma doenca de provavel causa autoimune, rara,
sobretudo na idade pediatrica, afectando mais o sexo feminino e a raga negra. A
auséncia das manifestagdes cutdneas presentes na dermatomiosite juvenil dificulta o
diagnédstico. Tem uma evolucéo insidiosa, podendo atingir outros 6rgdos para além do
musculo e quando ndo tratada precocemente pode evoluir com sequelas musculares
irreversiveis.

Descricdo do Caso: Menina de 9 anos de idade, raga negra, evacuada da Guiné-Bissau,
por disfagia de agravamento progressivo. Cinco anos antes, inicia episodios febris
ocasionais, fragueza muscular global, disfagia intermitente para solidos e perda
ponderal. A entrada apresentava-se: muito emagrecida (IMC inferior ao P5 para a idade
e sexo), com atrofia muscular global, dor a palpacdo das massas musculares,
tetraparésia de predominio proximal com manobra de Gowers positiva. CMAS a
entrada de 23. Laboratorialmente, sem anemia, CK 270 U/ L, aldolase 8,6 U/L, LDH
229 U/L, VS 67 mm/h. Efectuou RMN das cinturas pélvica e escapular que revelou
atrofia muscular com involucéo adiposa, sendo a electromiografia sugestiva de padrédo
miopatico crénico. Manometria esofagica com hipotonia ligeira do EEI e moderada
dismotilidade do corpo esofagico com padrdo neuropéatico. No sentido de esclarecer a
etiologia, foi realizada avaliagéo da autoimunidade - ANA e Ac. Anti Ro-52 positivos -
e de doencas infecciosas - serologia negativas para toxoplasmose, virus influenza e
parainfluenza, taenia solium, trypanossoma cruzi, trichinella. A capilaroscopia mostrou
alguns capilares dilatados e tortuosos e algumas hemorragias capilares. Realizou bidpsia
muscular cujo resultado preliminar revela poucas fibras musculares com muita
involugdo adiposa. Iniciou fisioterapia e, ap0s exclusdo de etiologia infecciosa,
imunosupressdo com prednisolona oral e metotrexato subcutdneo semanal, com
melhoria clinica. Actualmente, ap6s 6 semanas de imunossupressdo, apresenta um
CMAS de 25.

Discussao: Actualmente € raro encontrar-se casos com varios anos de evolugdo, como o

aqui apresentado. Isto dificulta o diagndstico, dado prevaleceram lesdes de cronicidade
e ndo inflamatorias; acresce a desnutricao, que esta doente apresentava, agravando todas
as manifestacdes do quadro clinico. Reforga-se a importancia do diagnostico correcto a
atempado desta entidade, permitindo o inicio precoce de terapéutica dirigida de forma a
evitar sequelas musculares ndo reversiveis e a melhorar a qualidade de vida do doente.
Questiona-se os resultados efectivos que a terapéutica ainda pode oferecer nesta doente.

Palavras chave miopatia inflamatdria
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MULTIPLE FOOD ALLERGY IN CHILDREN

Marta Chambel, Jodo Marques, Fatima Duarte, Pedro Martins, Sara Prates, Paula Leiria
Pinto

Immunoallergy Department, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa
Central, EPE, Lisbon.

- XXIX Congresso Anual da EAACI (European Academy of Allergology and Clinical
Immunology),2010, Londres, 5 a 9 de Junho de 2010 (Poster)

Background: Prevalence of food allergy (FA) is estimated in approximately 4-6%
among children and 1-3% in adults, and this condition has significative impact in
quality of personal and family life. This impact is even higher in the less frequent case
of multiple food allergy (MFA) — allergy to at least two foods of different groups. In
such cases it is more difficult to achieve complete control of symptoms and avoidance
of the culprit foods may lead to severe dietary impairment and bring complex nutritional
problems.

Objective: To describe the clinical characteristics of a group of children followed for
MFA at our outpatient clinic.

Methods: Data from a sample of children with MFA observed at our clinic during 2009
were analysed: demographics, foods implicated, clinical manifestations and coexistence
of other allergic diseases.

Results: Our group consists of 11 children, 7 male, aged between 2 and 14 years old.
The number of offending foods per child ranged from 2 to 6. Foods implicated were
milk (n=8), cereals (n=7; five with wheat, one with oat and rye in another), fish (n=5),
crustaceans (n=2), molluscs (n=2), nuts (n=3), peanut (n=2) and soy (n=2). One child
had allergy to legumes. The most common clinical manifestations (in 19 food allergic
reactions) were gastrointestinal (Gl: vomiting, abdominal pain and/or diarrhoea); the
others were eczema (n=12), urticaria (n=11), anaphylaxis (n=4), failure to thrive (n=2)
and nasal symptoms (n=1). The most frequent clinical manifestations with egg, milk,
wheat and cereals were GI; urticaria was the most frequent with fish. All children had
positive skin prick tests (SPT) and/or specific IgE (SIgE) to culprit foods. The level of
sIgE varies widely among children, and among different foods in same child. Tolerance
to some foods was achieved in 5 children: milk in 3, egg in 1 and cereals in 1 child
(wheat and corn). Nine children have other allergic diseases: asthma in 6, rhinitis in 4,
atopic eczemain 7.

Discussion: Few cases of MFA have been described. Total control of symptoms may be
a difficult task, namely in eczema; in most of these children we asked the cooperation of
a dietician to minimize impact on quality of life and to avoid nutritional problems.
Achievement of tolerance is possible, which reinforces the importance of periodic
evaluation, namely with oral provocation tests.

Keywords: food allergy, children



MAES DE CRIANCA COM PROBLEMAS DE DESENVOLVIMENTO: STRESS
PARENTAL E SUA RELACAO COM PRATICAS PARENTAIS, TIPO DE
PROBLEMA E VARIAVEIS SOCIO-DEMOGRAFICAS

Salomé Vieira-Santos, Maria Jodo Pimentel, Vanessa Santos, Maria do Carmo Vale
Unidade de Desenvolvimento, Hospital D. Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central,
EPE, Lisboa

- VII Congresso Ibero-americano de Psicologia, 22 Julho 2010, Oviedo, Espanha

Introducdo: O stress parental tem sido estudado em pais de criangas com problemas de
desenvolvimento (PD), salientando-se que eles tendem a apresentar niveis mais
elevados, comparativamente com pais de criangas sem PD, ndo obstante existir alguma
inconsisténcia de resultados (e.g., Baker et al., 2003; Gupta, 2007). Apesar de se
demonstrar que o stress parental interfere negativamente nas praticas parentais (ver
Deater-Deckard, 2004), sdo poucos os estudos que focalizam a sua relagdo em pais de
criancas com PD (e.g., Woolfson & Grant, 2006). Numa outra linha, alguns autores
sugerem que o tipo de problema pode ser influente no stress experimentado (e.g., Gupta,
2007; Spratt, Saylor, & Macias, 2007), mas tal tem sido insuficientemente analisado. A
relevancia das varidveis sociodemografias para o stress parental tem sido igualmente
destacada (e.g., Boyce et al., 1991; Warfield, 2005), ndo existindo, no entanto, consenso
em relacdo a quais sdo as mais importantes. O presente estudo incide em mées de
criancas com PD e tem 0s seguintes objectivos: (a) caracterizar o stress parental; (b)
analisar a relagdo entre o stress parental e as praticas parentais; (c) determinar se o stress
parental varia em funcdo do tipo de problema e da presenca/auséncia de patologia
organica; (d) examinar a relagdo entre o stress parental e varidveis sécio-demograficas
especificas.

Método: O stress parental foi avaliado com a adaptagdo portuguesa do Parenting Stress
Index (PSI) (Abidin & Santos, 2003) que faculta um resultado Total e resultados por
subescala e por Dominio — Crianca e Pais (incluindo cada um deles vérias subescalas).
As praticas parentais foram avaliadas com a verséo portuguesa do EMBU-P (Canavarro
& Pereira, 2007), a qual permite obter resultados para trés dimensdes: Suporte
Emocional, Rejeicdo, e Tentativa de Controlo. Participaram no estudo 300 mées de
criangas (5-12 anos) com (N = 150; G1) e sem (N = 150; G2) problemas de
desenvolvimento. A amostra do G1 foi recolhida no Hospital de D. Estefania (Lisboa).
Resultados: As mées do G1 experimentam um nivel mais elevado de stress parental,
decorrendo ele sobretudo de caracteristicas da crianca. O stress elevado associa-se com
menos Suporte Emocional, e com niveis mais altos de Rejeicdo e de Tentativa de
Controlo. O stress parental ndo varia em funcédo do tipo de problema ou da presenca
versus auséncia de patologia organica. Relativamente as variaveis socio-demogréficas,
apenas o numero de filhos e o nivel de instrucdo das mées se associam positivamente
com o stress parental.

Conclusfes: As mdes das criangas com PD experimentam niveis mais altos de stress
parental (face as mdes das criancas sem problemas), associando-se eles com préticas
parentais mais negativas. Os resultados alertam para a importancia de se considerar a
avaliacdo destas dimensfes no contexto clinico e para a necessidade de se
desenvolverem intervencdes que apoiem as maes no desempenho do seu papel parental.
As maes com mais filhos e com um nivel educacional mais baixo poderdo estar em
maior risco. Na amostra estudada o tipo de PD néo parece ter um impacto relevante no
stress parental.
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NEFRITE INTERSTICIAL AGUDA NA CRIANCA
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- Sala de Conferéncias, 12 de Maio de 2010 as 12 horas

A Nefrite Intersticial Aguda (NIA) é uma situacdo rara na crianga, que decorre
sobretudo da exposicdo a farmacos (antibidticos beta-lactdmicos e anti-inflamatorios
ndo esteroides). A eosinofiliria € um importante marcador de NIA provocada por
farmacos. A semiologia é geralmente inespecifica e ocorre insuficiéncia renal aguda
(IRA) de gravidade variavel. O diagnostico é clinico e pode ser confirmado com Biopsia
Renal Percutdnea (BRP). O reconhecimento precoce desta situacdo e a eviccdo do
agente causal sdo aspectos fundamentais para o0 progndstico, diminuindo o risco de
evolucdo para lesdo renal cronica. O tratamento é geralmente de suporte. Nos casos
mais graves pode haver necessidade de recorrer a dialise peritoneal (DP) e a
corticoterapia.

Apresentamos um caso de NIA num lactente de 12 meses, internado na Unidade de
Nefrologia por IRA e anuria. Nos antecedentes recentes da crianca salientava-se uma
rinofaringite medicada com amoxicilina/acido clavuléanico e ibuprofeno ha 2 dias. Por
persisténcia da febre e inicio de recusa alimentar, prostracdo, edema palpebral e andria,
foi observado no SU. No exame fisico tinha sinais de desidratacdo ligeira.
Analiticamente apresentava uma leucocitose (25600) com PCR elevada (9.47),
proteinas totais e albumina dentro dos valores de referéncia, ureia e creatinina elevadas
(121mg/dL e 2,52mg/dL). No exame sumario de urina: densidade 1030, proteinas 2+,
eosinofiluria e restantes parametros normais. Foi internado sob fluidoterapia
endovenosa sendo suspensa a terapéutica de ambulatério. Por persisténcia da anuria e
prostracdo com agravamento rapidamente progressivo da funcdo renal, foi realizada
BRP e colocado um cateter de DP no mesmo acto operatério, iniciando terapéutica de
substituicdo renal. Observou-se recuperacao da diurese e melhoria clinica nas primeiras
12h de tratamento. Suspendeu a DP ap6s 3 dias. O exame histoldgico foi sugestivo de
NIA com marcado infiltrado inflamatério intersticial, iniciando-se corticoterapia. A
evolucéo clinica foi favoravel, com recuperacdo gradual da funcéo renal, tendo tido alta
ao 15° dia de internamento, referenciado a consulta de Nefrologia Pediatrica e
Imunoalergologia, com indicacdo para evic¢do de ibuprofeno e amoxicilina/acido
clavulanico.

Com este caso pretendemos alertar para a inespecificidade da apresentacdo desta
entidade nosologica, muitas vezes sub-diagnosticada. Sendo os principais agentes
envolvidos farmacos frequentemente utilizados em Pediatria, € importante que haja um
elevado indice de suspeicao, pois um diagnostico e intervencdo precoces condicionam o
progndstico.

Palavras-chave: Nefrite Intersticial Aguda, farmacos



NEONATAL EPILEPSY AS A SYMPTOM OF INBORN ERRORS OF
METABOLISM
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- International Child Neurology Congress — ICNC 2010, Cairo, Egipto; 2-5/5/2010
(Poster)

Background: Symptomatic newborns with Inborn Errors of Metabolism (IEM) often
present with seizures. Identification of an enzymatic defect that leads to epilepsy can
provide insights into the causes of the underlying neurochemical unbalance. Clinical,
neuroradiologic and electroencephalographic features may help to anticipate the
suspicion of an IEM.

Methods: Case review of neonates with symptomatic epilepsy and IEM, admitted to a
tertiary paediatric hospital between June 1998 and May 2009.

Results: 10 cases were studied: 7 confirmed IEM, 1 Leigh syndrome and 2 with
hyperamoniemia of unknown aetiology (term infants with persistently high ammonia
levels, lethargy and improvement with dietary protein restriction and sodium benzoate).
Seizures were tonic, clonic and myoclonic, some patients exhibiting more than one type.
Lethargy, marked axial hypotonia, combined with limb hypertonia were the most
frequent findings on neurological examination; 3 patients had ophtalmoplegia. 6 out of
8 patients had multifocal paroxystic activity and 3 out of 8 had burst-suppression
pattern. One patient with glicogenosis la (seizures secondary to hypoglycaemia) had
normal background activity. Neuroradiology disclosed unspecific white matter
anomalies (hyperamoniemia), cerebellar hypoplasia (CDG la), cystic leukomalacia
(molybdenum cofactor deficiency), corpus callosum hypogenesis (nonketotic
hiperglycinemia), brain oedema (argininosuccinic aciduria) and symmetrical basal
ganglia hyperintensities (Leigh disease).

Conclusions: IEM are most frequently associated with tonic and myoclonic seizures,
especially when associated with burst-suppression pattern and multifocal paroxystic
activity, in a lethargic neonate. Neuroradiologic features can further narrow the
differential diagnosis. Further research may provide a better understanding of the
physiopathologic relation between IEM and epilepsy.

Palavras chave: Inborn Errors of Metabolism, seizures



NEUROBORRELIOSIS — A CAUSE OF BILATERAL FACIAL PALSY
Madalena Patricio Ferreira’, Carla Conceicdo®, Telma Francisco?, M2 Jodo Brito?, Jodo
Reis

1 — Servico de Neurorradiologia/Radiologia, Hospital D. Estefania, Centro Hospitalar
Lisboa Central, EPE, Lisboa; 2 — Unidade de Infecciologia, Area Departamental
Pediatria Meédica, Hospital D. Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central, EPE,
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Novembro (Poster)

Introduction: Lyme disease (borreliosis) is an inflammatory disease caused by the
spirochete Borrelia Burgdoferi, it may affect many organs and systems including the
nervous system both central and peripheral.

The neurological triad of cranial nerve palsies, radiculoneuritis and meningitis
(Bannwarth syndrome) is characteristic.

Case report: We present a case of an 11-year-old boy admitted for a bilateral facial
nerve paralysis. Otherwise the neurological examination was normal. The cranial and
spine Magnetic Resonance findings were suggestive of neuroborreliosis showing
bilateral facial neuritis and cervico-dorsal myelitis and polyradiculitis. The initial
cerebrospinal fluid (CSF) study revealed a high lymphocytic count and was negative for
borreliosis. The characteristic imaging and clinical findings prompted furthered
investigation, which confirmed the diagnosis.

Conclusions: The clinico-imagiological triad of meningitis, myeloradiculitis and facial
palsy is suggestive of neuroborreliosis. Therefore, an initial CSF examination negative
for borreliosis shouldn’t exclude the diagnosis.

Keywords: Lyme disease; myelitis; polyradiculitis; bilateral facial palsy; MRI.



NEUROIMAGEM NAS DOENCAS NEURODEGENERATIVAS

Carla Conceicao
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- 3° Curso de Formacdo em Neuropediatria — Regressdo do Desenvolvimento e
Doencas Neurodegenerativas, Beja, 17 de Julho 2010 (Prelecgéo a convite 30 min)

As doencas neurodegenerativas sdo um grupo heterogéneo e complexo de doencas, nao
sO do ponto de vista clinico mas também imagiologico. Podem traduzir-se por
alteracbes “globais” inespecificas ou alteracdes selectivas de determinadas estruturas,
origiando assim padrfes imagiologicos lesionais.

Estes padrdes resultam da conjugagdo de um conjunto de estruturas lesadas e de
estruturas preservadas, podendo em dada altura pode ser sugestivo ou especifico de
determinada patologia (ou grupo). De um modo geral ndo sdo estaveis/imutaveis ao
longo do tempo.

A classificagdo imagioldgica € feita de acordo com a/as substancias encefélicas
envolvidas, sendo divididas em leucodistrofias (substéncia branca), poliodistrofias
(substancia cinzenta) e pandistrofias (ambas).

Nesta apresentacdo, resume-se a abordagem imagiologica destas doencas, com as
grandes divisdes entre doencas com hipomielinizacdo, dismielinizacdo e
desmielinizacdo, envolvimento preferencial subcortical ou peri-ventricular e
envolvimento preferencial anterior frontal ou posterior parieto-occipital.

O envolvimento de determinados locais € uma mais valia no diagndstico,
nomeadamente do tronco cerebral, cerebelo, medula, tdlamos e ganglios da base, tal
como a existéncia de alteragdes especificas como a captacao de contraste, calcificacdes,
malformagdes associadas e areas quisticas.

Estes varios tipos de envolvimento sdo ilustrados com doencgas mais tipicas e alguns
diagnosticos diferenciais.

Apesar do contributo e desenvolvimento da RM, 30-40% destas patologias ndo tém
diagnéstico (Van der Knaap), msemo em centros de referéncia. Tal deve-se ao facto de
a maioria dos padrdes nao ser especifico, de existir o padrédo tipico e as variantes, da
evolucdo temporal das alteracGes e a multiplicidade de patologias e defeitos metabdlicos
e genéticos.

Palavras-chave: ressonancia magnética; doencas neurodegenerativas; doencas da
substancia branca; doencas da substancia cinzenta; padroes.



TONIC WATER: WHEN PLEASURE CAUSES ALLERGY
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1 - Immunoallergy Department, Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de
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Comunicacéo oral).

- XXIX Congresso Anual da EAACI (European Academy of Allergology and Clinical
Immunology),2010, Londres, 5 a 9 de Junho de 2010 ( Poster).

Background: Quinine is an alkaloid extracted from cinchona bark and used principally
to treat malaria. It can also be used as an appetite stimulant and anti-asthenic agent.
Quinine is also an ingredient of regularly absorbed tonic waters. Reported cases of
exanthemas due to quinine contained in tonic water are rare.

Case Report: JC, 37 years of age, male, was sent to our outpatient clinic by the
traveller’s health clinic for suspicion of quinine’s allergy. The patient mentioned that
more than twenty years ago had maculopapular exanthema hours after the ingestion of
tonic water. In that time he was observed by a general practitioner who assumed that
this reaction was a manifestation of quinine’s allergy. The patient was advised to keep
eviction of quinine, which the patient assumed rigorously, without accidental ingestions.
Due to the necessity of a professional travel to Angola the patient was observed in the
traveller’s health clinic, and referred to our outpatient clinic in order to confirm this
allergy that hindered the possibility of prescription of any anti-malaric drugs containing
quinine. As there was no clear association with quinine, we decided to perform a drug
provocation test (DPT), and two hours after the last administration the patient developed
a pruriginous maculopapular exanthema in the limbs, trunk and face. It persisted for five
days despite therapeutics with oral corticosteroids and Hj-antihistaminics. The patient
did not present any others signals or symptoms.

Discussion: Reported cases of urticaria due to quinine contained in tonic water are rare.
On this case the patient history was confirmed by a DPT with quinine. Tonic water is
widely consumed worldwide and may be a cause of maculopapular exanthema.

Keywords: Drug allergy, urticaria.



NONPHENYLKETONURIA HYPERPHENYLALANINEMIA ASSOCIATED
WITH NEUROLOGIC SYMPTOMS - CASE REPORT
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- VII Simposio Internacional da Sociedade Portuguesa de Doengas Metabdlicas
(poster)

Introduction: Nonphenylketonuria hyperphenylalaninemia (non-PKU HPA) is defined
as phenylalanine hydroxylase (PAH) deficiency with blood phenylalanine (Phe) levels
below 600umol/L on a normal dietary intake. There is international consensus that
patients with Phe levels below 360umol/L do not need a Phe-lowering dietary
treatment, as mild elevations of Phe are not sufficient to produce behavioral and
cognitive impairments.

Aim: to report a case of non-PKU HPA associated with neurologic symptoms that
reverted after Phe-lowering diet.

Results: A 3-year-old girl was detected to have mild hyperphenylalaninemia at the
neonatal metabolic screening (234umol/L) and on several controls.

At the age of 9 months she showed slow weight progression, slight psychomotor delay
and irritability. She had also episodes of mild segmental dystonia, a phenylalanine level
of 420umol/L on blood spot and a foul smell of urine coincidental with tooth eruption.
Dihydropteridine reductase activity was normal. CSF investigation revealed normal
concentrations of homovanillic and 5-hydroxy-indoleacetic acids as well as neopterin
and biopterin. BH4 loading test showed a slow and moderate decrease in plasma Phe
levels. DNA analysis detected a R270K mutation associated with classic PKU and
D415N mutation associated with non-PKU HPA in the PAH gene. Brain MRI and EEG
were normal.

After starting Phe-restricted diet no more episodes of dystonia were observed and as
phenylanine levels were persistently below 360 umol/L diet intake of phenylalanine was
alleviated. About two years later, under a less restricted diet and also during tooth
eruption, she had several episodes of bilateral blinking that ceased a few days after
restriction resumption.

Comments: Several studies showed that non-PKU HPA patients are not at risk for
developing significant intellectual, neurological, and neuropsychological deficits.
Furthermore, dystonia has not been reported as a neurological complication of PKU
although described in patients with hyperphenylalaninemia of other causes. Although a
single level of Phe above 360umol/L was observed it is possible that during some
periods as teeth eruption or infections a more restrict diet is advised. The temporal
relationship between the episodes of dystonia and Phe dietary restriction made us
consider the hypothesis of a particular sensitivity to high Phe levels as the cause of
dystonia.

Palavras-chave: Nonphenylketonuria hyperphenylalaninemia, phenylalanine, diet



NORMALIZING EATING BEHAVIOUR REDUCES BODY WEIGHT AND
IMPROVES GASTRO-INTESTINAL HORMONAL SECRETIONS IN OBESE
ADOLESCENTS
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- Aceite para publicacdo na Lancet (Artigo Original)

Background: Rapid eating is associated with obesity. Detailed interactions between
change in eating behaviour and the gastro-intestinal hormone profiles engaged in eating
have not been studied.

Objective: To assess if retraining the eating behaviour of obese adolescents leads to
beneficial changes in circulating concentrations of gastrointestinal satiety hormones.
Methods: Self-determined meal size, eating speed, satiety and adiposity were assessed
at baseline and 12 months during a randomised trial. A computerised scale
Mandometer® provided ‘real time’ feedback during meals in the intervention arm
(n=14) to slow down speed of eating. The control group (n=13) received only standard
care aimed at improving lifestyle behaviour. Ghrelin and PY'Y were measured during an
Oral Glucose Tolerance Test, at baseline and 12 months.

Results: Compared to baseline, only those using Mandometer® exhibited lower mean
levels of fasting ghrelin (48.14 SD 18.47 vs.68.45 SD 17.78 pg/mL; p=0.002) and mean
ghrelin area under the curve (72.08 SD 24.11 vs.125.50 SD 29.72 pg/mL/min p<0.001)
at 12 months. Absolute mean suppression in ghrelin at 60 minutes was enhanced (-41.50
SD 21.06 vs. -12.14 SD 19.74 pg/mL/min; p=0.001). PYY response at 90 minutes
remained unaltered in the standard care arm whilst those in the Mandometer® arm
increased (p<0.001): the mean 90 minute response increased by 72pg/ml (95% CI 52-92
pg/mL) between baseline and 12 months.

Conclusions: Retraining obese adolescents to eat slower has a significant impact on the
gastro-intestinal hormone response to a carbohydrate load suggesting that externally
modifiable eating behaviours actually regulate the hormonal response to food.

Key-words: Ghrelin, PYY, Mandometer®, eating speed, obesity
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Introduction: The purpose of this paper is evaluate the theory for the link of parent-
child attachment with internalizing and externalizing problems in childhood using a
broad band scale (CBCL, YSR and TRF).

Methods: Children were assessed with face-to-face interview and YSR. Parents were
assessed with CBCL and face-to-face interview. Teachers also collaborate filling TRF
scale.

Results: The insecure attachment is linked with also both externalizing and
internalizing behavior in children.

Conclusion: Children with insecure attachment can have in childhood and adolescence
both externalizing or internalizing problems.

Keywords: behavior, attachment.
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A nutricdo agressiva no recém-nascido pré-termo procura minimizar a restricdo de
crescimento pos-natal, a osteopénia e, sobretudo, a méa-nutri¢cdo cerebral. O principal
risco de promover uma recuperacdo rapida do peso nesta populagdo € predispor a
sindrome metabdlica tardia. Perante o dilema, os clinicos tém optado por ndo
comprometer a nutricao cerebral e o neurodesenvolvimento.

No recém-nascido pré-termo, a nutricdo parentérica (NP) deve ser iniciada logo apés o
nascimento, sabendo-se que o inicio precoce de dose elevada de aminoacidos se associa
a melhor neurodesenvolvimento e crescimento somatico. Foram recentemente
comercializadas emulsdes lipidicas endovenosas mais equilibradas em &cidos gordos
essenciais e anti-oxidantes, reduzindo a incidéncia de colestase associada a NP. A
utilizacdo de fosfatos organicos permite providenciar doses parentéricas mais elevadas
de Cae o P, ao melhorar a sua compatibilidade.

Em simultaneo com o inicio da NP, deve ser iniciada a nutri¢do tréfica (ndo nutritiva),
promovendo a maturacdo da actividade motora, a secre¢do de péptidos reguladores e
hormonas, a tolerancia entérica mais rapida e o melhor crescimento. A administracdo da
nutricdo entérica em débito continuo pode melhorar a tolerdncia, mas aumenta o risco
de ndo homogenizacéo do leite humano, retencéo de lipidos no sistema e contaminacao.
A administracdo em bolus requer menos equipamento e é mais fisiol6gica, mas associa-
se a mais residuo gastrico por motilidade paradoxal do duodeno. Deve preferir-se o leite
humano (LH), o qual a partir das duas primeiras semanas ap0s 0 nascimento pode ser
deficitario em proteina, minerais e outros micronutrientes, recomendando-se entdo a
adicdo de fortificantes do LH. Na indisponibilidade de LH, existem disponiveis
férmulas para pré-termo que tém maior densidade energética, proteica, LC-PUFAs, Ca,
P, Na e vitaminas. Apos a alta, ha vantagem em utilizar férmulas enriquecidas nestes
nutrientes (post-discharge formulae) até a crianca atingir o peso e idade de termo
corrigida.

Palavras-chave: nutricdo agressiva, nutricao entérica, nutricdo parentérica, pré-termo



O CONTRIBUTO DA IMAGEM POR TOMOGRAFIA COMPUTORIZADA NA
AVALIACAO DA PATOLOGIA BRONCO-PULMONAR NA CRIANCA

Maria Rosério Matos; Rita Cabrita Carneiro

Servico de Radiologia, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central,
EPE, Lisboa

- Oessencial em radiologia na crianca e adolescente 2010. Semiologia do térax.

Resumo: Acompanhar e compreender 0s recentes avangos tecnoldgicos em imagiologia
médica, e em particular na Tomografia Computorizada, € um dos maiores desafios, mas
simultaneamente, uma vertente essencial, da pratica médica, quer radioldgica, quer
pediatrica.

A introducéo da Tomografia Computorizada (TC) - e posteriormente da TC helicoidal, e
ainda mais recentemente, da TC mutidetectores (TCMD) - revolucionou o estudo
imagiologico da patologia pulmonar na crianca, permitindo a aquisi¢cdo da imagem do
pulmdo e das vias aéreas num curto espaco de tempo, atenuando os artefactos
condicionados pelos movimentos respiratérios e cardiacos.

Na populacdo pediatrica, o recurso a TCMD assume particular relevancia como técnica
ndo invasiva no estudo da patologia torécica, melhorando a resolu¢do temporal e
espacial, condicionando evidente reducdo do tempo de aquisi¢do, e consequentemente
reduzindo a necessidade de sedacdo. Geram-se assim imagens de facil acessibilidade e
leitura anatdmica, nomeadamente com o recurso a reconstrucées 3D.

Faz-se uma revisdo das diferentes técnicas e indica¢Ges clinicas dos exames por TC do
torax da crianga, com énfase na preparacdo do paciente, sedagédo e recurso a contraste
endovenoso, de acordo com a patologia em estudo.

Palavras chave: tomografia computorizada, patologia, bronco-pulmonar



O EFEITO DO CONSUMO DURANTE A GRAVIDEZ, DE ACIDOS GORDOS
POLINSATURADOS DE CADEIA LONGA, FRUTOS E VEGETAIS, NA
COMPOSIQAO CORPORAL DO RECEM-NASCIDO DE TERMO.
RESULTADOS PRELIMINARES.

Ana Rita Silva', Tania Camdes®, Rute Neves®, Luis Pereira-da-Silva'*, Ana Catarina
Moreira®, Daniel Virella®*, Ana Luisa Papoila*, Marta Alves*, Micaela Serelha?, Lino
Mendes®, Goncalo Cordeiro Ferreira®®.

1- Escola Superior de Tecnologia da Salde de Lisboa, IPL; 2 - Unidade de
Neonatologia, Area de Pediatria Médica, Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar
de Lisboa Central — EPE, Lisboa 3 - Laboratorio de Nutricdo, Hospital de Dona
Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, Lisboa; 4 - Centro de Investigagéo do
Centro Hospitalar de Lisboa Central, Lisboa.

- Reunido da Area da Pediatria Médica. - 30de Novembro de 2010

Introducdo: O efeito do consumo durante a gravidez, de &cidos gordos polinsaturados
de cadeia longa (LC-PUFAS), frutos e vegetais, no estado de nutricdo do feto, tem sido
questionado. O estado nutricional do recém-nascido (RN), reflectindo a nutri¢do fetal,
tem sido avaliado quase sempre por antropometria, anotando-se que é um indicador
muito limitado da composicao corporal. Recentemente, foi validada a pletismografia por
deslocacdo de ar (PDA), método de medicdo da composi¢do corporal ndo invasivo e
muito fiavel, inclusive no RN.

Objectivo: Determinar o efeito do consumo durante a gravidez, de LC-PUFAs, frutos e
vegetais, na composicdo corporal do RN de termo.

Métodos: Estudo observacional e transversal, em amostra de conveniéncia de RNs de
termo saudaveis. Foi aplicado um questionario de frequéncia alimentar semi-
guantitativo validado para gravidas portuguesas e usado o programa Food Processor
Plus® para conversdo da ingestdo alimentar no correspondente valor nutricional. Nas
primeiras 72h pds-natais, a composi¢do corporal foi estimada por medidas
antropomeétricas e medida por PDA, Pea Pod® (massa gorda — MG, massa isenta em
gordura — MIG e %MG). Apds analise exploratéria das variaveis dependentes e
independentes, procedeu-se a analise univaridvel e multivaridvel das associacdes
quando justificada (modelo de regresséo linear).

Resultados: Foram incluidos 54 RNs. A analise univariavel revelou associacfes entre a
antropometria e a composicao corporal e o consumo do acido eicosapentandico (EPA),
acido araquidonico, racio LC-PUFAs n6:n3, vitamina C, frutos e vegetais. Apos analise
multivariavel ajustada para o indice de massa corporal (IMC) da mae, relativamente a
antropometria apenas ficaram comprovadas a associacdo positiva entre o consumo de

EPA e o perimetro braquial ( [3 = 0,610, p=0,019) e a associa¢do negativa entre o

consumo de vitamina C e frutos e o IMC (respectivamente, ,B: -0,725, p=0,040 e /3’: -
0,004, p=0,026); relativamente a composicdo corporal, ficaram comprovadas a
associacao negativa entre o racio LC-PUFAs n6:n3 e a %MG (= -2,744, p=0,066) e

entre os vegetais e a MIG ( 5 =-0,036, p=0,048).

Comentarios: As medidas da composicdo corporal por PDA permitem avaliar com
maior rigor o estado de nutricdo do RN. Na amostra estudada, foram encontradas
associacfes entre o consumo de nutrientes e alimentos durante a gravidez e a
composicdo corporal do RN. Salienta-se a evidéncia da associagdo negativa entre o
racio LC-PUFAs n6:n3 e a %MG e da associacdo negativa entre e 0 consumo de
vegetais e a MIG.



Palavras-chave: antropometria, composi¢do corporal, dieta na gravidez, frutos, LC-
PUFAs, recém-nascido, vegetais



O IMPACTO DE NASCER UM POUCO CEDO DE MAIS...
Telma Francisco, Rita Belo Morais, Inés Girbal, Ana Peres
Servigo de Pediatria e Neonatologia, Hospital Reynaldo dos Santos

- Jornadas de Neonatologia do Hospital de Reynaldo dos Santos, 21/5/2010
(Comunicacao Oral)

Introducdo: Consideram-se prematuros tardios os recém-nascidos (RN) com idade
gestacional (IG) entre 34S e 36S+6D. Embora nascidos proximo do termo, estes RN
apresentam imaturidade metabolica e fisioldgica, a qual é responsavel por um aumento
da morbimortalidade.

Objectivos: Caracterizar a populacdo de RN prematuros tardios, analisando a presenca
de factores predisponentes e de morbilidades.

Metodos: Estudo retrospectivo descritivo realizado nos RN do Hospital Reynaldo dos
Santos nascidos entre 1/Jan/2007 e 31/Dez/2009 e com IG entre 34S e 36S+6D.
Recolheram-se dados relativos a gestacdo e internamento através da consulta dos
processos dos RN. Analise descritiva e teste do [ (p<0.05) realizados em SPSS® 17.0.
Resultados: No periodo considerado foram identificados 105 prematuros tardios, que
correspondem aproximadamente a 3.0% de todos os nados vivos deste hospital. As
gestacdes foram vigiadas em 82.9% dos casos. Em 2.9% tratavam-se de maes
adolescentes e em 39.0% de mées com mais de 30 anos; em 72.4% encontraram-e
factores predisponentes para parto pré-termo. O parto foi realizado por cesariana na
maioria dos casos (54.3%) e em 65.7% ocorreu devido a entrada espontanea em
trabalho de parto. Verificou-se a seguinte distribuicdo por 1G: 26.7%, 34S-34S+6D;
29.5%, 35S-35S+6D; 43.8%, 36S-36S+6D. A distribuicdo por sexos foi sobreponivel e
em 82.9% tratavam-se de RN com peso adequado para a idade gestacional. O indice de
Apgar foi >7 em 91.3% dos RN ao primeiro minuto e em 97.1% aos cinco minutos. A
duracdo mediana do internamento foi de 6 dias. Em 82.9% casos ocorreram
morbilidades durante o internamento (duas ou mais em 42.9% dos RN). Verificou-se a
seguinte frequéncia de morbilidades: ictericia com necessidade de fototerapia, 73.3%;
intolerancia alimentar, 31.4%; hipoglicémia, 26.5%; sépsis, 9.8%; necessidade de
ventilacdo mecénica, 8.6%; apneia, 5.9%. Encontrou-se correlacdo estatisticamente
significativa entre a IG (<36S vs >36S) e a necessidade de ventilagdo mecanica (13.8%
vs 2.2%, p=0.037), entre a IG e a intolerancia alimentar (41.1% vs 19.6%, p=0.02) e
entre a IG e a presenca de morbilidades (0-1 vs >2 morbilidades) (66.0% vs 37.0%,
p=0.004). A mortalidade foi de 0.0%.

Concluséo: Verificou-se maior niamero de dias de hospitalizacdo e maior incidéncia de
ictericia, hipoglicemia e sépsis em relagédo a outros estudos publicados.

Apesar dos bons Indices de Apgar e da maioria dos RN ter um peso adequado para a
idade gestacional, estes apresentaram varias morbilidades, o que se traduziu em
aumento do tempo de internamento e dos custos. Devemos assim apostar no seguimento
e datacdo correctos da gravidez e evitar partos electivos sem critério obstétrico, bem
como procurar criar programas de seguimento posterior destas criangas em cada
hospital.

Palavras-chave: prematuridade, morbilidade



O PAPEL DA HISTEROSSONOGRAFIA NO ESTUDO DA CAVIDADE
ENDOMETRIAL NA POS-MENOPAUSA

André Reis Correia, M2 José Bernardo, Fazila Mahomed, Ricardo Mira

Servico de Ginecologia/Obstetricia, Hospital D. Estefania, Centro Hospitalar Lisboa
Central, EPE, Lisboa

- XIlI Reunido Cientifica da Sociedade Portuguesa de Menopausa, Setubal,
(Comunicacao livre)

Objectivo: Determinar a acuidade diagndstica da histerossonografia (HSNG) na
avaliacdo da cavidade uterina em mulheres p6s-menopausicas.

Metodologia: Estudo retrospectivo dos casos de mulheres pds-menopausicas,
submetidas a HSNG, por alteracbes ecogréficas endometriais, de 01/01/2004 a
31/07/2010. Seleccionaram-se aquelas a quem foi realizado posteriormente estudo
histopatoldgico-EH (gold standard), por histeroscopia, histerectomia ou bidpsia
endometrial. Os resultados da HSNG foram confrontados com os histeroscopicos e
histopatoldgicos.

Resultados: Analisados 564 casos, seleccionaram-se 290. Dos 223 pdlipos (P)
diagnosticados por EH, a HSNG e histeroscopia (H) tiveram sensibilidade(S) de 95 vs
98% e especificidade (E) de 75% vs 85%. Em 23 casos coexistiram P+M, previamente
diagnosticados na HSNG e H. Nos 19 miomas submucosos (M), a HSNG e H obtiveram
S de 67 vs 75% e E de 100 vs 98%. A HSNG teve grau de concordancia (K) com a H de
0,89 e com o EH de 0,86. Verificaram-se 6 adenocarcinomas, 6 hiperplasias complexas
endometriais, 2 septos uterinos e 11 casos normais.

ConclusBes: A HSNG revelou-se um bom método diagndstico de patologia focal intra-
cavitaria. A menor sensibilidade para M, deveu-se a M ecogénicos terem sido
confundidos com P. Apresentando-se com resultados equivalentes a H diagnostica,
podera ser encarado como exame de primeira linha, de menor custo e menos invasivo.

Palavras chave: histerossonografia, cavidade uterina



OBJECTO TRANSITIVO NA ADOLESCENCIA: COMPANHIA NAS HORAS
TRISTES?

Neide Urbano; Inés Pinto

Area de Pedopsiquiatria da Infancia e da Adolescéncia, Centro Hospitalar de Lisboa
Central, EPE, Lisboa

- XXI Encontro Nacional de Psiquiatria da Infancia e da Adolescéncia, Beja, 2010
(Poster)

- Revista Portuguesa de Psiquiatria da Infancia e da Adolescéncia (Aceite para
Publicacgéo)

Introducdo: O termo objecto transitivo foi introduzido por Winnicott, tendo enfatizado
a importancia da ligacdo entre o objecto transitivo e a crianga. Através desta ligacdo a
crianca relaciona-se simbolicamente com a mae. O objecto transitivo surge entre os 4 e
0S 12 meses.

A maioria dos estudos dos objectos transitivos € feita em criancas, no entanto, existem
outros que evidenciam o papel do objecto transitivo ap6s a infancia e que este fenémeno
nao € incomum em adolescentes e mesmo nos adultos. Varios destes estudos
correlacionam o uso do objecto transitivo e a depressao na adolescéncia.

Relato dos Casos: As autoras apresentam dois casos clinicos de duas adolescentes onde
se ilustra o uso prolongado do objecto transitivo na adolescéncia.

A proposito das vinhetas clinicas abordaremos sucintamente a definicdo de objecto
transitivo, a sua abordagem por diversos autores; faremos uma revisdo bibliogréafica dos
estudos onde se aborda a prevaléncia do uso do objecto transitivo na adolescéncia.

Palavras-chave: Objecto transitivo; adolescéncia; Perturbacdo Depressiva.



OBSTRU(;AO NASAL NO RECEM-NASCIDO: 2 CASOS DE ESTENOSE
CONGENITA DO ORIFICIO PIRIFORME

Alexandra Jerénimo, Ana Casas Novas, Carla Conceicdo, Inés Moreira, Inés Cunha,
Luisa Monteiro

Servigo de Otorrinolaringologia, Hospital Dona Esteféania, Centro Hospitalar Lisboa
Central, EPE, Lisboa

- 57° Congresso Nacional da Sociedade Portuguesa de Otorrinolaringologia e
Cirurgia Cérvico-Facial, 6-9 de Maio 2010, Cascais

Introducdo: A estenose congénita do orificio piriforme (ECOP) é uma causa rara de
obstrucdo nasal no recém-nascido, respirador nasal obrigatério. Deve-se a um
crescimento excessivo das apofises montantes do maxilar superior que conduz a
estreitamento da cavidade nasal. Pode surgir isoladamente ou associada a malformacdes
cranio-faciais, hipopituitarismo e cromossomopatias. Na clinica predominam a apneia
episédica e a cianose ciclica, agravadas por quadro infeccioso ou durante a
amamentacdo. Diagndstico é confirmado por tomografia computorizada. O tratamento
cirurgico impde-se quando ha persisténcia da insuficiéncia ventilatéria apesar do
tratamento médico maximizado.

Material e métodos: Estudo retrospectivo de 2 casos clinicos de ECOP acompanhados
no HDE, durante periodo de 2008 a 2009, utilizando método descritivo.

Resultados: O primeiro caso clinico relata crianca entubada ao 2° minuto de vida por
cianose generalizada e sindrome de dificuldade respiratoria, internada em UCIN até 15°
dia de vida, submetida apenas a terapéutica medica. Os achados imagioldgicos e a
impossibilidade de progressdo como fibroscopio pediatrico em ambas as fossas nasais
ditaram o diagnostico definitivo de ECOP, neste caso sem patologia associada. O
segundo caso clinico diz respeito a lactente com 3 meses de idade com obstrugdo nasal
persistente, de gravidade variavel, associada a alteracdes do sono e ma conciliacdo da
degluticdo com a respiragdo, conduzindo a ma progressdo ponderal. O estudo
imagiolégico demonstrou mal formagdes faciais de linha média, realcando-se ECOP e
dente incisivo superior Unico. A abordagem terapéutica exigiu, para além da terapéutica
nasal topica, a correccdo cirurgica da estenose. Ambas as criancas estdo clinicamente
bem.

Conclusao: Os dois casos clinicos pretendem alertar o clinico para a suspeicao de
ECOP na avaliagio de um recém-nascido com compromisso a permeabilidade nasal. E
uma patologia rara que devera fazer diagnostico diferencial com outras patologias como
a atresia chonal ou 0 meningoencefalocelo.

Palavras chave: estenose, congénita, orificio piriforme



OPTIMIZA(;AO DO CONSUMO DE SANGUE EM CIRURGIA. CUIDADOS DE
ENFERMAGEM NA ADMINISTRACAO DA TERAPEUTICA
TRANSFUSIONAL

Deonilde Espirito Santo, Alexandra Leal

Especialidade de Imunohemoterapia

- Reunido no Bloco Operatorio — HDE 28.9.2010 (Comunicacao)

Objectivo: Actualizacdo da pratica transfusional. Divulgagdo de medidas correctivas de
ndo conformidades identificadas no HDE, relativas a pratica transfusional.
Metodologia: Expositiva

Divulgacdo de Normas existentes na intranet sobre Terapéutica Transfusional
Apresentacdo de algumas ndo-conformidades identificadas no Servigo e respectivas
medidas correctivas.

Conteddo Programatico: Analisaram-se as estratégias para minimizar 0 risco
hemorragico nomeadamente a necessidade de avaliacdo pré-cirargica do risco: historia
clinica, medicacdo anti-trombotica, avaliagdo analitica, particularmente na crianca:
APTT, TP e contagem plaguetéria.

Abordou-se a possibilidade de utilizacdo de terapéutica hemostatica farmacologica e
com componentes sanguineos.

Destacou-se em particular a utilizacdo dos diferentes componentes na transfusdo macica
e na transfusdo urgente e emergente. Focaram-se 0s seus efeitos adversos e a
necessidade de recurso a Auto-transfusdo e outras terapéuticas alternativas a transfusao
homologa, sempre que possivel.

Divulgou-se a nova metodologia implementada no Hospital de controlo de todo o
processo transfusional, desde a colheita da amostra a aplicacdo da transfusao, utilizando
como identificacdo etiquetas com codigos de barras e leitura Optica.

Apresentaram-se as ndo conformidades e respectivas medidas correctivas identificadas
no HDE relativas a prética transfusional do Hospital: 1 - Necessidades de devolugdo
sistematica dos componentes sanguineos que ndo forem imediatamente transfundidos; 2
— Impossibilidade de administracdo simultanea de outros produtos com a transfuséo; 3 —
Necessidade de a transfusdo decorrer no maximo periodo de tempo de 4 horas; 4 —
Necessidade de verificagdo de permeabilidade do cateter antes de solicitar o envio do
componente.

Palavras chave: préatica transfusional, normas



OUTGROWN IGE-MEDIATED COW’S MILK ALLERGY BUT STILL...
COW’S MILK ALLERGY!

Helena Pité, Jodo Antunes, Luis Miguel Borrego, Paula Leiria Pinto

Immunoallergy Department, Dona Estefania Hospital, Centro Hospitalar Lisboa
Central, EPE, Lisbon.

- 1st International Congress of Southern European Allergy Societies, Florencga, 18 a
20 de Marco de 2010 ( Poster).

Background: Cow’s milk allergy (CMA) is a diagnosis encompassing various
syndromes, with a large spectrum of clinical manifestations. Its presentation can vary
from an acute onset after ingestion, occurring in IgE-sensitized patients, to typically
delayed non-IgE mediated reactions.

Case Report: The authors describe the case of a 5-years-old boy, exclusively breastfed
until 6-months-old, who had an anaphylactic reaction immediately after his first milky
cereal ingestion. He was successfully treated at an emergency department and milk
avoidance was advised. Specific IgE (SIgE) to milk proteins determination yielded
negative results and an oral food challenge (OFC) was performed. After ingestion of a
total amount of 90mL of milk, very mild peri-oral erythema was noticed; nevertheless
the OFC was considered negative. On the next day, immediately after 260mL milk
ingestion, another anaphylactic reaction occurred. He was referred to our Department.
Skin pick tests (SPT) were positive to beta-lactoglobulin (wheal mean diameter 5,5mm).
Positive sIgE to this protein was also determined (0,58kU/L). Strict milk proteins
avoidance has been fulfilled and no other allergic episode has happened. At the age of 3,
sIgE and SPT became negative, and an OFC was performed, which was negative as he
tolerated 260mL of milk. However, 2 weeks later, the patient complained of diarrhoea,
which persisted despite the reduction of the daily total amount of milk and, 4 weeks
later, he developed eczema that became generalized. SPT and sIgE to milk have
remained negative. Complete resolution of diarrhoea and eczema only occurred after
stopping milk ingestion. The child has been asymptomatic since then.

Discussion: Ige-mediated CMA diagnosis relies mainly on a detailed clinical history
and is supported by SPT and in vitro tests results. OFC must be performed cautiously
and mild symptoms shouldn’t be ignored. Despite the severe reactions, this particular
patient has outgrown IgE-mediated CMA at the age of 3, as he has tolerated milk for 2
weeks, having negative SPT and sIgE to milk. However, he developed typically non-
IgE mediated delayed gastrointestinal and eczematous symptoms, which only resolved
completely after milk avoidance. Non IgE-mediated CMA symptoms usually manifest
at a much earlier age and some mixed forms have also been reported. However it is not
common to appear at school age after outgrown IgE-mediated allergy.

Palavras chave: Cow’s milk allergy, IgE mediated



PADROES INFLAMATORIOS NO LIQUIDO CEFALORAQUIDIANO

Pedrina Sousa’, Camila Nébrega?, Adoracion Gorjon®, Virginia Penim®, Rosa Barros®
Armando Sena?

1 - Area de Diagnostico Biomédico, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa
Central, EPE, Lisboa; 2 - Neurologia Hospital Santo Anténio Capuchos, Centro
Hospitalar Lisboa Central, EPE, Lisboa

- 1° Congresso Nacional do Laboratoério Clinico, Laboratory Medicine in Health Care
(poster)

Introducéo: O estudo do liquido céfaloraquidiano (LCR) desempenha um papel central
no estudo das doengas inflamatorias do sistema nervoso central (SNC). O grande
desafio prende-se com a distincdo entre as respostas inflamatorias sistémicas com
reflexo no LCR e as respostas inflamatorias primérias do SNC.

Os autores pretendem: 1) caracterizar o estudo laboratorial efectuado no LCR e soro de
doentes com doenca inflamatoria do SNC 2) analisar os resultados das pesquisas
quantitativas e qualitativas de sintese intratecal de imunoglobulinas (Ig) realizadas no
nosso laboratdrio e 3) correlacionar os dados laboratoriais com a clinica.

Metodos e resultados: Realizou-se um estudo retrospectivo a partir da consulta de
todos os pedidos de pesquisa de sintese intratecal de Ig e de bandas oligoclonais (BOC)
no LCR ao nosso laboratorio, pré-definindo um periodo de 2 anos. Durante este
periodo, as técnicas de estudo utilizadas foram: quantificacdo de proteinas no soro e no
LCR por nefelometria, calculo do quociente da albumina e dos indices de Ig especificas,
analise em diagramas de Reiber e analise qualitativa da sintese de intratecal de IgG por
focalizacdo isoelétrica. Incluiram-se n pedidos, correspondentes a n doentes (S)
Conclustes: O estudo dos padrdes inflamatérios do LCR afirma-se como um meio
auxiliar de diagnostico fundamental na pratica clinica actual, desde que correctamente
interpretado e contextualizado.

Palavras chave: liquido céfaloraquidiano, doencas inflamatorias, sistema nervoso
central



PARAINFLUENZA TYPE 3 COINFECTIONS - SERIOUS INFECTIONS?
Joana Almeida Santos, Inés Madureira, Maria Jodo Brito

Pediatric Infectious Diseases Unit, Pediatric Department, Hospital Dona Esteféania,
Centro Hospitalar Lisboa Central EPE, Lisbon, Portugal.

- The 3rd Congress of the European Academy of Paediatric Societies (EAPS),
Copenhaga, 25/10/2010 (Poster)
- Pediatric Research Journal, Novembro 2010; 68 (5): pg 448, N° 893 (Resumo)

Introduction: Coinfections by parainfluenza virus type 3 (PIV3) are associated with
bacterial pathogens and virus. It is not clear if these coinfections carry a worse
prognosis.

Objective: To define PIV 3 infections and if coinfections determine a worse outcome.
Methods: Retrospective, descriptive study, from September 2009 to January 2010, of
PIV3 infection in hospitalized children. The diagnosis was obtained by direct
immunofluorescence on nasopharyngeal aspirates. Statistical analysis by Epilnfo,
version 3.4.3.

Results: A total of 17 PIV3 infections were identified (22% of total nasopharyngeal
samples). The median age was 16 months. Clinical diagnosis were pneumonia (7),
bronchiolitis (3), laryngotracheitis (2), myositis (1), and other (4). Coinfection was
detected in 5 children: 4 with bacterial pathogens — Escherichia coli (2); Haemophilus
influenzae (1); Streptococcus pneumoniae (1) — and 2 with viral pathogens -
metapneumovirus (1) and HIN1v (1).

Hypoxemia was the only complication in children with isolated PIV3 infection (4/12).
Complications in coinfection occurred in 2/5 of children: hypoxemia in both patients,
atelectasy and acute respiratory insufficiency with PIV3/metapneumovirus, and pleural
effusion with PIV3/H1N1v/Streptococcus pneumoniae.

Children with coinfections had more days of fever (8,2 vs. 4,1 days; p=0,17) and
hospitalization (12,6 vs. 7,7 days, p=0,05), but the rate of complications was not
statistically significant.

Conclusions: Coinfections were common in children with PIV3 infection and were
associated with longer hospitalization and higher severity of complications. Future
prospective and extensive studies are needed to better define the impact of PIV3
coinfection in clinical outcome.

Keywords: Parainfluenza virus type 3; coinfections; children



PATOLOGIA ORAL INTRA-OSSEA EM CRIANCAS

Rosério Malheiro!, Jorge Pinheiro®, Ana Fernandes®, José Manuel Esteves?

1 - Unidade de Estomatologia Pediétrica, Area de Cirurgia Pediétrica, Hospital de Dona
Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central - EPE, Lisboa; 2 - Servi¢co de Cirurgia
Maxilo-Facial, Area Departamental de Especialidades Cirurgicas, Hospital de S. José,
Centro Hospitalar de Lisboa Central - EPE, Lisboa.

- Simposio “Estomatologia Pediatrica”, das VI Jornadas Hospitalares de
Estomatologia, 111 Congresso do Internato Médico de Estomatologia, Hospital de
Sta. Maria, Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE, Lisboa, 16 e 17 de Abril de
2010.

A patologia oral intra-6ssea, maxilo-facial, infantil, € eminentemente odontogénica e
inclui entidades nosoldgicas que ndo atingem a idade adulta.

Outras entidades atingem também a idade adulta, mas com caracteristicas patoldgicas,
clinicas e evolutivas muito diferentes; tornam-se, assim, doencas diferentes, com
tratamento distinto.

O seu tratamento segue o principio geral de que o crescimento e o desenvolvimento sdo
os valores primordiais da infancia, devendo-se sacrificarem-se-lhes as abordagens
resolutivas.

Desconhecer a doenca infantil como OUTRA COISA é imperdoavel.

Recorrendo ao PowerPoint, os autores apresentam 7 Casos Clinicos, documentados
fotograficamente e radiologicamente, desde o respectivo inicio, comentando aspectos
multiplos da respectiva abordagem cirdrgica (nos ja operados) e do follow-up que
justificaram e de que carecem.

Nomeadamente, casos de:

1. Quisto folicular de 7.5, ocupando mais de metade do ramo horizontal esquerdo
da mandibula, 2 anos de idade
2. Quisto folicular de 1.1, com volume aproximado de 2/3 da hemimaxila direita,

tratado por descompressdo por tubos acrilicos por 5 anos, sem altera¢@es do crescimento
e sem perdas 0sseas ou dentérias, 7 anos de idade

3. Ameloblastoma unicistico, em tratamento por descompressdo pré-cirurgica,
seguida de exérese sub-total do tumor, repetida, sem alteracfes do crescimento, 4 anos
de idade

4. Ameloblastoma misto, ocupando o ramo horizontal e vertical direitos da
mandibula, 9 anos

5. Granuloma periférico de células gigantes do 1/3 anterior da hemimaxila
esquerda, vestibulo palatino, 11 anos de idade

6. Querubismo com deformidade extrema, 4 anos

7. Anquilose da articulagdo temporo-mandibular  esquerda, simulando

osteosarcoma — 2 anos de idade.

Palavras chave: patologia; oral; intra-dssea



PEDIATRIC COCHLEAR IMPLANT PROGRAM DEVELOPMENT

Pedro Brazdo Santos, Rita Ferreira, Luisa Varao, Nicole Santos, Tania Lavra, Leonor
Fontes, Vera Reimédo Pinto, Luisa Monteiro

Servico de Otorrinolaringologia, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa
Central, Lisboa.

- Congresso da European Society of Pediatric ENT, Pamplona, Junho 2010

Background: In 2002 the ENT Department of Dona Estefania Hospital started a
comprehensive program of Universal Newborn Hearing Screening and Early
Intervention for all the children born in our maternity. The ENT department had already
a long experience of providing pediatric audiological services, being a reference centre
for children born in other maternities in Lisboa and around the country, identified by the
High Risk Register. Nevertheless, with the newborn screening, the identification age of
hearing impairment dropped dramatically and the team had to reorganize to provide on-
time diagnostic tests and early aural habilitation. In 2007 we started the Cochlear
Implant (C1) Program, for children with severe to profound hearing loss.

The Team: we are organized as a multiprofissional team, each member contribute for
the appreciation of the CI candidacy. Periodic (weekly) meetings take place, to evaluate
the progress of every individual child and their adequacy for CI:

A - The core-team:

ENT surgeons are responsible for the medical diagnosis the coordination of every
individual habilitation program. The chief surgeon and his collaborators perform the
Cochlear implant surgery and follow-up the implanted children.

Audiologists: are the responsible for evaluation audiological tests before and post Cl,
electrophysiological evaluation and mapping during surgery and also speech processor
programming

Speech therapists: they evaluate the acquisition of oral e non-oral communication
skills, speech production and the quality of voice before the CI and they control the
progresses after CI.

Psicologist: she performs a family centred approach, evaluating the child-family
dynamics, the community support services available for the children’s post CI
habilitation. She also evaluates the adequacy of the family motivation and expectancies
toward the CI.

B - Other specialities as consultants to the CI program:

Neuropediatrics: responsible for the neurodevelopment evaluation of the children, also
very important for diagnosing co-morbidities that can influence the functional prognosis
of the CI receptors

Radiology: All candidates are submitted to TC and MRI evaluation usually performed
under anaesthesia. Critical points to be discussed are cochlear normality, VIII nerve
presence in the internal auditory canal and if there are other anatomical abnormalities
related to the middle and inner ear or the Central Nervous System

Infection diseases consultant: responsible for completing the immunization program
prior to the CI surgery and is also involved in the discussion of the etiology of the
child’s hearing impairment.

Anesthesiologists: they evaluate the physical condition and eventual co-morbidities of
the child and prepares her to the surgery.

Geneticists: they are involved in the investigation of the etiology of the hearing
impairment early since the audiological diagnosis and they study the family tree and
they establishes lines of genetic investigation. They also provide family counselling



when a positive diagnosis is made. However, many cases strongly suspected as genetic,
are still undiagnosed at time of CI surgery.

Social Work consultant: she helps to evaluate the family and helps to provide
appropriate school and special needs specialists (professors, speech therapists) to
support the children’s habilitation and their families.

Protocol investigation prior to CI:

Audiological: Otoacustic Emissions, Impedenciometry, Behaviour audiometry (adapted
to children’s developmental age) with and without hearing aids. Auditory Evoked
Potentials (brainstem), Auditory Steady State Response, Vestibular Evoked Miogenic
Potentials.

Speech therapists: Evaluation of language achievements and progresses of the child,
receptive, expressive and pragmatic skills. Set-up of a auroverbal conditioning program
prior and post CI surgery. Establishing the bond with school therapist and teachers, and
helping them to follow the therapeutic plan, according to clinical orientations.
Psychological evaluation: Identification of family, social or psychological problems.
Characterisation of the educational set-up and also of the family support to the
program. Evaluation of the cognitive and emotional development of the child
Evaluation of the family motivation (and of the child, if appropriate) and expectancies
toward the benefits of the CI.

Post CI workout: The speech processor is usually connected one month after surgery.
Post CI evaluation includes: Audiological behaviour tests adapted to the child
neurodevelopment age.

Threshold pure tone audiometry at the implanted ear (and also contra lateral ear) to
evaluate residual hearing. Free field audiometry with CI on (with and without contra
lateral hearing aid). Speech audiometry (adapted to child neurodevelopment age).
Telemetry measures (neural response, impedancy and compliance tests). Adjustments of
the speech processor programmes, MAIS questionnaire, Speech Therapy, Re-evaluation
of speech and language acquisition, Direct therapy with audio-oral conditioning,
Intensive training during the first month. Working together with every family during the
training.

Indirect therapy: Sharing technical information and data with other educational
professionals, Timely re-evaluation of the progresses coincident with the other hospital
based periodic clinical evaluations.

Psychologist: Periodic evaluation of the children cognitive and emotional development,
using techniques adapted to every individual child, Evaluation of the impact of the ClI
in the family dynamics, Clinical psychological intervention on child/family whenever
needed, Quality Indicators

Keeping an accurate clinical record of all the clinical tests performed:

A - Prior to Cl surgery

B - Performed during CI surgery

C —After Cl surgery and follow-up

D — Patient Satisfaction inquiries

Key words: cochlear implant program, children



PERSPECTIVA MATERNA DOS PROBLEMAS DE COMPORTAMENTO EM
RAPAZES E RAPARIGAS COM DEFICE COGNITIVO OU COM
PERTURBAQAO DE HIPERACTIVIDADE E DEFICE DE ATENQAO

Vanessa Santos, Salomé Vieira-Santos, Maria Jodo Pimentel, Maria do Carmo Vale
Unidade de Desenvolvimento, Hospital D. Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central,
EPE, Lisboa

- 8°Congresso Nacional de Psicologia da Saude, 12 Fevereiro 2010, ISPA, Lisboa

Resumo: O presente estudo centra-se na perspectiva das mées sobre os problemas de
comportamento de criangas com PerturbacGes do Desenvolvimento, especificamente
com Défice Cognitivo (DC) e com Perturbacdo de Hiperactividade com Défice de
Atencdo (PHDA), tendo trés objectivos: (1) analisar o0 comportamento das criangas em
funcdo do tipo de perturbacdo de desenvolvimento (DC ou PHDA); (2) caracterizar o
comportamento dos rapazes e das raparigas com DC e com PHDA em relagdo a amostra
do estudo de adaptacdo do instrumento que avalia 0 comportamento; (3) analisar intra e
intergrupos o comportamento das criangas em fungdo do sexo. Participaram no estudo
mées de criangas com DC (N=47) e com PHDA (N=47), tendo as criancas-alvo uma
idade que varia entre 0s 5 e 0s 12 anos (24 e 35 do sexo masculino, respectivamente).
Foi utilizada a adaptacdo portuguesa do Child Behavior Checklist (CBCL) (Fonseca,
Simdes, Rebelo, Ferreira, & Cardoso, 1994). Os resultados mostram que as criangas
com DC e PHDA ndo se distinguem entre si relativamente aos problemas de
comportamento. Na perspectiva das maes de ambos 0s grupos, 0s rapazes e as raparigas
tém mais problemas de comportamento face aos da amostra de comparagdo do mesmo
sexo, mas ndo se verificaram diferencas significativas entre rapazes e raparigas quer
intragrupo, quer intergrupos (DC-PHDA). Concluindo, os grupos com perturbacfes de
desenvolvimento ndo se distinguem nos problemas de comportamento, e 0 sexo da
crianca ndo é uma caracteristica diferenciadora em termos deste tipo de problemas,
sendo-0, no entanto, quando a comparacao € feita com uma amostra ndo-clinica.

Palavras-chave: Maes; Hospital; Avaliagdo das Necessidades; Problemas de
Comportamento; Problemas de Desenvolvimento



PERTURBAQAO DO COMPORTAMENTO ALIMENTAR EM CRIANCAS E
ADOLESCENTES RESULTADOS PRELIMINARES: 2000/ 02/ 04/ 06/ 08
Catarina Cordovil, Margarida Crujo, Marlene Salvador, Jodo Brissos, Anaxore
Casimiro, Maria Gloria Costa, Ana Laura Fitas, Telma Francisco, Sofia Gouveia,
Patricia Lopes, Filipa Marques, Marilia Marques, Sara Nébrega, Gustavo Queiroz, Sofia
Santos, Inés Simao, Conceicdo Neves, Mario Coelho

Area de Psiquiatria da Infancia e da Adolescéncia, Hospital de Dona Estefania, Centro
Hospital de Lisboa Central, E.P.E.

- Apresentado no 11° Congresso Nacional de Pediatria (poster)

Introducdo: A urgéncia pediatrica (UP) do Hospital de Dona Estefania (HDE)
apresenta 0 maior movimento do pais. A UP pode ser um observatdrio epidemiol6gico
da patologia na comunidade e da sua evolucdo, e 0 conhecimento nesta area €
indispensavel a sua planificagdo e organizagdo. Os estudos existentes em UP sdo
dispersos, parcelares ou referentes a periodos de curta duracdo. No que diz respeito as
Perturbagfes do Comportamento Alimentar (PCA) concretamente, quer a Anorexia
Nervosa, quer a Bulimia Nervosa, correspondem a sindromes complexos que tendem a
surgir apds os 10 anos de idade, e que infrequentemente surgem nas UP. Torna-se assim
relevante uma investigacdo nesta area pouco explorada.

Objectivo: Conhecer a evolucdo temporal e caracterizar os casos correspondentes a
criancas e adolescentes com idade inferior a 18 anos, observados na UP do HDE nos
anos 2000/02/04/06/08, cujo diagndstico principal de alta correspondeu a uma PCA.
Material e Métodos: Estudo retrospectivo dos dados retirados de todas as 392 768 fichas
de inscri¢do na UP no periodo em referéncia.

Resultados: Identificaram-se 63 casos (0,016%) de PCA: 1 em 2000; 4 em 2002; 5 em
2004; 20 em 2006; 33 em 2008. Oitenta e um por cento originarios de Lisboa ou Grande
Lisboa. Foram referenciados 52,4%. Na triagem, 55,6% foram classificados como néo-
urgentes (Nivel 3 de 0-3) e 27% como urgentes (Nivel 2). Eram do sexo feminino
82,5% dos casos e 85,7% correspondia a grupo etario dos 11-16 anos. Apresentavam
perda de peso 39,7% dos casos e em 56% deles a perda era superior a 1Kg/ semana.
Existia amenorreia em 17,5% dos casos do sexo feminino; no entanto, este aspecto nao
estava referido nas fichas de atendimento em 65,0% dos casos do mesmo sexo. Foi
referida lipotimia em 12,7% dos casos, alteracdo da imagem corporal em 25,4% e binge
eating em 4,8%. O apoio da especialidade de Pedopsiquiatria foi pedido para 73% dos
casos. Foram orientados para Consulta Externa de Pedopsiquiatria 60,4% dos casos e a
taxa de internamento foi de 33,3%. Abandonou a UP ap6s observacdo médica 1,6% dos
casos.

Conclusdo: Os contornos do diagnostico e evolucdo das Perturbagdes do
Comportamento Alimentar explicam a sua baixa prevaléncia nas UP, como se observou
neste estudo, e os escassos dados obtidos nos registos.

Palavras-chave: Urgéncias, Pediatricas, Perturbagdes, Comportamento, Alimentar



PERTURBAQAO DO COMPORTAMENTO ALIMENTAR NA PRIMEIRA
INFANCIA - ESTUDO DE FOLLOW-UP

Rita Rapazote', Carla Pardilhdo®, Paula Vilarica®, Pedro Caldeira da Silva®

1 - Area de Pedopsiquiatria, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa
Central, EPE, Lishoa; 2 - Unidade de Primeira Infancia, Area de Pedopsiquiatria,
Hospital Dona Esteféania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa; 3 -Unidade
da Primeira Infancia, Area de Pedopsiquiatria, Hospital Dona Estefania, Centro
Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa.

- XXI Encontro Nacional de Psiquiatria da Infancia e da Adolescéncia, Beja,
21/05/2010 (Comunicagao)

- Reunido de Formacdo Conjunta da Area de Pedopsiquiatria, Hospital Dona
Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa, 02/06/2010
(Comunicacao)

- 1l Encontro Nacional da Associagdo Ser Bebé, Porto, 28/10/2010 (Poster)

Introducdo: As perturbagdes do comportamento alimentar na primeira infancia sdo
situacbes clinicas frequentes e geradoras de grande preocupacdo nas familias. Sé&o
muitas vezes quadros transitérios, associados ao processo normal do desenvolvimento
ou a alteracdes do quotidiano ou acontecimentos com impacto na vida da criangca, como
0 nascimento de irmdos ou a entrada para a creche. Noutros casos, sdo situagdes
duradouras com impacto na saude fisica da crianca e que podem pdr em risco a propria
vida. Estas perturbacOes, que se repercutem quase sempre na relagdo dos pais com a
crianca, espelham o papel central da alimentacéo na relagdo mae-bebé. Ao contréario das
criancas mais velhas, existem poucos estudos que avaliem a repercussdo futura destas
perturbacdes em idades precoces.

Objectivos: Caracterizar os casos de Perturbacbes do Comportamento Alimentar
(DC:0-3) diagnosticadas na Unidade da Primeira Infancia do Hospital Dona Estefania
(UPI) entre 2000 e 2005. Avaliar a situacdo actual destas criangas e adolescentes, cinco
a dez anos apos o diagnostico e intervengéo.

Métodos: Foi seleccionada a populagdo de criangas observadas em primeira consulta
entre Janeiro de 2000 e Dezembro de 2005 na UPI com o diagndstico de Perturbacéo do
Comportamento Alimentar segundo a classificagdo DC:0-3. Procurdmos caracterizar o
estado actual destas criangas, através da aplicacdo de uma ficha de follow-up, por
entrevista telefonica.

Resultados e Conclusdes: Reuniu-se uma amostra de 14 criancas, com idades entre 0s
3 e 0s 36 meses a data da primeira consulta, sendo 71% do sexo feminino. Todas estas
criancas apresentam melhoria do estado actual e apenas uma revela dificuldades de
aprendizagem. Apesar de serem necessarios mais estudos de controle e de follow-up,
estes resultados salientam o impacto e a especificidade da intervencdo na area da Saude
Mental na Primeira Infancia.

Palavras-chave: Perturbacdo do comportamento alimentar, Primeira Infancia, follow-up



PIRIFORM APERTURE STENOSIS

Madalena Patricio Ferreira®, Carla Conceigdo®, Inés Cunha?, Luisa Monteiro?, Jodo
Reis

1 — Servico de Neurorradiologia/Radiologia, Hospital D. Estefania, Centro Hospitalar
Lisboa Central, EPE, Lisboa; 2 — Servico de Otorrinolaringologia, Area Departamental
de Cirurgia, Hospital D. Esteféania, Centro Hospitalar Lisboa Central, EPE, Lisboa; 3 —
Servigo de Neurorradiologia, Centro Hospitalar Lisboa Central, EPE, Lisboa

- XXXIX Reunido da Sociedade Espanhola de Neurorradiologia e VI Congresso
Nacional da Sociedade Portuguesa de Neurorradiologia, Badajoz, 11 a 13
Novembro (Poster)

Introduction: Piriform aperture stenosis (PAS) is a rare condition and cause of nasal
airway obstruction in young children, with unknown prevalence. Many anomalies are
associated with this disease entity, including semilobar and alobar forms of
holoprosencephaly, pituitary dysfunction and a central megaincisor.

Case report:We report three cases of nasal pyriform aperture congenital stenosis in
children with signs and symptoms of nasal airway obstruction since birth.
Conclusions:PAS is a rare entity that should be considered in cases of airway
obstruction, being diagnosed in a relatively simple way by CT study. Computed
tomography (CT) is the imaging modality of choice, showing inward bowing of the
maxillary spines, hard palate hypoplasia and narrowing of the piriform aperture.

Keywords: Piriform aperture stenosis; nasal airway obstruction; neonate; CT



PLASTICIDADE CEREBRAL

Carla Conceicao

Servico de Neurorradiologia/Radiologia, Hospital D. Estefania, Centro Hospitalar
Lisboa Central, EPE, Lisboa

- Reunido Semanal do Servico de Neurorradiologia, Hospital S. José, Centro
Hospitalar Lisboa Central, EPE, Lisboa, 21 Maio 2010 (Comunicag¢éo 30 minutos)

A plasticidade cerebral (PC) consiste nas capacidades adaptativas do SNC para se
modificar e remodelar em funcéo das experiéncias. E a propriedade do sistema nervoso
que permite o desenvolvimento de alteragdes estruturais em resposta a experiéncia e
como adaptacdo a condi¢bes mutantes e a estimulos repetidos. Este trabalho aborda os
principais conceitos tedricos sobre a PC.

Nos meados do século XX, Jerzy Konorski e Donald Hebb foram os “pais” da
plasticidade cerebral, com a introdugdo de conceitos como plasticidade neuronal e
sinapses e aprendizagem Hebbiana, esta Gltima debrucando-se sobre a existéncia de
modifica¢bes sinapticas induzidas — “neurons that fire together, wire together and
neurons that fire apart, wire apart”.

Existem dois tipos fundamentais de PC, a que ocorre durante o desenvolvimento e
maturacdo cerebral quando o cérebro comeca a processar a informagéo sensorial e a que
ocorre como mecanismo adaptativo para compensar a perda de uma fungdo e/ou para
maximizar funcdes como resposta a uma leséo cerebral.

A PC inclui véarios processos diferentes que decorrem ao longo da vida e ndo uma
alteracdo morfologica Unica, incluindo processos que abrangem diferentes células e
mecanismos. Existe um claro determinante idade-dependente, apesar de ocorrer ao
longo da vida, sendo que diferentes tipos de plasticidade dominam durante
determinados periodos e sdo menos prevalentes durante outros.

O ambiente tem um papel chave na plasticidade, para além dos factores genéticos,
sendo o cérebro modelado pelo ambiente envolvente do sujeito e pelas suas acces.
Ambientes ricos levam ao desenvolvimento de mais sinapses e melhores aprendizagens,
sendo a potenciacdo de longo termo (LTP) o mecanismo principal responséavel por este
desenvolvimento. A LTP é encontrada em muitas areas cerebrais, sendo mais estudada
no hipocampo.

Outro dos fundamentos principais da PC é o conceito de supressdo sinaptica, ou
“synaptic/neuron pruning”, segundo o qual as sinapses estdo constantemente a serem
removidas ou recriadas, facto este dependente do modo como elas sdo usadas: existe
uma remocdo das sinapses “fracas” e substituicdo por sinapses eficazes, consistindo
assim num processo de regulacao e regeneracdo que visa uma mudanca na estrutura dos
neurdnios, tornando-os mais “produtivos” e com redes de configuracdo sinaptica mais
eficazes e eficientes. Aplica-se a maturacdo e desenvolvimento cognitivo das criangas, a
reparacdo de situaces patologicas de lesdo/degradacdo e a manutencdo continua da
funcdo cerebral mais eficiente.

Hoje é globalmente e cientificamente aceite que o cérebro é “informavel e deforméavel”
e que existem mudancas na substancia cinzenta induzidas pelo treino. Os estudo de
imagem, em particular a RM funcional e estudos volumétricos, ilustram varias destas
mudancas e evolugoes.

Palavras-chave: Plasticidade cerebral; tipos; ambiente; synaptic/neuron pruning; RM



POLIMIOSITE JUVENIL: A PROBLEMATICA DO DIAGNOSTICO AO
PROGNOSTICO

Cristina Henriques®, Sara Silvia®, Marta Conde?, Margarida Paula Ramos®, José Pedro
Vieira?, Ana Paula Soudo®

1- Unidade de Reumatologia, Area de Pediatria Médica, Hospital de Dona Estefénia,
Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa; 2- Servico de Neurologia, Area de
Pediatria Médica, Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central,
EPE, Lisboa; 3- Servico de Medicina Fisica e Reabilitacdo, Hospital de Dona Estefania.
Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa.

- Reunido da Area de Pediatria Médica, 27 de Julho de 2010

Introducdo: miopatias inflamatérias sistémicas sdo patologias raras em idade
pediatrica. A Polimiosite Juvenil (PMJ), mais rara que a Dermatomiosite Juvenil,
caracteriza-se pela instalacdo subaguda ou crénica de diminuic¢do simétrica da forca dos
musculos estriados. Por ndo apresentar envolvimento cutaneo dificulta o diagnostico
colocando-se outros diagnosticos diferenciais obrigatorios, nomeadamente as distrofias
musculares. A progressdo da fraqueza muscular obriga a um diagndstico correcto em
tempo Util, para que a terapéutica adequada possa ser instituida de forma a evitar
complicacdes potencialmente fatais e sequelas musculares permanentes.

Caso clinico: Para melhor caracterizar esta patologia rara, descreve-se o caso clinico de
uma crianga do sexo feminino, 11 anos de idade, internada por diminui¢do simétrica da
forca muscular envolvendo os quatro membros, de predominio proximal e agravamento
progressivo resultando em incapacidade franca para a realizacdo das actividades da vida
didria. A investigacdo etiologica foi extensa, com particular énfase nas causas
infecciosas e neuromusculares. Apesar da bidpsia muscular ser inconclusiva, a clinica e
0s restantes exames complementares de diagndstico eram sugestivos, pelo que dada a
gravidade da doente, ap0s exclusdo de causas infecciosas, se decidiu iniciar terapéutica
imunomoduladora. Apds sete meses de terapéutica, hd aquisi¢cdo progressiva da
funcionalidade motora, ndo surgiram complicacbes associadas a PMJ, mas a
necessidade de altas doses de CE com a iatrogenia associada € uma preocupacao.
Apesar da bidpsia muscular ndo ter sido conclusiva (exame fundamental para o
diagnostico), a boa resposta a terapéutica e a exclusdo de outras causas (incluindo
estudo genético para distrofias musculares negativo) permite afirmar o diagndstico.
Discussdo: O progndéstico das miosites inflamatorias sistémicas melhorou com as
actuais terapéuticas disponiveis, mas a PMJ tem um comportamento mais variavel. Um
terco dos casos cursa com recorréncias persistentes e uma mortalidade, aos 5 anos de
doenca, de 10%. Neste caso, o diagnéstico de PMJ foi particularmente dificil, mas a
instituicdo precoce da terapéutica foi fundamental para a boa evolugéo. O progndstico é
e serd, uma problematica.

Palavras chave: Polimiosite Juvenil, diagnostico, prognéstico



POLISSENSIBILIZAQAO A POLENES ANALISADA E REINTERPRETADA A
LUZ DO METODO IMMUNOCAP ISAC®

Marta Chambel*, Miguel Paiva®, Sara Prates’, Virginia Loureiro?®, Paula Leiria Pinto*

1 - Servico de Imunoalergologia, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa
Central, EPE; 2 -Servico de Patologia Clinica, Hospital Dona Estefania, Centro
Hospitalar de Lisboa Central, EPE.

- XXXI Reunido Anual da SPAIC, Funchal, 14 a 17 de Outubro de 2010
(Comunicacdo Oral) (1° prémio SPAIC-MSD).

Introducdo: O ImmunoCAP ISAC® (Immuno Solid-phase Allergen Chip) € um novo
teste in vitro que visa a detectacdo e identificacdo semi-quantitativa de IgE especifica
sérica (IgEe) para multiplos componentes alergénicos moleculares.

Obijectivos: Analisar os resultados do ImmunoCAP ISAC® (ISAC) em doentes com
alergia respiratoria, com testes cutaneos por picada (TCP) sugestivos de
polissensibilizacdo a polenes.

Métodos: Selecciondmos 34 doentes com alergia respiratoria e TCP positivos para
extractos de 2 ou mais polenes. Em todos foi determinada a IgEe para alergénios
moleculares pelo método ISAC, assumindo-se como positivos os valores >0,3ISU.
Analisamos apenas os resultados obtidos para os pdlenes testados pelos dois métodos
(gramineas, parietaria, artemisia, salsola, oliveira, platano, bétula).

Resultados: A mediana de idades ¢ de 18 anos (4 a 50), com predominio do sexo
masculino (56%). Nos TCP, a mediana de nimero de positividades por doente € 4 (2 a
9), sendo o0 maior nimero para gramineas (n=33) e 0 menor para bétula (n=10). Por
ISAC, o maior nimero de positividades observa-se para alergénios de gramineas (n=31
doentes), surgindo a bétula em 2°lugar (n=20) e o platano em ultimo (n=6). Para todos
0s polenes, a excepcdo de gramineas e bétula, o numero resultados positivos é maior
nos TCP do que no ISAC.

A concordancia entre os 2 métodos € elevada para gramineas (91%), variando entre
79% e 47% para os restantes polenes. A excepcdo da bétula, os casos discordantes
resultam sobretudo de positividade nos TC com resultado negativo no ISAC. Para a
bétula, os casos discordantes resultam do fendbmeno oposto.

Quando analisamos a frequéncia de sensibilizacdo a panalergénios (rPhl p7, rPhl p12,
Bet v2, Bet v4) verificamos que esta € maior nos casos de discordancia entre os 2
métodos do que nos concordantes.

Discussdo: Na amostra estudada, as gramineas sdo o sensibilizante mais frequente, com
uma boa concordéncia entre os 2 métodos. Para os restantes polenes ha um ndmero
consideravel de doentes em que o ISAC é negativo apesar de TCP positivos para 0s
respectivos pdlenes. Numa percentagem elevada, este fendmeno surge associado a
sensibilizacdo a panalergénios, sugerindo que esta pode ser responsavel por resultados
falsamente positivos nos TCP, causando um padréo de polissensibilizacdo aparente. O
ISAC da um contributo util para a discriminacao entre polissensibilizacao e reactividade
cruzada em alguns doentes, permitindo reformular estratégia-terapéutica.

Palavras chave: ImmunoCAP, polissensibilizacéo, polenes



POMEGRANATE AND ROSACEAE FRUITS ALLERGY: A RARITY IN A
CONTROVERSIAL MULTIPLE FRUIT ALLERGY MANAGEMENT PLAN -
CASE REPORT

Helena Pité', Graga Pires®, Jorge Martinez?, Paula Leiria Pinto*

1 - Immunoallergy Department, Dona Estefania Hospital, Centro Hospitalar de Lisboa
Central - EPE, Lisbon; 2 - Immunology, Microbiology and Parasitology Department,
Faculty of Pharmacy, University of the Basque Country, Vitoria, Spain.

- XXIX Congresso Anual da EAACI (European Academy of Allergology and Clinical
Immunology),2010, Londres, 5 a 9 de Junho de 2010 ( Poster).

Background: Pomegranate is the Punica granatum tree fruit, a plant from the
Lythraceae family. Although it is commonly eaten in the Mediterranean area,
pomegranate allergy is rare.

Case report: A 28-years-old woman, with rhinoconjunctivitis, has reported urticaria
and oral allergy syndrome immediately after peach ingestion, since childhood.
Afterwards, similar episodes have happened upon eating unpeeled apple. More recently,
lip pruritus has also occurred immediately after almond and hazelnut ingestion. Despite
these episodes, the patient hasn’t completely avoided these fruits. Two years ago, facial
redness and oedema occurred minutes after eating raw pomegranate, a fruit she
previously tolerated. Currently, she tolerates peeled apple and the other Rosaceae
family fruits. Skin prick tests (SPT) were positive to parietaria and grass pollens, peach
and cherry commercial extracts as well as fresh pear, apple and pomegranate. In vitro
tests for serum specific IgE (sIgE) determination yielded positive results to Parietaria
(Par j 2) and grass pollens (Phl p 1 and Cyn d 1). A positive result to peach Pru p 3 was
also obtained. We weren’t able to demonstrate in vitro slgE to pomegranate. An oral
food challenge (OFC) with this fruit elicited immediate lip oedema and pruritus after
eating a quarter of a raw pomegranate.

Discussion: This is a description of pomegranate allergy, associated with Rosaceae
fruits hypersensitivity. Similarly, most pomegranate allergy published cases are reported
from Southern Europe and patients show Rosaceae fruits allergy, especially to peach.
Although we weren’t able to identify the pomegranate allergens involved, an IgE-
mediated reaction was confirmed by the SPT result. Despite the mild symptoms
mentioned by our patient, there are risk factors for severe reactions: the patient is from a
Mediterranean country, is allergic to peach and has positive SPT to commercial fruit
extracts, including peach pulp. Lastly, the in vitro results confirmed LTP involvement.
Therefore, the recommendations for allergen avoidance can raise difficulties and be
controversial: some recommend avoiding only the fruits to which the patient reacted;
others suggest a more restrict diet, with other fruits and vegetables, including those from
taxonomically different species, especially those to which the patient has positive SPT.
Negative OFC can be insufficient for dietary liberalization as asymptomatic
sensitizations can become clinically relevant in the future.

Palavras chave: Punica granatum, allergy



PREMATURIDADE E HIPERTENSAO ARTERIAL NA 22 INFANCIA

Silvia Batalha®, Sérgio Laranjo?, Sofia Gouveia?, Daniel Virella®, Margarida
Abranches”

1 - Area Departamental de Pediatria Médica, Hospital Sto André, Leiria; 2 - Unidade de
Cardiologia Pediatrica, Hospital Santa Marta, Centro Hospitalar Lisboa Central — EPE,
Lisboa; 3 - Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais, Hospital Dona Estefania, Centro
Hospitalar Lisboa Central — EPE, Lisboa; 4 - Unidade de Nefrologia Pediatrica,
Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central — EPE, Lisboa

-V Congresso Hispano-Portugués de Nefrologia Pediatrica, Guimaraes, Junho 2010
- Reunido Area Departamental de Pediatria Médica (Unidade de Nefrologia),
Outubro 2010

Introducdo: A sobrevivéncia a um meio intra-uterino desfavoravel pode contribuir para
um aumento do risco cardiovascular. Nos ultimos anos, diversos tém sido os estudos
epidemioldgicos demonstrando interesse pela prematuridade e desenvolvimento de
hipertenséo arterial (HTA) a longo prazo.

Desenho do estudo: Estudo transversal de prevaléncia.

Objectivos: Avaliar a prevaléncia de HTA em criancas nascidas pré-termo com peso
adequado para a idade gestacional (AIG) e leve para a idade gestacional (LIG) e em
criangas nascidas de termo.

Métodos: Avaliagdo da tensdo arterial sistdlica e diastdlica aos 7 anos de idade numa
amostra de conveniéncia de criancas nascidas entre 2002 e 2003. Comparacdo de um
grupo de 34 criangas pré-termo com idade gestacional (1G)<34 semanas de gestagdo
internadas electivamente numa Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais (UCIN) com
50 criangas nascidas de termo recrutadas numa populacao escolar. Consideramos HTA
valores de TA >95% e pré-HTA valores de TA>90% para 0 sexo, idade e estatura.
Resultados: No grupo das criangas pré-termo 41,2% (n=14) tinham 1G <32 semanas e
38,2% (n=13) eram LIG. Neste grupo, 5 criancas tinham HTA (1LIG,4AIG) e 4 pré-
HTA (3 LIG/1AIG). Nenhuma crianca de termo tinha HTA, uma tinha pré-HTA. A
média (desvio padrdo) da TA sistolica no grupo pré-termo foi 101 (8,6) e no grupo
termo 98,5 (8,0) mm Hg. Estes valores séo 2,5 mm Hg (95% intervalo de Confianca
0,7-10, P<0,001) mais elevados no grupo pré-termo. A média (desvio padrdo) da TA
sistélica nos LIG foi 104,9 (6,7) e nos AIG 99,13 (8,3) mm Hg (P<0,05).

Limitacdes do estudo: Numero de amostra é reduzido.

Conclustes: Neste estudo preliminar, a prevaléncia de HTA aos 7 anos de idade foi
mais de 10 vezes superior nas criangas nascidas pré-termo do que nas criangas nascidas
de termo. O reduzido numero da amostra € uma limitacdo importante. Impde-se um
estudo mais alargado e uma monitorizacdo do risco cardiovascular na populagédo
estudada.

Palavras chave: prematuridade, hipertensao arterial



PREVENCAO PRIMARIA E SECUNDARIA DA DOENCA RENAL CRONICA
Isabel Castro

Unidade de Nefrologia, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central,
EPE, Lisboa

- Sala de Conferéncias, Hospital Dona Estefania, 15 de Margo de 2011 — 12 horas

Em todo o mundo a doenca renal crénica (DRC) é reconhecida como um importante
problema na crianca e adolescente, sendo a faléncia renal (IRT) apenas a ponta do
Iceberg de um vasto nimero de doencgas e condi¢cbes menos graves “encobertas”. A
finalidade da prevencéo é detectar e corrigir precocemente essas situacoes.

A DRC representa um processo em desenvolvimento, iniciado por diversas causas mas
com um fim comum; a lesdo renal progressiva / persistente, por vezes irreversivel e de
gravidade variavel.

Actualmente a DRC classifica-se em cinco estadios de acordo com a taxa de filtracéo
gloerular (FGR), com a finalidade de implementacdo de medidas preventivas da
progressao da lesdo primaria, através da detecdo, prevencao e tratamento dos estadios
precoces da DRC

As consequéncias major da DRC, incluem néo s a progresséao para a faléncia renal mas
também um risco acrescido de doenca cardiovascular

O reconhecimento precoce e o tratamento das complicacbes da DRC melhoram o
crescimento e desenvolvimento e consequentemente a qualidade de vida da crianca
doente.

E pois fundamental promover tanto quantopossivel a prevencio primaria e secundaria
da DRC.

A prevencdo priméria é dirigida ao individuo normal que em presenca de factores de
susceptibilidade se torna num individuo de risco de leséo renal — DRC, e inclui medidas
pré-natais e pds-natais.

A prevencdo secundaria € dirigida aos factores de progressao da DRC, sendo 0s mais
relevantes a hipertenséo arterial e a proteinuria.

Cabe aos Pediatras e particularmente aos Nefrologistas Pediatricos detectar e tratar as
criangas em risco de DRC, para que se possa reduzir dramaticamente o numero de
adultos jovens a necessitar de terapéutica de substituicdo da funcéo renal.

Palavras chave: doenca renal cronica, prevencao primaria, prevencao secundaria



PROGERIA DE HUTCHINSON-GILFORD

Silvia Sequeira

Unidade de Doencas Metabdlicas, Area de Pediatria Médica, Hospital de Dona
Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa.

- Reunido da Area de Pediatria Médica — 13 de Julho de 2010.

A progeria de Hutchinson-Gilford € uma doenca rarissima e, como todas as doencas
raras, ainda mal conhecida e para as quais ndo existem guidelines sobre a forma
adequada de a abordar. Assim sendo coloca ao médico uma série de questdes associadas
com uma abordagem médica adequada quer para o diagndstico, quer para oa Varios
problemas relacionados com uma terapéutica capaz de antecipar complicacdes e actuar
de forma preventiva. De péssimo progndstico quanto a sobrevida dos doentes, coloca
problemas dificeis de resolver no dia a dia, sobretudo se considerarmos que as criangas
com esta doenga tém uma inteligéncia normal.

Apresentamos de forma breve os conhecimentos actuais da Progeria de Hutchinson-
Gilford e descrevemos um caso de uma crianca de 6 anos com esta situagdo focando
alguns dos aspectos problematicos e eventualmente menos consensuais da sua sua
orientacdo clinica.

Palavras-chave: progeria, Hutchinson-Gilford,



PSYCHOGENIC SEIZURES - DIAGNOSTIC IMPORTANCE OF VIDEO-EEG
AND AMBULATORY LONG TERM MONITORING

Ana Isabel Dias™?, Alberto Leal?, Ana Moreira®, Eulalia Calado, Rita Silva®

1 — Servico de Neurologia Pediatrica, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar
Lisboa Central, EPE, Lisboa; 2 — Laboratério de EEG, Servico de Neurologia
Pediatrica, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central, EPE, Lisboa

— 9th European Congress of Epilpesy; Rhodes, Grécia; Junho 2010, (Poster )
— 22° Encontro Nacional de Epileptologia LPCE — Coimbra — Marco 2010
(Comunicacao)

Purpose: Psychogenic seizures (PS) are motor, sensitive or perceptive phenomena that
can be similar to epileptic seizures but don’t correlate with alterations on the EEG. They
are frequent in neuropediatric clinics and lead to excessive and unnecessary
investigations and therapy, though the importance of a correct diagnosis and therapeutic
strategy along with psychiatry. They occur mainly in adolescent females, isolated or
coexisting with epilepsy.

This work alerts for the high frequency of PS, the difficulties of diagnose and the
usefulness of video-EEG, ambulatory long term EEG-monitoring and provocation of
seizure using suggestion with placebo.

Method: prospective study including patients with suspected PS, with or without
previously confirmed epilepsy. In all patients were performed: a suggestion test with
intravenous administration of physiologic serum under video-EEG; a standard EEG or
an ambulatory EEG-monitoring(24 hours) to exclude or detect epileptic activity.
Parameters analyzed: age, sex, test of provocation result, visual interpretation of EEG
recordings.

Results: 24 patients were included, 7 boys and 17 girls. The mean age was 13.9 years.
In 19 cases the suggestion test was positive. 6 patients had both epilepsy and PS; 13
had only PS; 3 has epilepsy but no PS. A correct diagnose permitted to adjust anti-
epileptic therapy and appropriate psychiatric follow-up.

Conclusion: PS are frequent cause of misdiagnosis and unnecessary investigation and
therapy.

This work outlines the utility of video-EEG, long term EEG-monitoring in ambulatory
and, of tests of provocation with placebo in the correct diagnosis and appropriate
therapy by child neurologists together with psychiatrists.

Palavras chave: Psychogenic seizures, video-EEG



PUSTULAR PSORIASIS, SEVERE HYPOCALCEMIA AND ALBRIGHT
PHENOTYPE - ASSEMBLING THE PIECES OF THE PUZZLE
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- Excellence in Pediatrics, Londres, 3/12/2010 (Poster)
- Acta Paediatrica 2010:99(Suppl.462), 56 (Resumo)

Introduction: The role of calcium homeostasis on the pathogeny and clinical control
of psoriasis has been suggested by reports of improvement of skin manifestations with
normalization of calcemia. At the best of our knowledge, pseudohypoparathyroidism
(PHP) was the cause of the hypocalcemia associated with severe psoriasis in only four
reported patients.

Purpose: To report a case of association of pseudohypoparathyroidism with pustular
psoriasis.

Material and Methods: Case-study.

Results: A 14-year-old girl was admitted with severe pustular psoriasis and
hypocalcemia. Single daughter of a mother with psoriasis, her past history included
recurrent subungueal exostosis and vulgar psoriasis since she was 10. Three weeks
before admission, she developed progressively disseminated erythematous scaly plaques
and pustules, fever and malaise. On admission, she presented extensively disseminated
pustular psoriatic skin lesions, with signs of secondary infectious cellulitis on the left
arm. Physical examination revealed features of Albright hereditary osteodystrophy
(AHO) phenotype: short stature (<5th centille), obesity (BMI >95th centille), round
face, short neck, brachydactily, with positive Archibald sign, and bilateral shortening of
the distal phalanx of the thumb. Trousseau and Chvosteck signs were negative.
Laboratory evaluation showed hypocalcemia (4,4 mg/dL), hyperphosphatemia (6,3
mg/dL), hiperparathiroidism (304,6 pg/mL), raised ESR and RCP, and normal vitamin
D level, urea and creatinin. Laborious treatment of the dermatosis and calcemia
included methotrexate, calcium, calcitriol and antibiotics. A significant improvement of
the skin lesions accompanied the normalization of serum calcium. A nonsense
pathogenic mutation on exon 6 of the GNAS gene was identified, thus confirming the
diagnosis of PHP.

Conclusions: This new case of the rare association between PHP and psoriasis
reinforces the importance of calcium in the pathogenesis of psoriasis, adding clinical
experience that can further be applied to cases of psoriasis in patients with
hypocalcemia of any etiology.

Key-words: pseudohypoparathyroidism, Albright phenotype, psoriasis, hypocalcemia



QUE DOENTES TRANSFERIMOS? - EXPERIENCIA DA URGENCIA
PEDIATRICA DE UM HOSPITAL DE NIVEL Il

Telma Francisco, Inés Girbal, Sara Roque Pinto, Inés Silva, David Lito, Florbela Cunha
Servico de Pediatria do Hospital de Reynaldo dos Santos, Vila Franca de Xira

— 11° Congresso Nacional de Pediatria, 6-8/10/2010 (Poster com apresentacao em sala)

Introducdo: A Urgéncia Pediatrica (UP) de um Hospital de nivel Il dispde apenas do
apoio das valéncias basicas. Ocasionalmente é necesséria a transferéncia para um
Centro Terciario, visando a observacdo por outras especialidades ou realizacdo de
exames complementares de diagnostico (ECD).

Objectivo: Caracterizacdo das transferéncias realizadas a partir da UP de um hospital
de nivel I1.

Metodos: Estudo retrospectivo de dados demogréaficos e clinicos durante 3 meses nao
consecutivos do primeiro semestre de 2010.

Resultados: Foram transferidas 122 criangas, correspondendo a 1,5% do total de
doentes observados na UP; 54,9% eram do sexo masculino, com idade mediana de 5
anos. O principal motivo de transferéncia foi patologia traumatica em 57,4% dos
doentes. As situagfes clinicas mais encontradas foram: traumatismo cranio-encefalico
(21,3%), sintomas neurologicos sem historia de trauma(10,7%), traumatismo
ORL(9,8%), sintomas ORL(9,0%), traumatismo da face e boca (9,0%) e traumatismo
oftalmologico(7,4%). Outras causas incluindo suspeita de patologia cirurgica, sintomas
oftalmoldgicos, politraumatismo e outro trauma, queimaduras e outros motivos
corresponderam a 32,8% das transferéncias.

Destas criangas, 22,1% foram transferidas por necessidade de realizagdo de ECD,
56,6% para observacdo por especialidade ndo disponivel e 21,3% por ambos 0s
motivos. No hospital de referenciacdo 52,9% destas criangas realizaram ECD, sendo o
mais frequente a Tomografia Axial Computorizada (43%).

A maioria dos doentes (75%) teve alta e em 30% destes foi programado seguimento
posterior. Ocorreu internamento em 22 (19,7%) no hospital de referenciacdo, 2 dos
guais em Unidade de Cuidados Intensivos. Os quadros neurolégicos foram os mais
frequentemente encontrados nas criangas internadas (23%).

Conclusdes: Apesar de a grande maioria das situagdes clinicas que surgem na UP de
um hospital de nivel Il terem sido solucionadas com o0s meios disponiveis, foi
necessario transferir algumas criangas por falta de recursos. E assim importante manter
uma boa comunicacdo e interligacao entre os hospitais de diferentes niveis e apostar na
criagdo de protocolos de referenciagdo e transferéncia de doentes que necessitam de
cuidados especializados, de modo a optimizar a orientacdo destas criancas.

Palavras-chave: transferéncia, urgéncia, hospital nivel 11



QUISTO SACULAR LARINGEO-CASO CLINICO

Ana Casas Novas, Alexandra Jer6nimo, Inés Moreira, Inés Cunha, Pedro Brazdo
Santos, Jodo Olias, Luisa Monteiro

Servico de Otorrinolaringologia do Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa
Central, EPE, Lisboa

- 57° Congresso Nacional da Sociedade Portuguesa de Otorrinolaringologia e
Cirurgia Cérvico-Facial , 6-9 de Maio 2010. Cascais

Introducdo: Os quistos saculares laringeos séo causas raras de obstrucéo da via aérea,
que ocorrem por obstrucdo da via de drenagem do s&culo. O quisto expande-se para o
espaco paraglotico, onde se estendem para a falsa corda e prega ariepigldtica
homolaterais.

O estridor, choro fraco e dificuldade na alimentacdo séo os sintomas mais frequentes.

O seu diagnéstico assenta na tomografia computorizada, ressonancia magnética e
laringoscopia.

Existem varias formas de tratamento: marsupializacéo; excisdo quisto, laringofissura.
Objectivos: Descricdo de um caso clinico raro, bem como revisdo da literatura
publicada sobre o tema.

Materiais e métodos: Estudo de um caso clinico.

Resultados: Os autores apresentam o caso clinico de uma crianga, do sexo masculino,
nascido as 40 semanas, de cesariana (por incompatibilidade feto-pélvica), com indice de
Apgar 9 ao 1°min e 8 ao 5° minuto, com 3650g, de uma gravidez vigiada sem
intercorréncias, no Hospital Espirito Santo em Evora.

Aos 4 minutos de vida iniciou quadro clinico de estridor, afonia e tiragem supraesternal,
com agravamento progressivo do esforco respiratdrio.

Radiografia cervical demonstrou desvio vias aéreas e no TAC cervical constatou-se
lesdo no espaco paraglotico direito com reducdo lumem glotico. Perante a situacao
clinica a crianca foi entubada e transferida para a UCIN do HDE.

Neste hospital foi submetido a broncofibroscopia, com biopsia, cujo diagndéstico foi
compativel “quisto sacular / laringocelo”.

Realizou RMN cervical que demonstrou volumosa lesdo nos compartimentos infra e
suprahioideu e estrutura de natureza quistica.

Foi submetido a microcirurgia laringea com exeérese de lesdo quistica endo e extra
laringea com laser e técnica convencional.

Pds-operatorio sem intercorréncias e as 48 horas a NFLC foi normal, pelo que o doente
foi extubado.

Apdls extubacdo inicia novo quadro de estridor, pelo que foi repetida a NFLC
“persisténcia da massa, diminuicdo calibre via aérea..”

Deste modo, apds cerca de 10 dias da 12 cirurgia o doente é reintervencionado, com
excisdo de quisto laringeo por microcirurgia.

Pds-operatorio decorreu sem intercorréncia e o doente foi extubado ao 3° dia de pos-
operatdrio, apos a constatacdo da permebilidade da via aérea por NFLC.

Por estabilidade do quadro clinico o doente foi transferido para o Hospital Espirito
Santo, orientado para consultas posteriores de ORL.

Actualmente o doente encontra-se bem.

Discussé@o: Os quistos saculares apesar de serem de aparecimento raro, deverdo ser
sempre contemplados em casos de estridor no recém-nascido. E necessario um
diagnédstico e intervencdo o mais precocemente possivel, de forma a melhorar o
prognostico de vida do doente.
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RCIU - VIGILANCIA DA FUNQAO RENAL E RISCO FUTURO DE HTA
Margarida Abranches

Unidade de Nefrologia Pediatrica, Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar
Lisboa Central, EPE, Lisboa

- 11° CONGRESSO NACIONAL DE PEDIATRIA, Funchal, 6,7,8 de Outubro de
2010

Nas ultimas décadas, a implementacdo dos cuidados intensivos neonatais reflectiu-se
num aumento dos indices de sobrevivéncia dos recém-nascidos pré-termo (PT) e com
restricdo de crescimento intra-uterino (RCIU). Na comunidade cientifica existe
actualmente um interesse crescente sobre o impacto da prematuridade/RCIU na
qualidade de saide na vida adulta.
Nos ultimos 30 anos diversos estudos experimentais e epidemioldgicos possibilitaram
acumulacéo de evidéncia sobre o impacto da RCIU na vida adulta. A RCIU parece
estar relacionada com uma constelacdo de factores desfavoraveis na idade adulta, tais
como, elevacdo da pressdo arterial (PA), aumento da resisténcia a insulina,
hiperlipidémia e diabetes que predispdem para um aumento da mortalidade por
doenca coronaria e acidente vascular cerebral. A RCIU parece estar também
associada a uma maior susceptibilidade a doenca renal com risco mais elevado de
doenca renal cronica na vida adulta. Embora os mecanismos fisiopatoldgicos
responsaveis por estes factores desfavoraveis ndo se encontrem ainda completamente
esclarecidos, existe evidéncia de que a RCIU pode constituir um problema de saude
publica na populacgéo adulta.
Trés marcos cientificos importantes contribuiram para a uma melhor compreenséao da
origem intra-uterina de HTA sistémica e da lesdo renal crénica. E interessante
compreender que os dois primeiros conceitos se complementam mutuamente.
1. A “hipotese de Barker”
Os primeiros estudos cientificos relacionando o baixo peso ao nascer e um
aumento do risco cardiovascular situam-se na década de 80 e devem-se a
Barker e Osmond (1986). Diversas publicacdes cientificas posteriores tém
reforcado a hipotese de uma “origem fetal”, a “hipotese de Barker”, segundo a
qual o risco de doenca cardiovascular tem origem num ambiente intra-uterino
desfavoravel. A sobrevivéncia num ambiente intra-uterino adverso pode
desencadear respostas compensatOrias permanentes com repercussao na
estrutura e fisiologia cardiovascular, que se manifestam desajustadas quando
as circunstancias se alteram apds o parto. O processo iniciado in Gtero pode
amplificar-se ao longo da vida.
Para além de factores pré-natais, existem circunstancias pds-natais associadas ao
desenvolvimento de doenca cardiovascular na idade adulta. Os padrées de aumento
ponderal e de aporte nutricional pés-natal tém sido associados a resisténcia a insulina
e a alteracOes da funcdo endotelial vascular. Embora estas associacGes necessitem de
clarificacdo, parecem indicar que o risco de doenca cardiovascular e de hipertensao
arterial no adulto ex-RCIU pode comecar a ser modulado na propria UCIN.
2. A “hipdtese de Brenner”
Foram os estudos empreendidos pelo grupo de Brenner que permitiram uma
aplicacdo directa da hipdtese de Barker ao desenvolvimento da HTA e da
doenca renal cronica do adulto. A RCIU tem implicacBes na nefrogénese e
condiciona uma reducdo do numero de nefrénios. O rim fetal em
desenvolvimento € sensivel a massa corporal fetal de tal modo que o tamanho



dos rins na altura do nascimento e 0 peso ao nascer estdo intimamente
relacionados. Assim, 0 peso ao nascer € um determinante importante do
numero de nefronios e do tamanho dos glomérulos; o baixo peso ao nascer
acompanha-se de glomérulos em nimero reduzido e de volume aumentado
(Hughson et al). Esta oligonefropatia que acompanha a RCIU promove o
desenvolvimento de HTA ou aumenta a vulnerabilidade a agentes externos
que predispdem para HTA, facilitando a progressdo para doenca cronica renal
na idade adulta.

Dos trabalhos desenvolvidos por Brenner evoluiu a teoria da “hiperfiltracdo
glomerular”. O conceito de que a reducdo da massa de nefronios exerce um
efeito adverso conduzindo & hiperfiltracdo glomerular e hipertensdo nos
nefronios remanescentes e a sua associacdo com HTA sistémica, constituem
um dos maiores avang¢os no campo da nefrologia.

A “hipotese da disfuncao endotelial”

Os mecanismos e as vias que medeiam a programacdo fetal da HTA s&o
multiplos e ainda incompletamente esclarecidos. Trés 6rgdos e sistemas estdo
possivelmente implicados: o rim (reducdo da massa de nefrénios, sistema
renina-angiotensina, actividade simpatica renal), o sistema neuro-endocrino
(eixo hipotalamo-hipofisario, resposta ao stress) e a arvore vascular. A
disfuncdo endotelial vascular desempenha um papel importante na
fisiopatologia da HTA. Estudos recentes demonstram que existe uma
associacdo entre RCIU e o desenvolvimento precoce de disfuncdo do leito
vascular com alteracGes a nivel da elasticidade da parede vascular, da
vasodilatacdo do endotélio e da vasculogénese.

Como podemos actuar em termos preventivos?

Em grupos de elevado risco social, psicolégico e biolodgico é importante
minorar efeitos deletérios intrauterinos e controlar o estado de saude e
nutricional da mulher antes e durante a gravidez.

Na UCIN é primordial desenvolver um meio ambiente favoravel que permita
facilitar a nefrogénese extra-uterina, monitorizar a nutricdo extra-uterina e
evitar farmacos nefrotoxicos.

Na vigilancia de saude da crianca ex-prétermo ou ex-RCIU as acc¢bes devem
incidir na prevencdo da doenca cardio-vascular, com medicdo da tensao
arterial e um screening nefrolégico que inclua a avaliagdo da
microalbuminuria.

Estas intervencdes visam promover a melhoria dos indicadores de crescimento
e desenvolvimento fetais e reduzir a incidéncia da prematuridade e baixo peso
ao nascer com subsequente diminuicdo da incidéncia da HTA sistémica e da
doenca renal cronica na vida adulta.

Palavras-chave: restricdo de crescimento intra-uterino; vigilancia, funcdo renal,
hipertenséo arterial



REFORCO MUSCULAR - CURSO TECNICAS DE CIRURGIA DE
ESTRABISMO

Cristina Brito

Unidade de Oftalmologia Pediatrica, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar de
Lisboa Central, Lisboa

- VII Congresso Internacional de Cirurgia de Estrabismo, Luso, Maio 2010.

Resumo: O curso versou sobre as técnicas de cirurgia do estrabismo que tém como
finalidade reforcar a accdo muscular. Foram revistos os tipos de técnicas principais
(ressecgdo e pregueamento) e suas caracteristicas consoante os musculos oculomotores
em que sdo utilizadas. Apos discusséo das indicacdes para a sua realizagdo, passou-se a
abordagem detalhada dos varios passos na execucao cirurgica.

Palavras chave: refor¢co muscular, estrabismo



SARCOMA DE KAPOSI EM NEFROLOGIA PEDIATRICA

Raquel Maia', Ana Fernandes®, Margarida Abranches®, Ana Paula Serrdo®, Isabel
Castro

1-Area Departamental de Pediatria Médica, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar
de Lisboa Central EPE, Lisboa; 2 — Servigo de Pediatria, Hospital do Espirito Santo,
Evora; 3 - Unidade de Nefrologia Pediatrica, Area Departamental de Pediatria Médica,
Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central EPE, Lisboa

-V Congresso Hispano-Portugués de Nefrologia Pediatrica, XXXVI Congreso
Espafiol de Nefrologia Pediatrica, Guimaraes, Junho de 2010 (Comunicacao)

Introducdo: O sarcoma de Kaposi (SK) é uma neoplasia vascular, relacionada com o
herpes virus humano tipo oito (HHV-8), com quatro variantes clinicas reconhecidas:
classica, endémica, epidémica (associada ao VIH) e iatrogénica (associada a
imunossupressdo). A variante iatrogenica tem sido descrita de forma crescente,
sobretudo em populacdes adultas apos transplante renal. Apresentamos um caso, raro,
de SK iatrogénico pediatrico realcando a importancia do seu reconhecimento precoce e
as dificuldades na sua abordagem.

Relato de Caso: Uma adolescente de 12 anos, natural de Cabo Verde, foi transferida
para o Hospital Dona Estefania, em Outubro de 2009. Apresentava um quadro de
faléncia multiorganica e biopsia renal sugestiva de nefrite lGpica, sendo admitido o
diagnostico de lupus eritematoso sistémico. Iniciou corticoterapia (pulsos de
metilprednisolona seguidos de prednisolona oral) e fez quatro ciclos de rituximab e
ciclofosfamida. Em Janeiro de 2010, foram observadas nos membros inferiores, face e
regido lombar lesBes cutaneas papulo-nodulares de coloragdo acastanhada e violacea. O
restante exame objectivo ndo revelava alteragdes, nomeadamente linfadenopatias. A
biopsia foi compativel com sarcoma de Kaposi e a pesquisa de HHV-8 na biopsia e
sérica foi positiva. A serologia para o VIH foi negativa. Realizou ecografia abdominal e
tomogafia computorizada sem alteracGes, sendo estabelecido o diagndstico de sarcoma
de Kaposi cutdneo de provavel etiologia iatrogénica. Suspendeu a ciclofosfamida e
iniciou desmame de prednisolona e terapéutica tdpica com imiquimod, sem
aparecimento de novas lesdes.

Concluséo: Os relatos de SK iatrogénico na idade pediatrica séo raros e a informacgéo
relativa a sua abordagem escassa. O elemento essencial da terapéutica parece ser a
reducdo da imunossupressdo que pode, isoladamente, conduzir a remissdo. O
estadiamento é fundamental, pois o envolvimento multissistémico tem prognostico
reservado e implica terapéutica anti-tumoral sistémica. No caso apresentado, O
envolvimento cutaneo isolado justificou a opcdo de apenas reduzir a imunossupressao
em associa¢do a um imunomodelador topico, com evolucdo favordvel. Com a utilizagéo
frequente dos imunossupressores em nefrologia pediatrica e, sobretudo, com introducéo
de agentes de elevada poténcia, é expectdvel um aumento destes casos. Assim, é
fundamental que os Pediatras saibam reconhecer esta entidade, cuja abordagem
diagndstica e terapéutica, embora ainda controversa, inclui consensualmente a reducéo
da imunossupresséo.

Palavras chave: sarcoma de Kaposi, iatrogenico



SEGURANCA DA VACINA DA GRIPE A EM CRIANCAS COM
ALERGIA/SENSIBILIZACAO AO OVO

Jodo Antunes', Marta Chambel®, Adriana Pinheiro?, Catarina Diamantino®, Sara
Prates®, Angela Gaspar’, Paula Leiria Pinto*

1 - Servigo de Imunoalergologia, Hospital de Dona Esteféania, Centro Hospitalar de
Lisboa Central - EPE Lisboa; 2 - Servico de Pediatria, Hospital do Divino Espirito
Santo, Ponta Delgada; 3 - Servico de Pediatria, Hospital do Espirito Santo, Evora.

- XXXI Reunido Anual da SPAIC, 14 a 17 de Outubro de 2010, Funchal
(Comunicacao oral).

Introducédo: A vacina da gripe causada pelo virus HIN1 € produzida utilizando liquido
extraembrionario de ovo de galinha, pelo que a sua administracdo pode, teoricamente,
causar reaccao alérgica em individuos com alergia ao ovo. Diversos estudos tém
mostrado que a vacina € segura nestes doentes, sobretudo se o conteudo em proteinas de
ovo for <1,2pg/mL. Contudo, a quantidade destas proteinas ¢ variavel entre produtores
e o0s estudos que avaliam a seguranca desta vacina incluem poucos doentes. Nao foi
fornecida informacdo da quantidade de proteinas de ovo na vacina disponibilizada em
Portugal (Pandemrix®).

Objectivo: Avaliar a seguranca da administracdo de vacina para virus HIN1 em
criangas com sensibilizagdo ou alergia ao ovo.

Metodologia:  Utilizou-se a vacina da gripe pandémica Pandemrix®
(GlaxoSmithKline), em protocolo fraccionado (0,05mL+0,20mL, com 30 minutos de
intervalo) nas criancas com histdria clinica compativel com alergia ao ovo e
consideradas de maior risco, e em dose Unica nas restantes.

Resultados: Foram vacinadas 20 criancas, com idade mediana de 4 anos (min - 1; max
- 17), sendo 65% do sexo masculino. As criangas foram vacinadas por: historia pessoal
de asma brdnquica/sibilancia recorrente (n=14; 70%); idade inferior a 5 anos (n=5;
25%); paralisia cerebral (n=1; 5%). Em 14 criancas (70%) existia alergia ao ovo, sendo
a urticaria (n=10; 71,4%) e vomitos (n=2; 14,3%) as manifestacdes mais frequentes;
numa das criancas existia historia de reaccdo anafilatica e outra tinha esofagite
eosinofilica. As restantes 6 criancas foram referenciadas para vacinagdo hospitalar por
sensibilizacdo ao ovo, embora com ingestdo regular deste alimento sem reacgéo
adversa. Relativamente ao esquema de vacinacao, em 6 das 14 criangcas com alergia ao
ovo (43%), a primeira dose foi fraccionada; nas restantes criancas alérgicas e nas
sensibilizadas optou-se pela administracdo Gnica. Nas criangas com indicacdo para fazer
dose de reforgo, uma vez que ndo houve reaccdo adversa na dose inicial, todas as
administracbes foram feitas em dose Unica. N&o ocorreram reaccOes de
hipersensibilidade & vacina em nenhuma das 20 criancas.

Conclusdo: A vacina para virus HIN1 revelou ser segura neste grupo de criancas,
mesmo quando existia histdria de reacgdo grave com a ingestéo de ovo.

Palavras chave: seguranca, vacina gripe A, alergia ao ovo



SEGURANCA DO DOENTE: DA TEORIA A PRATICA CLINICA

Maria Jodo Lage

Gabinete do Risco, Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central,
EPE, Lisboa, Portugal

- Rev Port Satde Publica 2010 volume tematico n°10:11-16

Resumo: A investigacao dos ultimos 10 anos mostra que pelo menos 10 % dos doentes
admitidos em estabelecimentos hospitalares vdo sofrer danos decorrentes da prestagéo
dos cuidados de satde. E da responsabilidade do profissional de satde evitar que isso
aconteca. No entanto, poucos profissionais registam 0s seus erros e menos ainda séo os
que os analisam, o que dificulta a aprendizagem e a prevencdo de ocorréncias
semelhantes no futuro.

Paradoxalmente, o primeiro passo para a criagdo de um sistema eficaz de promocéo da
seguranca do doente é aumentar a visibilidade do erro e da lesdo decorrentes dos
cuidados de saude. Para isso concorrem os sistemas de relatos de incidentes, as
auditorias, a revisdo de processos e a monitorizacdo de indicadores clinicos. A anélise
dos dados obtidos permite identificar as areas que necessitam de medidas de correccao,
bem como planear a sua implementagdo. Em dois hospitais do Centro Hospitalar de
Lisboa Central (CHLC), o sistema de informacéo de seguranca do doente conta, desde
2003, com cerca de 5 mil relatos de incidentes feitos pelos varios profissionais de saude.
A informacdo gerada, associada a que é fornecida pelas auditorias clinicas e pelos
indicadores clinicos, tem sido aplicada na reorganizacdo de processos e procedimentos,
e na implementacdo de medidas correctivas. O evento adverso tornou-se também mais
visivel para o proprio doente, que espera da instituicdo e dos profissionais maior
abertura na comunicacdo dos problemas surgidos durante os cuidados. A avaliacdo de
risco, a prevencdo do erro e a promoc¢do da seguranca do doente fazem ja parte do
curriculo pré e pés graduado dos profissionais de satude do CHLC.

Keywords: seguranca do doente, erro medico, eventos adversos



SEQUELAS COGNITIVAS E COMPORTAMENTAIS APOS
ENCEFALOMIELITE AGUDA DISSEMINADA

Cristina Semedo?, Fatima Furtado?, Rita Silva®

1 - Servico de Neurologia, Hospital S Joseé, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE,
Lisboa; 2 - Servigo de Pediatria, Hospital de Beja; 3 - Servigco de Neurologia, Hospital
Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa

—  Férum de Neurologia 2010, 14-15 Maio 2010, Luso (Poster)
— Revista Sinapse Vol 10, n°1 Maio 2010 (Resumo)

Introducéo: Encefalomielite disseminada aguda (ADEM) é uma doenca inflamatdria
desmielinizante do SNC, que pode surgir ap6s uma infecgdo ou imunizacgdo. Trata-se de
uma patologia geralmente auto-limitada, com recuperacdo total reportada na maioria
dos casos.

Caso Clinico: Adolescente de 12 anos, com antecedentes de enxaqueca,
desenvolvimento psicomotor considerado adequado e no 7° ano de escolaridade, com
bom aproveitamento.

Quadro clinico de cefaleia intensa occipital e alteracdo progressiva do estado
consciéncia com 3 dias de evolucdo. Foi enviado ao S.U. onde apresentava sonoléncia,
GCS12, disartria, paresia facial central esquerda, tremor, hipertonia e hiperreflexia
osteotendinosa generalizadas, clonus e Babinski bilateral. Analiticamente sem
alteracOes significativas. LCR com 20 células/ul (50% PMN), sem outras alteracGes.
Internado UCIP com necessidade de ventilagdo mecéanica (12 dias) por agravamento do
estado de consciéncia. A RM-CE revelou aspectos compativeis com ADEM. EEG com
lentificacdo difusa sem assimetrias. Serologia para adenovirus > 160. Fez 1gG humana 5
dias e pulso metilprednisolona, com melhoria progressiva do quadro clinico. Aos 5M
apresentava alteracdes comportamento e dificuldades aprendizagem, apenas com
hiperreflexia osteotendinosa. RM-CE aos 20M de evolugdo revelou quase total remissédo
das lesbes. Realizou a Wechsler Intelligence Scale for Children que evidenciou QI
verbal 70; QI realizacdo 90; QI geral 77. Actualmente frequenta o 9° ano com curriculo
adaptado.

Conclusdo: A maioria dos doentes com ADEM recupera totalmente, sendo esta
recuperacdo habitualmente mais rapida nas criangas. Os factores de mau prognostico
relacionam-se com etiologia e duracdo da alteracdo do estado de consciéncia.
Pretendemos alertar para a possibilidade de existéncia de sequelas graves cognitivas e
comportamentais a longo prazo de uma entidade que se cré ter uma boa evolucdo na
grande maioria dos casos.

Palavras-chave: Encefalomielite disseminada aguda, sequelas



SER MAE DE UMA CRIANCA COM PROBLEMAS DE
DESENVOLVIMENTO: A INFLUENCIA DO GENERO NAS PRATICAS
EDUCATIVAS PARENTAIS

Maria Jodo Pimentel, Vanessa Santos, Salomé Vieira-Santos, Maria do Carmo Vale
Unidade de Desenvolvimento, Hospital D. Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central,
EPE, Lisboa

- 8°Congresso Nacional de Psicologia da Saude, 12 Fevereiro 2010, ISPA, Lisboa

Resumo: A relacdo entre os problemas de desenvolvimento (PD) da crianca e
dimensbes do funcionamento parental tem sido alvo de investigagdo no Centro de
Desenvolvimento do Hospital de D. Estefania. O presente estudo integra-se nesta
investigacao e pretende (1) caracterizar as préaticas educativas de mées de criangas com
PD em funcdo do sexo da crianca; (2) analisar, intra-grupo, as diferencas nas praticas
educativas consoante o sexo da crianga; (3) relacionar as préaticas educativas com
varidveis associadas a percep¢do do problema. Participaram 77 mées de criancas com
PD (8-11 anos; 49 rapazes, 28 raparigas). Para avaliar as praticas educativas recorreu-se
a versao portuguesa do EMBU-P (Canavarro & Pereira, 2007). Verifica-se que,
comparativamente com a amostra do estudo de adaptacdo do EMBU-P, as maes das
raparigas e as dos rapazes diferem na Tentativa de Controlo, diferindo as Gltimas ainda
no Suporte Emocional e na Rejeicdo (médias inferiores). A andlise intra-grupo mostra
que ndo ocorrem diferencas significativas nas praticas educativas em funcdo do sexo da
crianga. Verifica-se uma associagdo entre as praticas educativas e a percep¢do do
problema apenas para as mées dos rapazes (aquelas para quem o problema condiciona a
vida familiar recorrem a praticas pautadas por maior Rejeicdo e menor Suporte
Emaocional).

Concluséo: as mdes de criangas com PD adoptam praticas educativas semelhantes com
filhos e filhas, mas estas praticas diferem das de mées de criancas sem problemas,
sobretudo com os rapazes, tendo neste caso também especial relevancia a percepcao do
impacto do problema na familia.

Palavras-chave: Maes; Hospital; Avaliacdo das Necessidades; Praticas Educativas
Parentais; Problemas de Desenvolvimento



SEVERE ATOPIC ECZEMA AND MULTIPLE FOOD ALLERGIES: WHICH
WAS THE PRIMARY EVENT?

Gisela Calado®; Jodo Marques?;Helena Pité?;Pedro Martins?; Paula Leiria-Pinto?

1 - Immunoallergy Department, Coimbra University Hospital, Coimbra; 2 -
Immunoallergy Department, Dona Estefania Hospital, Centro Hospitalar de Lisboa
Central - EPE, Lisbon.

- XXIX Congresso Anual da EAACI (European Academy of Allergology and Clinical
Immunology),2010, Londres, 5 a 9 de Junho de 2010 ( Poster)

Case report: We report a case of a boy, with generalized eczema since his first weeks
of life, with clinical worsening after 2 months. He was exclusively breastfed until the
age of 5 months, maintaining breastfeeding until he was 17 months. Between 3 and 17
months, his mother started cow’s milk and egg eviction from her diet, by medical
advice, without any eczema improvement. At the age of 5 months he started food
diversification with vegetable soup and gluten free pap prepared with an extensively
hydrolyzed whey formula (EHWF), without any change in the eczema. He was referred
to our allergy department at 6 months. The observation confirmed severe atopic eczema
(SCORAD: 96 points). The laboratorial study revealed high eosinophil count and total
IgE (3465 Ul/ml), positive specific IgE to cow’s milk, egg and soy. We recommended
cow’s milk, egg and soy eviction and he was prescribed with an oral anti-histaminic,
emollients and topical corticosteroids, with no improvement. At 8 and 10 months, he
threw up immediately after gluten containing pap prepared with an EHWF. At the age
of 23 months he presented: high eosinophil count and total IgE level (6191 UI/ ml),
positive specific IgE to egg (egg white >100 KU/I, yolk egg 75.30 KU/I), cow’s milk
(>100 KU/I), gluten (> 100 KU/I), soy (36 KU/I), rice (9.87 KU/I), codfish (7 61 KU/I),
corn (2.37 KU/l), D. pteronyssinus (5.09 KU/I) and D. farinae (1.04 KU/I). He also
presented secretory IgA deficit. The remaining serum immunoglobulins, complement
fractions, serum protein electrophoresis and lymphocyte populations were normal. The
patient started total eviction of these food allergens with a dietician’s help, resulting in a
complete control of eczema within 1 month. At present, with 34 months, he maintains
food allergens eviction and presents controlled atopic eczema with sporadic mild
exacerbations. There is no history of severe infections or other respiratory symptoms.
He has family atopy.

Conclusion: We discuss the difficulties in the approach of this clinical case, in the
initial assessment of the clinical importance of allergen sensitization. We hypothesize
that allergen sensitization occurred through breastfeeding, constituting the primary
event in the development of atopic eczema. This patient needs a clinical and laboratorial
vigilance in order to detect food allergy outgrowth and avoid any unnecessary restrictive
diet.

Palavras chave: atopic eczema, multiple food allergies



SIMULACAO E ENSINO-APRENDIZAGEM EM PEDIATRIA 112 PARTE:
EXPERIENCIA DE UM CENTRO DE SIMULACAO DE TECNICAS

Maria Teresa Neto, Pedro Garcia, Jodo M. Videira Amaral

Faculdade de Ciéncias Médicas da Universidade Nova de Lisboa; Hospital de Dona
Estefania Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa.

- Acta Pediatr Port 2010;41 (3): 144-8

Objectivo: Em 2005 comecgou a funcionar no Hospital de Dona Estefania um Centro de
Simulacdo de Técnicas em Pediatria ligado a Faculdade de Ciéncias Médicas da
Universidade Nova de Lisboa. A principal inovacdo relacionou-se com o facto de os
estudantes do 5° ano do curso passarem a dispor da oportunidade de treino de
procedimentos em modelos. O objectivo deste estudo foi descrever o funcionamento do
referido centro e com base nos testemunhos de estudantes e na experiéncia dos
formadores. De acordo com as opinides expressas, este tipo de treino foi considerado
muito relevante para a sua formacdo. Na generalidade, os estudantes expressaram a
necessidade de ampliar a carga horaria para esta valéncia e de maior diversificacdo de
manequins melhoria de aspectos logisticos essenciais. De acordo com a experiéncia dos
formadores ha necessidade de melhorar alguns aspectos relacionados com a logistica, e
de rendibilizar a utilizacdo do equipamento, abrindo esta area de formacdo ao ensino
po6s-graduado nomeadamente ao treino de internos, o que implica um alargamento do
protocolo estabelecido entre a Faculdade e o Hospital. Em sintese, reconhecendo
embora, as limitagcdes do estudo, os testemunhos de docentes e discentes podem ser
considerados como auditoria interna, sugerindo a necessidade de mudancas curriculares
e de melhoria de aspectos logisticos essenciais.

Palavras-chave: curso de medicina, pos-graduacdo no internato, formacdo médica
continua, ensino-aprendizagem de capacidades, centro de simulacdo, procedimentos
técnicos.



SOMOS MAIS PAIS DO NOSSO FUTURO DO QUE FILHOS DO NOSSO
PASSADO

Raquel Ferreira, Ema Leal, Cristina Henriques

Servigo de Pediatria Médica, Area de Pediatria Médica, Centro Hospitalar de Lisboa
Central, EPE, Lisboa

- Reunido da Area de Pediatria Médica - 6 de Abril de 2010.

No documento “perfil do Pediatra” proposto pela A.P.M. do HDE aos Internos do
Complementar de Pediatria Médica, fruto de discussdo e colabora¢do de um conjunto
alargado de orientadores de formagdo, recomenda-se, entre outras actividades, a
realizacdo de um estagio numa unidade internacional de referéncia, com objectivos bem
definidos pelo interno.

Esta experiéncia é objecto de relato por um grupo de 3 internas que, enclausuradas entre
as paredes do Guy’s Hospital, do Imperial College e do H. S. Joan de Deu , indiferentes
a vida trepidante de Londres e Barcelona e numa missdo em prol do conhecimento,
inspeccionaram, palparam, auscultaram, intervieram, dedicando o seu tempo e saber a
hipocratica tarefa de diagnosticar e tratar pequeninos , médios e maiores.

Voltaram diferentes? VVoltaram melhores? Voltaram?

Venham sabé-lo.

Palavras chave: estagio internacional, internato de Pediatria



STROKE PREVENTION IN SICKLE CELL DISEASE - THE ROLE OF
EXTRACRANIAL DOPPLER

Rita Silva®, Ema Leal’, Manuel Manita?, Ligia Braga®, Orquidea Freitas®

1 — Servico de Neurologia Pediatrica, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar
Lisboa Central, EPE, Lisboa; 2 — Servigo de Neurologia, Hospital de S. José, Centro
Hospitalar Lisboa Central, EPE, Lisboa; 3 — Servico de Hematologia Pediatrica,
Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central, EPE, Lisboa

— Paediatric Cerebrovascular Disease: investigation, diagnosis and management —
UCL/ Institute of Child Health, Londres, 22/07/2010 (Poster)

Background: The routine implementation of transcranial Doppler ultrasound (TCD)
screening has revolutionized the primary prevention of ischemic stroke in children with
HbSS. A recent study by Deane et al suggests that Doppler ultrasound of the
extracranial internal carotid artery (ICA) is a potentially useful screening tool to identify
children at increased risk of stroke. The authors present three case reports of patients
with sickle cell disease, no previous history of clinical strokes, normal TCD but
abnormal extracranial Doppler (ECD), Brain Magnetic Resonance Imaging (MRI)
and/or Resonance Imaging Angiography (MRA) findings.

Case 1: 8 year-old boy. ECD with right ICA kinking, left ICA coiling, distal right ICA
and proximal left ICA TAMM velocities of 191 cm/sec and 211 cm/sec, respectively.
MRI has no evidence of vascular events. MRA shows focal flow signal reduction at the
left proximal M1 segment, immediately after carotid bifurcation, possibly related with
focal stenosis.

Case 2: 5 year-old boy. ECD shows left and right ICA tortuosity with coiling and
increased left and right ICA systo-diastolic velocities (428 cm/sec and 424 cm/sec,
respectively). MRI is normal. MRA shows bilateral extracranial ICA and vertebral
arteries tortuosities.

Case 3: 8 year-old boy. ECD performed a year ago showed bilateral distal ICA
tortuosity with kinking and increased flow velocity on the right side (240 cm/sec). MRI
performed simultaneously showed three small lesions on the left cerebral hemisphere
suggestive of chronic vascular ischemic events. MRA showed evidence of mild focal
reduction of the flow sign on the left M1 proximal segment, coincident with mild
compensatory hypertrophy of the lenticulo-striata branches.

Conclusion: The role of ECD, MRI and MRA in predicting the risk of stroke is not
totally clear. How to perform in clinical practice when patients present with normal
TCD but abnormal ECD, MRI and/or MRA remains a dilemma for the practitioner.

Palavras-chave: sickle cell disease, ischemic stroke, extracranial Doppler ultrasound
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Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais, Hospital de Dona Estefania, Centro
Hospitalar Lisboa Central, EPE; Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade Nova de
Lisboa, Lisboa.

- Palestra - 5° Curso de Infecciologia Pediatrica. Coimbra, Janeiro de 2010

No século XXI orgulhamo-nos de controlar a esterilidade, induzir a maturacdo fetal,
diminuir a mortalidade fetal, neonatal, infantil e materna, controlar a infeccao perinatal
pelo Streptococcus do grupo B, conseguimos controlar a transmissao vertical do VIH
mas ndo conseguimos erradicar a sifilis congénita a que podemos chamar uma velha
doenca do século XXI. No entanto temos a nossa disposi¢do todos os ingredientes
necessarios: rastreio universal das gravidas, protocolos de diagndstico e terapéutica,
declaracdo obrigatoria, servi¢o nacional de saude universal e gratuito. Verdadeiramente
falta-nos apenas querer, programas de vigilancia, objectivos definidos (zero casos) e
estudos de caso, auditorias de faléncia de diagnostico e terapéutica. Nos paises em vias
de desenvolvimento o rastreio e tratamento da sifilis na gravidez, € tido como uma das
politicas com melhor relacdo custo/beneficio para reduzir a mortalidade e morbilidade
fetal e neonatal, com resultados comparadveis aos obtidos com as campanhas de
vacinacdo. O panorama em Portugal ndo é animador. Estamos longe do objectivo “zero
casos” e ficamos muito aquem de paises com 0s quais ndo gostariamos de nos comparar
como, por exemplo, os EUA. Algumas caracteristicas da doenga condicionam esta
faléncia da erradicacdo: a doenca pode ndo ser diagnosticada no adulto pelo que o
rastreio na gravidez € o modo mais fécil de detectar a infeccdo; a doenga ndo deixa
imunidade pelo que uma gravida se pode infectar mais do que uma vez durante a
gravidez. O tratamento e a prova de cura da grévida sdo fundamentais. A afeccdo fetal
depende de mdltiplos factores nomeadamente a idade gestacional em que decorreu a
infeccdo materna ou em que altura da infeccdo a mée engravidou. Mais de metade dos
RN infectados sdo assintomaticos ao nascer. Se sintomaticos podem ter sinais
inespecificos ou apresentar uma doenca sistémica grave. O diagnoéstico laboratorial e a
terapéutica continuam inalteradas resistindo a todos os esforgos desenvolvidos para
arranjar novas formas. Em conclusdo a sifilis merece mais atencdo - pelo menos tanta
quanto as modernas infec¢des que conseguimos controlar tdo eficazmente.

Palavras-chave: Infeccdo congénita, Politicas de saude, Rastreio.



SINDROME DE ENTEROCOLITE INDUZIDA PELO ARROZ: A PROPOSITO
DE DOIS CASOS CLINICOS

Gisela Calado®, Pedro Martins?, Sara Prates®, Paula Leiria Pinto?

1-Servico de Imunoalergologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra; 2-
Servigco de Imunoalergologia, Hospital de Dona Estefénia, Centro Hospitalar Lisboa
Central, EPE, Lisboa.

- XXXI Reunido Anual da SPAIC, Funchal, 14 a 17 de Outubro de 2010
(Comunicacdo Oral).

Introducéo: A enterocolite induzida por proteinas alimentares é uma sindrome rara,
ndo mediada por IgE. O arroz e a soja sdo o0s alimentos mais frequentemente
implicados.

Casos clinicos: Apresentam-se 2 lactentes, actualmente com 11,5M, referenciados a
consulta de Imunoalergologia por episddios recorrentes, graves, de vomitos incoerciveis
e diarreia.

Caso 1: Leite materno(LM) exclusivo até 4M. Aos 4,5M, cerca de 40’ apds 22 ingestdo
de papa lactea, iniciou vOmitos incoerciveis, prostracdo e diarreia, necessitando
hidratagdo ev. Aos 6M repetiu 0 quadro 1h apds papa lactea sem glaten. Uma semana
depois teve novo episodio apos sopa (batata e cenoura) e um preparado de fruta(sem
leite). Enviado a consulta aos 6M para investigacdo de alergia alimentar. Os TC e IgE
especifica(lgEe) para alimentos foram negativos. Aos 6,5M fez prova de provocacgéo
oral(PPO) com papa nao lactea sem gluten com leite extensamente hidrolizado(LEH),
positiva apds 2h(vomitos incoerciveis). PPO subsequentes com LEH, farinha de milho e
leite adaptado(LA) negativas. Tolera produtos lacteos, sopa, fruta e papa sem arroz.
Caso 2: LA na maternidade e LM exclusivo até aos 4,5M. Introducdo de sopa(batata,
cenoura, cebola) sem intercorréncias. Associou abdbora 1 semana depois e, no 2° dia,
1h apds, iniciou prostracdo, vomitos, hipotermia e dejeccao liquida, com necessidade de
hidratagdo ev. Repetiu o quadro aos 5M com a 12 papa lactea sem glaten. A
reintroducdo da sopa(batata, cenoura, cebola) aos 6M desencadeou episodio semelhante.
Entre cada episddio manteve LM exclusivo. Referenciado a consulta aos 6M, fez TC e
IgEe, negativos. Em seguida fez PPO com LEH e com papa de milho, negativas. Aos
9M teve quadro de vomitos apds ingestdo de preparado de fruta contendo arroz. Tolera
produtos lacteos, fruta, papa sem arroz e sopa de cebola e batata.

Discussdo: O facto de ambos terem reagido a papa sem glaten(milho e arroz) mas
tolerarem leite e milho permitiu incriminar o arroz como alimento responsavel. No caso
2, as reaccOes aparentemente desencadeadas pela sopa poderdo ter sido motivadas pela
cenoura ou abdbora, ainda ndo reintroduzidas, ou poderdo ter resultado de ingestdo
oculta ou n&o recordada de alimento contendo arroz. Tratando-se de reac¢Oes néo
mediadas por IgE, o diagndstico depende da realizacdo de PPO com os alimentos
incriminados. Salienta-se a importancia de um elevado grau de suspeicdo, de modo a
evitar intervencdes desnecessarias decorrentes do atraso no diagnostico desta sindrome
rara.

Palavras chave: enterocolite, arroz



SINDROME DE REALIMENTAGCAO - MANIFESTAGCOES CLINICAS E
ABORDAGEM TERAPEUTICA
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Unidade de Adolescentes, Area de Pediatria Médica, Hospital de Dona Estefania, Centro
Hospitalar de Lisboa Central - EPE, Lisboa

Reunido da Area de Pediatria Médica - 06 de Julho de 2010

A sindrome de realimentacao é uma entidade clinica complexa, ndo totalmente compreendida do
ponto de vista fisiopatoldgico, caracterizada pelo aparecimento de alteracdes neuroldgicas,
neuromusculares, respiratorias, hematoldgicas e/ou cardiacas com inicio poucos dias apos a
realimentacdo (oral, entérica ou parentérica) em doentes com desnutricdo. Estas alteracdes
resultam de disturbios hidro-electroliticos (hipofosfatémia, hipocaliémia e/ou hipomagnesiémia),
alteracdo do metabolismo dos hidratos de carbono (hipoglicémia) e defices vitaminicos. Deste
modo, é importante o trabalho de uma equipa multidisciplinar para o diagndstico precoce dos
doentes em risco de desenvolver a sindrome de realimentacdo e também um tratamento
nutricional adequado para prevenir ou tratar a ocorréncia da mesma.

Nesta sessao clinica sera realizada uma revisdo teorica das bases fisiopatologicas da sindrome de
realimentacdo e sera submetida a discuss@o uma proposta de protocolo para a sua abordagem.

Palavras chave: sindrome de realimentacéo, clinica, terapéutica



SINDROME STEVEN-JOHNSON E RUFINAMIDA — CASO CLINICO
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Introducdo: O Sindrome Steven-Johnson (SSJ) é uma reac¢do mucocutanea grave, com
baixa incidéncia mas elevada taxa de mortalidade. Associa-se geralmente a infecgdes ou
farmacos — sulfonamidas, antiinflamato6rios ndo-esterdides, alopurinol e antiepilépticos.
O tratamento € sintomatico e a corticoterapia sistémica é controversa.

A rufinamida é um farmaco antiepiléptico, sem relacdo quimica com outros
antiepilépticos. Foi aprovado em 2007 como terapéutica adjuvante de convulsdes
associadas ao Sindrome Lennox-Gastaut, em doentes >4 anos de idade. N&o hé relato de
casos de SSJ em relagcdo com rufinamida.

Caso Clinico: Apresentamos o caso de uma doente, 13 anos de idade, com diagnostico
de sindrome de West e atraso de desenvolvimento psicomotor, medicada com valproato,
clonazepam e levetiracetam. Por ndo haver controlo das convulsdes, foi adicionada
rufinamida a terapéutica diaria. Apds 2 semanas houve aparecimento de Ulceras
eritematosas e friaveis na mucosa oral, com agravamento progressivo; 2 dias depois
inicia febre, edema da face, hiperémia conjuntival, anorexia, rash cutaneo, lesbes
maculopapulares nos membros e uma lesédo bolhosa no braco esquerdo. Na observacao
por Oftalmologia e Estomatologia no servigo de urgéncia ndo tinha complicacdes locais.
Foi internada na Unidade de Infecciologia; analiticamente ndo tinha alteragdes e foi
excluida infeccdo aguda. Iniciou tratamento sintomatico e a administracdo de
rufinamida foi interrompida. Por agravamento clinico, foi instituida corticoterapia
sistemica; houve melhoria progressiva, com resolucdo completa das lesbes orais e
cutaneas em 12 dias. De acordo com a escala de probabilidade de Naranjo, obtivemos
um score de 6, que corresponde a uma relacdo provavel da rufinamida com a reaccéo.

A investigacgdo etiologica da reaccdo, do ponto de vista alergoldgico, é limitada. Nao foi
possivel efectuar teste de transformacdo linfocitaria (TTL) por inexisténcia do farmaco
na forma sollvel; os exames complementares de diagndstico restringem-se a patch teste
com rufinamida, que néo foi efectuado por se ter considerado que, neste caso, ndo traria
beneficio diagnostico adicional.

Conclusao: Apresentamos este caso clinico na medida em que, de acordo com a revisdo
da literatura existente a data actual, este é o primeiro caso de SSJ em provavel
associacdo com a rufinamida. O diagnostico apoiou-se na clinica e escala de
probabilidade de Naranjo. O caso ilustra a limitacdo de exames de diagndstico para este
tipo de reaccdo adversa.

Palavras chave: sindrome steven-johnson, rufinamida



B TALASSEMIA MAJOR TERAPEUTICA TRANSFUSIONAL
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- 6° Simposio de Imuno-Hematologia e Medicina Transfusional Guimarées

B TALASSEMIA MAJOR TERAPEUTICA TRANSFUSIONAL

As talassémias sdo um grupo heterogéneo de doencas caracterizadas por defeitos de
sintese de uma ou mais cadeias de globina. Estdo descritos varios tipos de talassémias
com relevancia clinica: B, 6p e o talassémias, de acordo com o defeito da cadeia de
globina.

Na beta-talassemia major, a alteracdo genética provoca uma reduzida sintese ou
auséncia de sintese de cadeias da beta globina havendo, consequentemente, um excesso
de cadeias alfa, 0 que desencadeia a destruicao precoce do eritrocito e anemia grave.
Objectivo: Manter um nivel de hemoglobina que promova o crescimento e o bem-estar
do doente, com a maxima seguranca transfusional.

Metodologia:Antes de iniciar a terapéutica transfusional:

e Efectuar fenotipagem eritrocitaria detalhada do doente.

e Todos os doentes devem ser transfundidos com concentrados eritrocitarios (CE)
compativeis nos sistemas ABO, RH (CcDEe) e Kell e eventualmente noutros
sistemas. Os CEs deverdo ter menos de 7-10 dias de conservacdo e
preferentemente deverdo ser provenientes de dadores regulares.

e Eritrocitos Congelados (dador com fenotipos raros) — para doentes com
anticorpos pouco usuais.

e Neocitos — pode reduzir modestamente as necessidades transfusionais. Contudo,
0 doente é exposto a maior nimero de dadores, com aumento do risco de
transmisséo de doencas, de alo-anticorpos e consequente aumento do custo.

Programa Transfusional: O programa transfusional para os doentes com talassémia
major envolve a administracdo de transfusdes de concentrados eritrocitarios
regularmente (CE) - em meédia de duas a quatro semanas - mantendo um nivel de Hb
pré-transfusional acima de 9-10 g/dL.

A Hb pos-transfusional ndo deve superar as 15 g/dL. Determinacfes sisteméticas da Hb
pos-transfusional sdo desnecessarias mas deve monitorizar-se o indice de queda de Hb
entre as transfusdes, o grau de hiperesplenismo e as mudangas inexplicadas na resposta
a transfusdo.

Embora os intervalos curtos entre as transfusdes possam reduzir o consumo de sangue, a
escolha do intervalo transfusional deve ser baseada no nivel de Hb pretendido e também
no programa escolar ou de trabalho do doente. O volume de CE a infundir depende do
hematocrito das unidades e, consequentemente, da solugdo anti-coagulante e
preservante utilizada.

Os doentes muito jovens podem receber fraccbes de unidade, enquanto os doentes
cardiacos ou com baixos niveis de Hb devem receber pequenas quantidades de
eritrocitos e infusdes lentas.

Deve manter-se um registo cuidadoso do sangue administrado. Este registo deve incluir
0 volume das unidades administradas, o hematocrito das unidades e o peso do doente.
Com esta informacdo é possivel calcular o consumo anual de CE em mL por quilo de
peso do doente. Uma mudanca nestas necessidades pode ser evidéncia de
hiperesplenismo ou de acelerada destrui¢ao dos eritrocitos do dador.



Deve haver registo detalhado do fenotipo eritrocitario, da pesquisa de anticorpos
irregulares, respectivas identificages e eventuais incidentes transfusionais. Este registo
deve acompanhar o doente se ele for transferido para outro centro.

A transfusdo de familiares deve ser evitada. Pode afectar o sucesso de um eventual
transplante de medula 6ssea.

Todo o procedimento transfusional deve estar escrito, nomeadamente:

Controlo analitico pré-transfusional

Velocidade de infuséo

Volume a administrar

Metodologia a seguir na suspeita ou na presenca de reacc¢des transfusionais

Os profissionais devem receber treino regular

A adesdo a politica deve ser auditada

O maior problema associado a terapéutica transfusional é a sobrecarga de ferro. Um
doente talassémico em regime de transfusdes regulares acumula em média 0,3-0,5
mg/kg/ferro/dia. Se ndo for submetido a terapéutica quelante adequada, 0 metal em
excesso vai-se acumulando em todos os 6rgdos, particularmente no coragéo, figado e
glandulas enddcrinas provocando a morte do doente, geralmente por problemas
cardiacos, por volta dos 20 anos de idade.

gl wnE

Palavras chave:  talassémia major; terapéutica transfusional



TERAPEUTICA BIOLOGICA NA ARTRITE IDIOPATICA JUVENIL:
EXPERIENCIA DA CONSULTA DE REUMATOLOGIA PEDIATRICA DO
HOSPITAL DONA ESTEFANIA
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Reumatologia Pediatrica, da Area de Pediatria Hospital Dona Estefania, Centro
Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa.
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As Artrites Idiopaticas Juvenis (AlJs) sdo as doencas reumaticas mais frequentes em
idade pediatrica. Ocorrem com uma prevaléncia muito variavel nos paises em que é
estudada, e segundo a literatura tém uma incidéncia de 6 a 18 casos/100000 criangas em
risco/ano e uma prevaléncia de 100 casos/100000 criangas em risco/ano.

O diagndstico deve ser considerado quando existe artrite de uma ou mais articulagdes,
com duracdo igual ou superior a seis semanas € 0 inicio das queixas ocorreu antes dos
16 anos.

A apresentacdo inicial das AlJs distingue-se em trés tipos distintos: sistémica,
oligoarticular e poliarticular e classificando-se em varios subgrupos.

A terapéutica passa pela utilizacdo de AINEs, corticoides, metrotexato (MTX), ou de
outros farmacos com a finalidade de controlar a actividade da doenca ou induzir
remissdo clinica. Nos casos em que a terapéutica convencional, em particular a
utilizacdo de MTX, ndo apresentar uma resposta significativa ou apresentar uma
resposta parcial, preconiza-se a associagdo de terapéutica bioldgica, designadamente o
etanercept. Esta deverd ser instituida de acordo com as guidelines para inicio de
terapéutica bioldgica e em particular o etanercept.

Apresentamos trés casos seguidos na consulta de Reumatologia Pediatrica do Hospital
Dona Estefania com AIlJ com uma resposta parcial ou pouco significativa as
terapéuticas convencionais, a sua evolucdo clinica e quais as causas que levaram a
introducdo de terapéutica biolgica com etanercept.

Sdo tambem abordadas as principais indicacdes, contraindicacbes e vigilancia
necessaria em doentes submetidos a terapéutica bioldgica.

Palavras chave: Artrite Idiopatica Juvenil, terapéutica bioldgica



TERATOMAS
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- X Congresso Nacional De Radiologia, CNR 2010 (Poster)

Objectivo: llustrar e comparar o aspecto radioldgico dos teratomas em diferentes
localizagdes.

Introducdo: Os teratomas sdo tumores de células germinais, compostos por Varios tipos
de células derivadas de uma ou mais das trés camadas germinativas — endoderme,
mesoderme e ectoderme -, podendo conter, por exemplo, cabelos, dentes ou gordura.O
espectro deapresentacdo varia entre lesdes quisticas benignas, bem diferenciadas
(teratomas maduros) e sélidas malignas (teratomas imaturos). Raramente os teratomas
maduros podem sofrer transformacdo maligna. A localizacdo mais frequente & sacro-
coccigea. Também sdo comuns nas gonadas, mais no ovario que no testiculo.
Ocasionalmente, podem ocorrer na linha média mediastinicos, retroperitoneais,
cervicais e intracraneanos. Durante a infancia séo mais frequentemente extragonadais e
posteriormente sdo mais frequentes nas gonadas. Achados Imagiologicos: Os autores
documentam vérios teratomas, em diferentes topografias.

Conclusao: O aspecto radiologico dos teratomas é semelhante, independentemente da
localizagéo.

Palavras chave: teratoma, crianca



THE IMPACT OF A 30 MIN RELAXATION PERIOD UPON PREGNANT
WOMEN AWAITING AMNIOCENTESIS: A PRELIMINARY ASSESSMENT
BY SPIELBERGER SCORES AND HORMONAL LEVELS
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1-Department of Gynaecology/Obstetrics, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar
de Lisboa Central, Lisbon; 2 - University of Lisbon, Faculty of Sciences, Lisboa,
Portugal; 3 - Neonatal Intensive Care Unit, Department of Paediatrics, Hospital de Dona
Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, Lisbon, Portugal.

- Global Congress of Maternal and Infant Health. Barcelona, Spain, 23/09/2010
(Comunicacao livre oral).

Introduction: It is now established that antenatal events may play a role in determining
long term development and health. Foetuses exposed to high levels of stress hormones
are later more prone to deficits in attention, hyperactivity, insecure attachments, among
other disturbances. Foetal exposure to cortisol may be partly influenced by the mother’s
stress levels, and it is thus important to find ways of reducing stress and anxiety during
pregnancy. We investigate the benefits of a 30 min relaxing period just before
amniocentesis, a moment known to induce anxiety.

Methodology: 85 healthy pregnant women at Dona Estefania Hospital, Lisbon, where
randomly assigned to listening to music (51), reading magazines (18), or sitting in the
waiting room for 30 min (16) before amniocentesis. The participants were on average
38.1 years old (sd: 2.9) and median gestation time was 119 days (range: 111-165).
Blood pressure, pulse, self-evaluation questionnaire (Spielberg State-QY1) and
maternal levels of cortisol where measured before and after the 30min period. The three
groups were compared regarding the impact upon their psychological state and
hormonal level.

Results: A 30min pause is globally effective at diminishing anxiety in women awaiting
amniocentesis (average change in QY1 score: -6.7, sd: 8.2). Anxious women clearly
benefited the most, as their score changed on average -8.7, compared to -4.3 in non-
anxious ones (t-test, p=0.007). For anxious women, music was the most effective
relaxing stimulus: QY1 changed -11.7, comparing with -4.9 and -7.2, respectively, in
magazine and waiting-room groups. Once confounding effects were accounted for,
music was the most effective relaxing stimulus as evaluated by the QY1 (ANCOVA,
p=0.007). A 30min pause also promotes a decrease in cortisol, but there is large
variability in this response. Anxious women (QY1 score >40) exhibited larger average
cortisol decreases than non-anxious: -53.3 vs -36.3 nmol/l, but this difference is non-
significant (t-test, p=0.57) and other factors must be taken into account. As expected,
cortisol levels are higher in the morning and correlate positively with gestation age
(r=0.28, p=0.01). Major decreases in cortisol were observed in the morning, with longer
gestation times (>126days), and with music (average -118.8 nmol/l).

Conclusion: A 30 min relaxation period in the morning, particularly listening to music,
should be especially advantageous for women who tend to be anxious. Such pause tends
to have a straightforward and quick impact upon their QY1. Cortisol also tends to
decrease, but this response is less predictable and, eventually, takes longer and/or
requires a longer stimulus.

Keywords: pregnancy, stress, relaxation, amniocenteses



THE ONSET OF PANDEMIC INFLUENZA A (HIN1l)v INFECTION IN A
PEDIATRIC HOSPITAL IN PORTUGAL

Jodo Brissos, Maria Jodo Brito, Catarina Gouveia, Conceicdo Neves, Marta Conde, Luis
Varandas, Goncalo Cordeiro Ferreira

Unidade de Infecciologia, Area Departamental de Pediatria Médica, Hospital de Dona
Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central EPE, Lisboa.

28" Annual Meeting of the European Society for Paediatric Infectious Diseases
(ESPID), Nice, 5/5/2010.

Background: The first pediatric case of influenza A (HLN1)v infection in Portugal was
diagnosed on June 14. In order to organize the health care, a containment of the disease
was made for three months. In October, the influenza activity entered in pandemic
phase.

Objectives: Characterize initial cases of (HLN1)v infection in children.

Methods: Descriptive study between June and October. Demographic, epidemiological,
clinical and therapy data were analyzed.

Results: In 619 cases, 514 were evaluated; the mean age was 8.5 years (min-30days;
max-17y). There was an increase of cases over the months with a peak in August
(31.7%) and October (45.3%). There were 23.3% imported cases, 26.8% secondary
transmission (9.5% in the context of outbreaks) and then started an increase of tertiary
cases. The disease was mild in 94.1% of cases. Complications occurred in 27 (5.3%)
children: pneumonia (13) respiratory distress (9), myocarditis (1) and others (5); 59.3%
of them were in risk groups: asthma (11.1%), children <2year (25.9%) and postpartum
period (3.6%).

Risk factors for complications were age <2 years (11.9%vs4.4%;p=0.026;0R 2.985;
1.204-7.404) and chronic disease (14%vs4.2%;p=0.006;0R 3.567; 1.492-8.527). 5.2%
were hospitalized (1.6% for social reasons). 12% were treated with oseltamivir, based
on clinical severity and chronic illness. One child with hypertrophic cardiomyopathy
died with myocarditis.

Conclusions: The initial cases were imported or secondary transmission. Most cases
have mild illness. Complications, hospitalization and therapy need were more common
in risk groups. Complications were not higher than expected, despite the low rate of
treatment.

Palavras chave: onset, pandemic, influenza A, (H1N1)v infection



THE RISKS OF SELF-MEDICATION: CASE REPORT OF FAMILIAL
MISUSE OF AM3 (INMUNOFERON®).

Marta Oliveira, Rute Neves, Margarida Abranches

Paediatric Nephrology Unit, Department of Paediatrics, Hospital Dona Estefania,
Centro Hospitalar Lisboa Central, EPE, Lisbon, Portugal.

- Port J Nephrol Hypert 2010; 24(4): 301-303

Over the last decades, extended medical knowledge has been an important health care
benefit in terms of disease prevention and management. However, probably with no
exception, most pharmaceutical products are not devoid of adverse consequences.
Immunomodulators are commonly considered a “benign” drug whose advantages
bypass consequences. The immunomodulator AM3 (Inmunoferon®) is a clinically used,
orally administered compound whose active principle is stabilised in an inorganic
matrix of calcium.

We report the misuse of AM3 in three members of a family, father and two children.
The drug was prescribed to the father who subsequently administered it to the children
without seeking medical advice. Two months later, all subjects developed abdominal
and/or flank colicky pain. Hypercalciuria was diagnosed in the children with different
degrees of severity. The calcium content of the inorganic matrix played, an important
role in the onset of symptoms.

No adverse side-effects related to the inorganic matrix of calcium of inmunoferon®
have been documented so far. This family case report calls attention to the risks of self-
medication in a susceptible family.

Paediatric patients are vulnerable as they rely on adults for the supply of medications.
Concerning the use of drugs in family, especially nonprescription drugs, the quality of
health care provided to the children depends on the health literacy of their parents.

Keywords: Hypercalciuria, Inmunoferon, self-medication.
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ASSESSING BRONCHODILATOR RESPONSIVENESS IN PRESCHOOL
CHILDREN WITH AND WITHOUT ASTHMA

Luis Miguel Borrego™?, Janet Stocks®, Isabel Almeida®, Jodo Antunes®, Paula Leiria-
Pinto!, José Rosado-Pinto®, Ah-Fong Hoo?.

1 - Immunoallergy Department, Dona Estefania Hospital, Centro Hospitalar Lisboa
Central - EPE; 2 Immunology Department, Faculty of Medical Sciences; 3- Portex
Respiratory Unit, UCL Institute of Child Health & Great Ormond Street Hospital NHS.

Annual Congress of the European Respiratory Society, Barcelona, 18 a 22 de
Setembro de 2010 (Poster).

Background: Assessment of bronchodilator responsiveness (BDR) is important in the
diagnosis of asthma, but its diagnostic accuracy is not well established in young
children.

Aim: To assess the extent of BDR in healthy preschool children and those with doctor
diagnosed asthma.

Methods: Baseline specific airways resistance (SRefr) and spirometry were measured in
healthy and asthmatic preschool children. Tests were repeated 20 min after inhaling
placebo or salbutamol 400mcg on the first occasion and crossed-over on the second
occasion a month later.

Results: Data were obtained in 22 healthy children [5.1 (SD 0.9) yrs] and 45 children
with asthma [5.1 (0.8) yrs]. Significant changes in SR and FEV o 75 were observed after
salbutamol but not after placebo in both controls and asthmatics. 35% (13/37)
asthmatics had a sRes after BD less than the lower limit of normality (LLN) in health (-
29%) and 33% (15/45) had an FEV 75 greater than the upper limit of normality (ULN)
for BD in health (14.5%), but these were not always the same subjects.

Conclusion: Knowledge of BDR in healthy controls is essential to interpret BDR in
asthmatic children.

Palavras chave: bronchodilator responsiveness, asthma, preschool children
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TONIC WATER: WHEN PLEASURE CAUSES ALLERGY

Jodo Marques®, Gisela Calado?, Pedro Martins®, Paula Leiria Pinto®

1 - Immunoallergy Department, Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de
Lisboa Central - EPE, Lisboa; 2 - Immunoallergy Department, Hospital da Universidade
de Coimbra, Coimbra.

- VI Jornadas de Alergologia de Lisboa, Lisboa, 29 de Janeiro de 2010 (
Comunicacéo oral).

- XXIX Congresso Anual da EAACI (European Academy of Allergology and Clinical
Immunology),2010, Londres, 5 a 9 de Junho de 2010 ( Poster).

Background: Quinine is an alkaloid extracted from cinchona bark and used principally
to treat malaria. It can also be used as an appetite stimulant and anti-asthenic agent.
Quinine is also an ingredient of regularly absorbed tonic waters. Reported cases of
exanthemas due to quinine contained in tonic water are rare.

Case Report: JC, 37 years of age, male, was sent to our outpatient clinic by the
traveller’s health clinic for suspicion of quinine’s allergy. The patient mentioned that
more than twenty years ago had maculopapular exanthema hours after the ingestion of
tonic water. In that time he was observed by a general practitioner who assumed that
this reaction was a manifestation of quinine’s allergy. The patient was advised to keep
eviction of quinine, which the patient assumed rigorously, without accidental ingestions.
Due to the necessity of a professional travel to Angola the patient was observed in the
traveller’s health clinic, and referred to our outpatient clinic in order to confirm this
allergy that hindered the possibility of prescription of any anti-malaric drugs containing
quinine. As there was no clear association with quinine, we decided to perform a drug
provocation test (DPT), and two hours after the last administration the patient developed
a pruriginous maculopapular exanthema in the limbs, trunk and face. It persisted for five
days despite therapeutics with oral corticosteroids and Hj-antihistaminics. The patient
did not present any others signals or symptoms.

Discussion: Reported cases of urticaria due to quinine contained in tonic water are rare.
On this case the patient history was confirmed by a DPT with quinine. Tonic water is
widely consumed worldwide and may be a cause of maculopapular exanthema.

Keywords: Drug allergy, urticaria.



TRANSICAO PARA A IDADE ADULTA — O NOSSO MODELO

Clara Loff

Pbélo de Medicina Fisica e de Reabilitagdo, Hospital de Dona Estefania, Centro
Hospitalar Lisboa Central, EPE, Lisboa

- Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central, EPE, Lisboa (Oral)
- 1% Jornadas de Spina Bifida do CHLC/25 Anos do Nucleo de Spina Bifida do
Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central, EPE, Lisboa (Oral)

Resumo: Foi apresentado o projecto do Nucleo de Spina Bifida do HDE para dar
continuidade de apoio aos jovens com Spina Bifida apo6s atingirem a idade limite
pediatrica (18 anos). Pretende-se evitar que se perca todo o investimento efectuado pelo
Nucleo, ao deixarem de ser assistidos no HDE.

Prop0s-se a criacdo de uma Clinica de Transi¢cdo no Servico de Medicina Fisica e de
Reabilitagdo HDE, que permitird seguir estes doentes até aos 25 anos, badeada no The
National Spina Bifida Program Transition Initiative (Estados Unidos da Ameérica).

Seré necessaria a criacdo de uma Consulta multidisciplinar quinzenal, assegurada por
Fisiatra, Enfermeira, Psicologa, Fisioterapeuta e Técnica do Servico Social do HDE.
Manter-se-80 os profissionais do Nucleo de Spina Bifida e o0s seus consultores,
agregando outros médicos e técnicos de varios Servigos de Adultos do CHLC que
passem a acompanhar os doentes depois dos anos de transicao.

O principal objectivo é preparar a transi¢do para a idade adulta em seguranca clinica,
fomentando a autonomia e a cognicao social.

Palavras-chave: Spina Bifida, Transicao idade adulta



TRATAMENTO DE HEMANGIOMA INFANTIL COM PROPRANOLOL. A
PROPOSITO DE UM CASO

Jodo Brissos, Ana Casimiro, José Oliveira Santos.

Unidade de Pneumologia, Area Departamental de Pediatria Médica, Hospital de Dona
Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central EPE Lisboa.

- Xl Congresso Nacional de Pediatria, Funchal, 15/10/2010.

Introducgdo: Os hemangiomas infantis sdo os tumores benignos mais frequentes da
infancia (4 a 10% dos recém-nascidos). Apesar da sua benignidade, complicacdes vitais
e funcionais importantes justificam a necessidade de tratamento sistémico. Os
tratamentos habituais (corticoterapia, interferon alfa, laser) promovem uma reducéo do
seu crescimento, mas com efeitos adversos frequentes. A utilizacdo de propranolol no
tratamento dos hemangiomas em idade pediatrica € um tema de discussao recente.

Caso clinico: Crianca de 10 meses, sexo feminino, antecedentes de gestagdo gemelar de
termo, baixo peso ao nascer (2320g), comunicacdo inter-ventricular e insuficiéncia
adrtica ligeira, apresenta desde o 5° dia de vida volumoso angioma da face com
progressao rapida e extensdo a regido cervical, labio inferior e pavilhdo auricular direito,
com obstrugdo completa do canal auditivo externo. Na broncofibroscopia detectou-se
hemangioma plano das fossas nasais e metade direita da epiglote. Apds tratamento
inicial com corticoterapia durante 2 meses e laser durante 7 meses, verificou-se apenas
ligeira melhoria do seu volume. Decidiu-se inicio de tratamento com propranolol em
internamento, com aumento gradual da dose até 2mg/kg/dia e monitorizacdo de pressdo
arterial, frequéncia cardiaca e glicemia continua. Avaliacdo analitica,
electrocardiograma, ecografia abdominal e transfontanelar sem alteragdes.
Ecocardiograma com alteracdes ja descritas e sem contra-indicacdo para utilizacdo de
beta-blogueantes. Na auséncia de efeitos adversos, o tratamento foi continuado no
domicilio, com reavaliacéo clinica regular. Apds o primeiro més, a dose foi aumentada
para 3mg/kg/dia.

Durante o tratamento observou-se uma franca reducdo do volume e alteracdo da sua
tonalidade, com melhoria visivel na broncofibroscopia de controlo ap6s 3 meses. Ao
fim de 12 meses de tratamento, com regressdo completa do angioma na regido facial e
cervical, decidiu-se suspender a terapéutica.

Conclusbes: O propranolol foi recentemente discutido como uma arma terapéutica
consistente, rapida e eficaz no tratamento do hemangioma infantil. Estudos alargados
poderdo comprovar a seguranca deste tratamento e a possibilidade de se tornar
alternativa de 12 linha das terapéuticas actuais.

Palavras chave: hemangioma, tratamento, propanolol



ULTRASONOGRAPHY OF GIANT ABDOMINAL CYSTS IN CHILDREN:
WHICH IS WHICH?

Maria Rosario Matos, Renata Jogo, Alexandra Ferreira, Pedro Paulo Mendes
Servico de Radiologia, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central,
EPE, Lisboa

- Esgar 2010, Dresden, Abstract 43901

Learning objectives: We present a review of large cystic and cyst-like abdominal
masses in children and describe their ultrasonographic features.

Background: In children, most cystic intraperitoneal masses derive from mesenterium,
omentum, ovary, or bile ducts. Ultrasound is a non-invasive method which remains the
screening examination for any child or adolescent presenting with abdominal mass. We
pretend to present the experience at our radiology department in selected cases of
abdominal cystic masses, to describe imaging features and clues to diagnosis and reflect
about possible difficulties on differentiating these lesions, due to their similarity.
Imaging findings OR Procedure details: Cystic abdominal masses include include
lymphangiomas, duplication cysts, enteric cysts, mesothelial cysts, pseudocysts,
choledochal cysts, and gastrointestinal teratomas, but also cysts of genitourinary origin,
like ovarian teratomas or multicystic dysplastic kidney. Ultrasound can help delineate
information about location, size, origin, and internal structure and aid in the differential
diagnosis. Associated findings like dilated bile system or hydronephrosis are easily
detected. Correlation of ultrasound with clinical data can direct the diagnosis, and
proper treatment can be considered or it can be can be complemented by other imaging
exams, like CT or MR, to predict pathologic diagnosis.

Conclusion: Ultrasound remains the preliminary examination for any child or
adolescent presenting with abdominal mass. Cystic masses are related to several
etiologies and its sonographic features can help delineate the diagnosis, determine
treatment considerations or conduct to other imaging approaches.

Palavras chave: ultrasonography, abdominal cysts, children



ULTRASOUND OF INFLAMMATORY BOWEL DISEASE (IBD)

Maria Rosario Matos, Alexandra Ferreira, José Cabral, Pedro Paulo Mendes, Ana Paula
Petinga

Servico de Radiologia, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central,
EPE, Lisboa

- ECR 2010, European Congress of Radiology Vienna, Austria (Poster No.: C-2833)

Learning Objectives: To evaluate the importance of sonography in the diagnosis and
outcome assessment of IBD, mainly in Crohn's disease.

Background: We analysed retrospectively 55 children and adolescents referred from
outpatient Gastroenterology at our institution (from 2003 to 2008), the majority with
Crohn's disease. All patients underwent colonoscopy with multiple biopsies. In all,
abdominal and pelvic ultrasounds (Siemens Antares ultrasound system and high-
definition probes) were done. We evaluated ileo-cecal and colonic objectifiable
segments, appreciated the morphology and peristalsis of the intestinal wall, local
complications and extraintestinal nonspecific inflammatory signals.

Imaging Findings: We found a good correlation between the findings described at
sonography, the topography of symptoms and the clinical suspicion of active IBD.
Particularly important in Crohn's disease, the ultrasound was relevant in the diagnosis
and clinical evolution of these patients, including those who had extraparietal local
complications.

Conclusion: We conclude that there is a good correlation between ultrasound findings
and clinical suggestion of active / local complications of IBD, particularly in Crohn's
disease.

These aspects, combined with the known advantages of ultrasound, suggest that this
technique is enough in the outcome assessment of most of these situations, involving
the use of CT / MRI in selected cases. This is important given the age group and
recurrent nature of 1BD.

Palavras chave: ultrasound, inflammatory bowel disease



ULTRASOUND OF THE PEDIATRIC HIP

Maria Rosario Matos, Alexandra Ferreira, Pedro Paulo Mendes

Servico de Radiologia, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa Central,
EPE, Lisboa

- ECR 2010 European Congress of Radiology, Vienna, Austria

Learning Objectives: To review the spectrum of diagnostic issues of the pediatric hip
for which ultrasound is a successful imaging procedure, based on the experience at our
institution.

Background: Because cartilage forms the majority of the femoral head and acetabulum
in the first 6 months of life and is not visible on plain radiographs, ultrasound is very
useful for the study of the infant hip. In older children presenting with pain or limp,
ultrasound can spare further examination and may determine the diagnosis if in presence
of a normal radiograph.

Imaging Findings: We focus on the sonographic features of the infant hip concerning
development dysplasia, congenital abnormalities, inflammatory disease and trauma. In
the older child with a painful hip, the differential diagnosis includes several conditions
in which the radiograph may not be completely clarifying, which include septic arthritis,
osteomyelitis, transient (toxic) synovitis, Legg-Calve-Perthes disease, slipped capital
femoral epiphysis and neoplasm.

Conclusion: Sonography is a non-radiant and economical exam, useful in the
differential diagnosis of hip pathology in the pediatric patient.

Palavras chave: ultrasound, pediatric, hip



UM CASO DE TRISSOMIA 18 COM MOSAICISMO

Ana Laura Fitas®, Mafalda Paiva', Ana Isabel Cordeiro, Luis Nunes?, Gongalo
Cordeiro-Ferreira®

1 — Unidade de Pediatria Médica, Area Departamental de Pediatria, Hospital de Dona
Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central EPE; 2 — Departamento de Genética
Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central EPE; 3 — Direc¢édo da
Departamental de Pediatria, Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa
Central EPE.

- 59° Congresso de la Asociacion Espafola de Pediatria AEP2010, Maspalomas,
04/06/2010 (Poster)

Introducéo: A trissomia 18 com mosaicismo (5% dos casos) ocorre quando coexistem
no mesmo individuo duas linhagens celulares, uma com trissomia e outra euploide. O
fenotipo é muito variavel, num espectro que engloba desde a total auséncia de dismorfia
ou défice cognitivo até a Sindrome de Edwards, com morte precoce. Estdo descritos
cerca de 30 casos, revistos em publicacdo de 2007. Apresenta-se um caso com alguns
aspectos fenotipicos sem descricdo prévia.

Caso Clinico: Lactente do sexo feminino, transferida de Cabo Verde aos 5 meses por
cardiopatia congénita e méa progressdo estaturo-ponderal. Dos antecedentes salienta-se:
méde de 38 anos, GVIPVI, de termo, sem intercorréncias, recém-nascido adequado a
idade gestacional. A observacéo, desnutricio moderada, hipotonia axial marcada com
dificuldade na degluticdo, dismorfia cranio-facial (microrretrognatia, fendas palpebrais
amplas com inclinacédo inferior, didmetro bifrontal estreito, occiput proeminente), sopro
sistolico grau I11/V1 e &reas de hipopigmentacédo irregulares no abdémen. Foi avaliada
por equipa multidisciplinar identificando-se até a data cardiopatia grave compensada
(comunicagdo interventricular sub-aortica restritiva, comunicagdo interauricular e
estenose pulmonar ligeira). Foi observada por Genética e realizou cariotipo conclusivo
para o diagnostico de trissomia 18 com mosaicismo (89% dos linfécitos analisados com
linhagem aneuploide). Tem feito fisioterapia com estimulacdo global e terapia da fala
com melhoria relativa que ndo dispensou gastrostomia para reabilitacdo nutricional.
Discussdo: Alguns aspectos fenotipicos da dismorfia facial e da cardiopatia congenita
ndo se encontram ainda descritos na literatura. Admite-se que a hipopigmentacao
abdominal representa mosaicismo pigmentar. O seguimento do presente caso trard mais
um contributo para o esclarecimento do prognostico ainda incerto desta condig&o.

Palavras-chave: trissomia 18, mosaicismo



UM CASO RARO DE KERION - INFECCAO A TRICHOPHYTON
MENTAGROPHYTES

Inés Vaz Silva®, Rita Morais’, Telma Francisco!, Sunita Dessai®, Florbela Inacio
Cunha

1 - Servigo de Pediatria, Hospital Dona Esteféania, Centro Hospitalar Lisboa Central,
EPE, Lisboa; 2 - Unidade de Dermatologia, Hospital Santo Antonio Capuchos, Centro
Hospitalar Lisboa Central; 3 - Hospital Reynaldo dos Santos, Vila Franca de Xira,

— 59 Congreso de la Asociacion Esparfiola de Pediatria, 03/06/2010 (Poster)

O keérion é uma forma inflamatdria da Tinea capitis caracterizada pela presenca de
nodulos repletos de pustulas e cobertos por um exsudado viscoso, com aparecimento de
alopécia local. Pode provocar febre, dor intensa e adenopatias regionais. Os agentes
mais comuns em Portugal sdo Microsporum canis, Trichophyton tonsurans e
Microsporum audouinii. O Trichophyton mentagrophytes é um fungo zoofilico que
infecta os roedores, constituindo uma causa rara de Tinea capitis.

Apresentamos 2 criancas (rapariga 4 anos e rapaz 5 anos), previamente saudaveis, com
historia de contacto com coelhos. Foram internadas por lesdes dolorosas do couro
cabeludo com reacgdo inflamatdria exuberante, exsudativa e alopécia local, com cerca
de 15 dias de evolucdo. Apresentavam febre alta e multiplas adenomegalias cervicais
satélites. O exame bacteriolégico do exsudado foi negativo. Exame micoldgico de
escamas do couro cabeludo e foliculos pilosos das lesdes revelou T. mentagrophytes.
Foram medicados com flucloxacilina ev (10 dias) e antifngicos orais (griseofluvina e
itraconazol) durante 12 semanas. Instituiu-se terapéutica topica com corticoide de fraca
poténcia e antifingico. A resposta embora favoravel, foi muito lenta com evolucao para
a cura com uma area de alopécia residual.

Dada a raridade do T. mentagrophytes na Tinea capitis, salientamos a importancia do
isolamento do agente etioldgico, pelas suas implicagfes no tratamento individual e em
medidas de saude publica. Tratando-se de um fungo animal ndo adaptado ao homem,
manifesta-se com uma reacc¢do inflamatdria exuberante com a formacéo de Kérion. A
terapéutica sistémica poderd evitar a evolugdo com sequelas potencialmente
irreversiveis.

Palavras-chave: kérion, tinea capitis, Trichophyton mentagrophytes



UM DIAGNOSTICO INESPERADO

Rita Calado'; Adriana Pinheiro?; Lurdes Ventura®; Jos¢é Ramos®; Anténio
Marques®; Luis Nunes*; Deolinda Barata®

1 - Hospital Espirito Santo, Evora, EPE; 2 - Hospital do Divino Espirito Santo de Ponta
Delgada; 3 - Unidade de Cuidados Intensivos Pediatricos do Hospital Dona Estefania,
CHLC EPE; 4 - Servico de Genética do Hospital Dona Estefania, CHLC EPE

- Xl Congresso Nacional de Pediatria, 6-8 Outubro 2010, Centro de Congressos da
Madeira, Funchal (Poster)

Introducgdo: O gene MECP 2 localizado no cromossoma X (locus 28) codifica uma
proteina envolvida na metilacdo do DNA. A Sindrome de duplicacdo MECP 2, descrita
em 2004, é muito rara, de transmissdo ligada ao X, penetrdncia completa no sexo
masculino e expressdo clinica varidvel caracterizada por hipotonia de instalacdo
precoce, atraso global do desenvolvimento, espasticidade, convulsdes, infecc¢Oes
respiratorias de repeticdo, refluxo gastro-esofagico (RGE) e obstipacdo. Tem havido um
aumento do nimero de casos detectados em rapazes com atraso do desenvolvimento
moderado a grave. O prognostico é reservado, cerca de 40 % das criangas falecem antes
dos 25 anos, geralmente na sequéncia de uma infecgéo grave.

Caso clinico: Crianca de 14 meses, com atrofia cortico-subcortical difusa, hipotonia,
atraso grave do desenvolvimento, multiplos internamentos por infec¢Ges respiratorias,
insuficiéncia respiratéria parcial com dependéncia de oxigénio e refluxo gastro-
esofagico e ma progressdo ponderal.

Transferido de um Hospital Distrital para a Unidade de Cuidados Intensivos Pediatricos
do Hospital de Dona Estefania por pneumonia bacteriana com insuficiéncia respiratéria.
Salienta-se a necessidade de suporte ventilatorio até ao presente, tendo efectuado
tragueostomia em D29. A broncofibroscopia realizada evidenciou aritnoidomalécea
grave e granulomas traqueais que foram extraidos.

Manteve dificuldade alimentar com toleradncia irregular, refluxo gastro-esofagico,
obstipacdo e hipoglicemia persistente apesar do elevado aporte de glicose.
A presenca de caracteristicas dismorficas, embora subtis, associadas ao quadro
neuroldgico, hepatomegalia, hipoglicemia e evolucdo estaturo-ponderal inferior ao P3
levaram a investigacdo diagndstica alargada, incluindo estudo genético e
endocrinoldgico, que revelou microduplicacdo do gene MECP2 e panhipopituitarismo.
Iniciou terapéutica com levotiroxina. Actualmente aguarda resultado de estudo genético
complementar (Array CGH-comparative genome hybridization).

Discussao: Trata-se de um caso clinico raro, com algumas diferencas relativamente a
outros publicados na literatura, nomeadamente a associacdo com hipopituitarismo.
O estudo genético em curso permitirh uma caracterizagdo mais precisa da
cromossomopatia em causa e uma optimizacdo do aconselhamento genético e
diagndstico pré-natal.

Palavras-chave: atraso mental, duplicagdo MECP2, hipopituitarismo



UM DIAGNOSTICO NAO ESPERADO

Rita Calado, Adriana Pinheiro, Lurdes Ventura®!, José Ramos, Anténio Marques, Luis
Nunes?, Deolinda Barata®

1 - Unidade de Cuidados Intensivos Pediétricos, Area de Pediatria Médica, Hospital de
Dona Estefania; 2 — Servico de Genética, Area de pediatria Médica, Hospital de Dona
Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa.

- Reunido da Area de Pediatria Médica — 2 de Novembro de 2010

Introducdo: O gene MECP 2 situado no cromossoma X (locus 28) codifica uma
proteina envolvida na metilagdo do DNA. A Sindrome de duplicacdo MECP 2, descrita
em 2004, ¢ muito rara, de transmissdo ligada ao X, penetrancia completa no sexo
masculino e expressdo clinica varidvel caracterizada por hipotonia de instalagdo
precoce, atraso global do desenvolvimento, espasticidade, convulsdes, infeccOes
respiratdrias de repeticdo, refluxo gastro-esofagico (RGE) e obstipa¢do. Tem havido um
aumento do numero de casos detectados em rapazes com atraso do desenvolvimento
moderado a grave. O progndstico é reservado, cerca de 40 % das criangas morrem antes
dos 25 anos, geralmente na sequéncia de uma infecgéo grave.

Descrigdo do caso: Crianga de 14 meses, com atrofia cortico-subcortical difusa,
hipotonia, atraso grave do desenvolvimento, maltiplos internamentos por infeccOes
respiratorias, insuficiéncia respiratéria parcial com dependéncia de oxigénio e ma
progressao ponderal. Transferido do H. Santarém para a Unidade de Cuidados
Intensivos Pediatricos do Hospital de Dona Estefania por pneumonia bacteriana com
insuficiéncia respiratoria.

Salienta-se a necessidade de suporte ventilatorio até ao presente, tendo efectuado
traqueostomia em D29 de internamento. A Dbroncofibroscopia evidenciou
aritnoidomalacea grave e granulomas traqueais que foram extraidos.

Manteve dificuldade alimentar com tolerdncia irregular, refluxo gastro-esofagico,
obstipacéo e hipoglicemia persistente apesar do elevado aporte de glicose.

As caracteristicas dismdrficas, embora subtis, associadas ao quadro neuroldgico,
hepatomegalia, hipoglicemia e evolucdo estaturo-ponderal inferior ao P3 levaram a
investigacdo diagndstica abrangente que revelou microduplicacdo do gene MECP2 e
hipopituitarismo. Actualmente aguarda resultado de estudo genético complementar
(Array CGH-comparative genome hybridization).

Concluséo: Trata-se dum caso clinico muito raro, com algumas diferengas em relacéo a
outros descritos, nomeadamente a associacdo com hipopituitarismo.

O estudo genético em curso permitirA uma caracterizagdo mais precisa da
cromossomopatia em causa e uma optimizacdo do aconselhamento genético e
diagndstico pré-natal.

Palavras-chave: atraso mental, duplicagdo MECP2, hipopituitarismo



UM DIAGNOSTICO RARO DE HIPOTONIA NUM LACTENTE

Cristina Henriques, Rosalina Valente, Lurdes Ventura, Sérgio Lamy, José Pedro Vieira,
Pedro Cabral, Deolinda Barata

Unidade de Cuidados Intensivos Pediatricos, Area de Pediatria Médica, Centro Hospital
de Lisboa Central, EPE, Lishoa

- Reunido da Area de Pediatria Médica — 4 de Maio de 2010

O lactente com hipotonia coloca um desafio diagnostico pela multiplicidade de
etiologias possiveis, incluindo doencas infecciosas, neurologicas, metabdlicas e
endocrinoldgicas entre outras. Abrange patologias raras que € necessario ter em conta
para instituir tratamento atempadamente e reduzir a morbi-mortalidade associada.
Apresenta-se 0 caso clinico de um lactente do sexo masculino, de 2 meses de idade,
internado por recusa alimentar, obstipacdo e hipotonia marcada com dificuldade na
succdo e degluticdo. Durante o internamento houve deteriora¢do clinica progressiva,
com agravamento da obstipacédo e da distensdo abdominal e instalacdo de insuficiéncia
respiratdria que motivaram a sua transferéncia para a Unidade de Cuidados Intensivos
Pediatricos do Hospital Dona Estefania, tendo ficado ventilado.

O diagnéstico final é o de uma entidade rara em Portugal. Descreve-se 0 processo de
eliminacdo das outras hipoteses diagndsticas colocadas, o tratamento instituido e as
complicagbes que surgiram no decurso deste caso. Apresenta-se ainda uma breve
revisao deste diagnostico insuspeito.

Palavras chave: hipotonia, diagnostico, lactente



UMA DOENCA CRONICA COM MANIFESTAQC)ES AGUDAS E RARAS
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Freitas*, Isabel Castro®, José Ramos®, Margarida Santos®, Deolinda Barata®.
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Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central EPE, Lisboa; 4- Unidade
de Hematologia Pediatrica, Area Departamental de Pediatria Médica, Hospital Dona
Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central EPE, Lisboa; 5 - Unidade de Nefrologia
Pediatrica, Area Departamental de Pediatria Médica, Hospital Dona Estefania, Centro
Hospitalar de Lisboa Central EPE, Lisboa.

- XIII Reunido anual da Seccdo de Cuidados Intensivos Pediatricos da Sociedade
Portuguesa de Pediatria, Curia, 22/01/2010 (Cartaz).

Introducdo: O Lupus Eritematoso Sistémico (LES) é uma doenca auto-imune do tecido
conjuntivo, de atingimento multiorganico e com um espectro alargado, quer de
apresentacdo, quer de gravidade, descrita na literatura como *“a grande imitadora”.

Os autores relatam um caso clinico em que se demonstra a importancia da colaboragéo
multidisciplinar para o diagnostico e intervencdo terapéutica adequada numa situagdo
clinica grave, cronica e de grande complexidade.

Relato de caso: Crianga do sexo feminino, 12 anos, transferida de Cabo Verde por
sindrome nefritica/nefrotica com 2 meses de evolucéo, insuficiéncia renal grave (ureia
286 mg/dl; creatinina 9 mg/dl), com oliguria, anasarca e anemia (Hb 6,3 g/dl), medicada
com corticoides e pulso de ciclofosfamida.

Iniciou corticoterapia em altas doses, anti-hipertensores, diuréticos e hemodiafiltracéo
veno-venosa continua. Da investigacdo etiologica, destacam-se ANA e Anti-dsDNA
negativos.

No 5° dia de internamento, em contexto de vomitos e diarreia profusa, tem episodio de
choque grave, necessidade de reanimagdo hemodindmica com expansdo de volume,
inotropicos e derivados de sangue.

Por quadro de discrasia hemorragica (hemorragia digestiva, epistaxis e hemorragia dos
locais de insercdo dos cateteres centrais), precisou de suporte transfusional multiplo.

Ao 9° dia de internamento surge hemiparesia esquerda e depressdo do estado de
consciéncia, com GCS < 8, que condicionou inicio de ventilacdo mecanica invasiva. A
tomografia computorizada mostrou imagens sugestivas de hemorragia do sistema
nervoso central. Os exames laboratoriais revelaram anemia (Hb 9,8 g/dl),
trombocitopenia (73 000/ul) e aPTT incoagulavel.

Dada a manutencdo das alteragdes hematologicas graves, foram efectuados mielograma
e biopsia 6ssea que ndo evidenciaram alteragdes.

Verificou-se persisténcia da hipertensdo arterial grave, apesar de terapéutica anti-
hipertensora multipla.

Realizou plasmaferese com plasma e albumina, sem melhoria.

A biopsia renal revelou glomerulosclerose, e a imunofluorescéncia foi compativel com
[Upus eritematoso sistémico, pelo que se associou ciclofosfamida.

Confirmada laboratorialmente a presenca de um factor inibidor da coagulagéo, o que
motivou a instituigcdo de terapéutica com imunoglobulina endovenosa e Rituximab.

A evolucgdo clinica foi favoravel e, a data da transferéncia, a crianga encontrava-se
estavel, em regime diario de hemodialise.



Conclusdo: Neste caso clinico, ao LES acrescem as manifestagdes da sindrome
anticoagulante lupico-hipoprotrombinemia (SALHP), uma condigdo rara mas associada
a esta doenca auto-imune.

O polimorfismo desta patologia cronica, aparentemente bem conhecida, constituiu um

desafio na marcha diagnostica e na abordagem terapéutica.

Palavras chave: Lapus Eritematoso Sistémico, sindrome anticoagulante lapico-
hipoprotrombinemia



UNUSUAL COMPLICATIONS OF SUBARACHNOID CYSTS: SUBDURAL
HEMATOMA AND HYGROMA

M? Madalena Ferreira®, Carla Conceicdo, Jodo Reis?

1 — Servico de Neurorradiologia/Servi¢o de Radiologia, Hospital D. Estefania, Centro
Hospitalar Lisboa Central, EPE, Lisboa; 2 — Servigo de Neurorradiologia, Centro
Hospitalar Lisboa Central, EPE, Lisboa

- XIX Symposium Neuroradiologicum (Sociedade Europeia de Neurorradiologia),
Bolonha, 4 a 9 Outubro 2010 (Poster)
- The Neuroradiology Journal 2010; 23(Suppl. 1): 439-40 (Resumo)

Introduction: Arachnoid cysts (AC) are benign, congenital, intra-arachnoidal space
occupying lesions that are filled with a clear fluid, similar do CSF. They comprise 1%
of all non-traumatic intracranial mass lesions, occurring most commonly in the middle
cranial fossa (50%).

AC are usually asymptomatic however they may present with signs and symptoms of
high intracranial pressure due to complications such as cyst enlargement, hemorrhage
(intracystic ou subdural) and subdural hygroma.

Case report: We report two cases of middle cranial fossa arachnoid cysts with that
presented with infrequent complications: one patient with an acute subdural hematoma
after minor trauma and the other one with a subdural hygroma.

Conclusions: The rupture of an AC wall occurs most commonly after head trauma but
can also be spontaneous. The pathophysiological mechanism for the occurrence of
subdural hematoma is related with the loose attachment betwen the arachnoid and the
dura and the low support of bridging veins as they enter the cyst wall, making them
prone to bleeding, especially after trauma. When the disruption of the cyst wall occurs
in a relatively hypovascular zone, the result is an hygroma.

Keywords: Arachnoid cysts; complications; rupture; subdural hematoma



URGENCIA PEDIATRICA DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA
ACIDENTES COM CORPOS ESTRANHOS - RESULTADOS PRELIMINARES:
2000/02/04/06/08

Ana Laura Fitas®, Filipa Marques', Gustavo Queiroz®, Sara Nébrega®, Sandra Santos®,
Marilia Marques®, Marlene Salvador®, Jodo Brissos®, Anaxore Casimiro!, Catarina
Cordovil?®, Maria Gléria Costa®, Margarida Crujo?, Telma Francisco®, Sofia Gouveia®,
Inés Sim&o*, Patricia Lopes®, Conceicéo Neves*, Mario Coelho®

1 — Unidade de Pediatria Médica, Area Departamental de Pediatria, Hospital de Dona
Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central EPE; 2 — Servico de Cardiologia
Pediatrica, Hospital de Santa Marta, Centro Hospitalar de Lisboa Central EPE; 3 —
Departamento de Pedopsiquiatria, Hospital de Dona Esteféania, Centro Hospitalar de
Lisboa Central EPE; 4 — Unidade de Infecciologia, Area Departamental de Pediatria,
Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central EPE.

- Congresso Nacional de Pediatria, Funchal, 06/10/10. (Poster)
- Acta Pediatr Port 2010:41 (5):S78 (Resumo)

Introducdo: A urgéncia pediatrica (UP) do Hospital de Dona Estefania (HDE)
apresenta 0 maior movimento do Pais, podendo ser um observatorio epidemioldgico da
patologia na comunidade e da sua evolucao e o conhecimento nesta area é indispensavel
a sua planificacdo e organizacdo. Os estudos existentes sobre acidentes com corpos
estranhos (CE) na UP sdo de menor dimenséo, circunscritos a tipos particulares de CE
ou referentes a periodos de curta duragéo.

Objectivo: Conhecer a evolugdo temporal e caracterizar os casos de acidente com CE
diagnosticados (Diagnostico principal) no SU do HDE nos anos 2000/02/04/06/08.
Material e Métodos: Estudo retrospectivo dos dados retirados de todas as 392.768
fichas do SU no periodo em referéncia.

Resultados: No periodo em estudo foram observadas no SU do HDE 1509 casos de
criangas e adolescentes com o diagnostico de “Acidentes com Corpos Estranhos”.
Residiam na regido de Lisboa e grande Lisboa (90,1%), sendo 63,9% dos casos
referenciados ao SU. Acorreram predominantemente durante o dia, com apenas 6% de
admissodes entre as 0-8h. Foram triados como muito urgentes (nivel 1 de 0-3) 6,6% dos
casos, e com nivel 2 a maioria (61,6%). 54% das criancas eram do sexo masculino e
60,3% dos casos verificaram-se até aos 5 anos de idade, sendo 45,7% da faixa dos 2 aos
5 anos. Os tipos de CE mais frequentes foram: espinha de peixe (N=225, 17,9%) e
moeda (N=163, 13,0%). Cerca de 25% foram CE relacionados com alimentos,
aproximadamente 10% foram material de escritorio e cerca de 5% foram brinquedos ou
pedacos de brinquedos. Os tipos de acidente mais frequentes foram introducéo (47,5%)
e ingestdo (45,2%). As localizagdes de CE foram predominantemente do foro de ORL
(65%, N=886) e digestivo (19,6%, N=268), sendo as mais frequentes: ouvido/canal
auditivo externo (20,3%, N=277), fossas nasais (28,3%, N=386) e orofaringe (16,4%,
N=223). Realizaram exames de imagem, 24,5% e laboratoriais 0,5%. A maioria dos
casos (64,9%) fez tratamentos no SU. Foram reobservadas uma vez no mesmo episodio
de urgéncia 92,3% dos casos. Em 52,1% dos casos foi pedido o apoio de outras
especialidades: ORL (84,7%), cirurgia pediatrica (12%) e gastrenterologia (2%). Foram
internados 6,6% dos casos. Dos que tiveram alta, 48,6% ndo tiveram referenciacao,
11,8% foram referenciados a consulta externa e 9,5% ao médico assistente.
Comentarios: O conhecimento epidemiologico dos acidentes com CE identificados
neste estudo de grande dimensdo pode ser fonte de conhecimento para a reflexéo e
sustentacdo de estratégias de prevencdo de acidentes. Os resultados preliminares



parecem mostrar que cerca de ¥ dos acidentes esta relacionado com a alimentacdo. A
abordagem interdisciplinar no SU, com o apoio de outras especialidades, leva a que a
maioria dos casos seja resolvida em contexto de urgéncia.

Palavras-chave: urgéncia, acidente, corpo estranho



URGENCIA PEDIATRICA DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA DOENCAS
DA PELE E TECIDO SUBCUTANEO - RESULTADOS PRELIMINARES:
2000/02/04/06/08

Salvador M*, Brissos J!, Santos S*, Simdo I, Noébrega S*, Casimiro A*, Cordovil C?,
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- XVII Jornadas de Pediatria do Departamento da Crianca e da Familia do Hospital de
Santa Maria, 20/11/2010 (Comunicacéo oral)

Introducdo: A urgéncia pediatrica (UP) do Hospital de Dona Estefania (HDE) tem o
maior movimento do Pais. A UP pode ser um observatorio epidemioldgico da patologia na
comunidade e o conhecimento nesta area € indispensavel a sua planificacdo e organizacéo.
Objectivo: Conhecer a evolugdo temporal e caracterizar os casos de “Doenga da pele e
tecido subcutaneo” (DPTSC) identificados como diagndstico principal na UP do HDE nos
anos 2000/02/04/06/08.

Material e Métodos: Estudo retrospectivo dos dados retirados aleatoriamente das 392768
fichas do SU do periodo em referéncia — amostragem de 46812 fichas.

Resultados: Foram identificados 2357 casos de DPTSC (5% do total de admissdes). A
maioria (89,3%) recorreu por iniciativa propria. Verificou-se um aumento da afluéncia por
DPTSC ao longo dos anos do estudo. Apenas 2% dos casos foram considerados muito
urgentes na triagem. Os grupos etarios mais representados foram: 2<5 anos (28,2%) e 5<11
anos (25,4%). Verificou-se uma distribuicdo equitativa relativamente ao sexo. As entidades
nosologicas registadas foram: urticaria ndo gigante (19,2%), estréfulo alérgico (18,3%),
dermatose arrastada (15,9%), picada de insecto (10,1%), adenofleimé&o/celulite/abcesso
(9,2%), piodermite (6,8%), patologia ungueal (2,8%) e outras (17,7%). Foram realizados
exames complementares em 12% dos doentes, tratamentos em 21,7% e reobservagdes em
30,3%. Foram internados 2,5% dos casos, a maioria por adenofleimao/celulite/abcesso
(58,6%); tiveram alta 97,5%, dos quais 49,4% sem referenciacéo.

Comentarios: As DPTSC foram um motivo crescente de afluéncia a UP, mas o nivel de
gravidade, a percentagem de alta sem referenciacdo e a reduzida necessidade de
internamento, revelam a benignidade da maioria das situacdes.

Palavras-chave: urgéncia pediatrica, pele, tecido subcutaneo
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Marques F', Fitas A', Simdo I*, Lopes P*, Queiroz G!, Nébrega S!, Santos S,
Marques M*, Nébrega S*, Salvador M*, Brissos J*, Casimiro A', Cordovil C?, Costa
M2, Crujo M?, Francisco T*, Gouveia S*, Neves C* Coelho M*

1 — Unidade de Pediatria Médica, Area Departamental de Pediatria, Hospital de Dona
Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central EPE; 2 - Departamento de
Pedopsiquiatria, Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central EPE;
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- Congresso Nacional de Pediatria, Funchal, 06/10/10. (Poster)
- Acta Pediatr Port 2010:41 (5):S78 (Resumo)

Introducdo: A urgéncia pediatrica (UP) é um componente do sistema de satde, tendo
grande impacto na dindmica deste. Aprofundar o conhecimento nesta area €
indispensavel a sua melhor planificacdo e organizacdo. A UP do Hospital de Dona
Estefania (HDE) apresenta o maior movimento a nivel nacional e a sua caracterizacao
pode revestir-se de elevado interesse no dominio epidemiol6gico e organizacional.
Neste estudo séo abordadas as doengas do aparelho genito-urinario (DAGU).

Objectivo: Caracterizar os casos de doencas do aparelho genito-urinario (DAGU) que
acorreram a UP nos anos de 2000/02/04/06/08,sua abordagem e orientacdo durante o
episddio de urgéncia.

Material e Métodos: Estudo retrospectivo dos dados retirados aleatoriamente das
392.768 fichas do SU no periodo em referéncia — Amostragem de 46.812 fichas de
atendimento. Foram seleccionados os casos com Diagnostico principal (DP) do grupo
das DAGU.

Resultados: Foram identificados 1.134 episodios de DAGU (2,42%). Os grupos etarios
mais representados foram: 2-5 anos (31%) e 5-11 anos (31,5%), com distribuigdo
semelhante dos géneros. A maioria das criancas (93%) residia no distrito de Lisboa e
84% vieram a UP sem referenciagdo. A afluéncia foi uniforme ao longo da semana e
43,6% recorreram em horario pos-laboral (43,6%- 35,3%-18-0Oh; 8,3%- Oh-08h). A
mediana do intervalo entre inscrigdo-triagem foi de 8 minutos e meio; o tempo médio de
espera até observacdo médica foi de 43 minutos, sendo a permanéncia média na UP de
3h05m. A triagem atribuiu um nivel de prioridade 2 (urgente) e 3 (ndo-urgente) na
maioria dos casos. Os DP registados foram: U/ Pielonefrite (40,4%),
vulvovaginite/balanopostite (27,4%), patologia ndo infecciosa (2,6%), hematdria
(1,9%), insuficiéncia renal cronica - IRC (1,4%), sindrome nefrotico (1,1%),
menometrorragias (0,6%) e outros (24,6%). Realizaram-se MCD laboratoriais com
maior frequéncia nos casos de hematuria e U (86,7%), sendo nestes ultimos que se
realizaram mais exames imagioldgicos (23,6%). Tiveram alta 87,1% dos casos, dos
quais 45,6% sem referenciacdo; a taxa de internamento foi de 12,3% (88,5% em
enfermaria) da totalidade dos casos de DAGU, variando inversamente com a idade.
Comentarios: As frequéncias dos DP registados e caracteristicas da amostragem foram
sobreponiveis ao esperado, comparativamente com estudo realizado em 1994 no HDE.
A IU foi a patologia mais prevalente, bem como a que consumiu mais recursos na UP.
A taxa de internamento foi mais elevada no 1° ano de vida.



Palavras-chave: urgéncia, genito-unrinario



URGENCIA PEDIATRICA DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA DOENCAS
DO SANGUE E ORGAOS HEMATOPOIETICOS - RESULTADOS
PRELIMINARES: 2000/02/04/06/08

Brissos J*, Salvador M*, Simao I, Nébrega S, Casimiro A?, Cordovil C3, Costa M?,
Crujo M3, Fitas A, Francisco T*, Gouveia S%, Lopes P, Marques F', Marques M?,
Nébrega S*, Queiroz G*, Santos S*, Neves C*, Coelho M*

1 - Area Departamental de Pediatria Médica, Hospital de Dona Estefania, Centro
Hospitalar de Lisboa Central EPE Lisboa; 2 - Cardiologia Pediatrica, Hospital de Santa
Marta, Centro Hospitalar de Lisboa Central EPE, Lisboa; 3 - Pedopsiquiatria, Hospital
de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central EPE Lisboa.

- Xl Congresso Nacional de Pediatria, Funchal, 15/10/2010.

Introducdo: A urgéncia pediatrica (UP) do Hospital de Dona Estefania (HDE)
apresenta 0 maior movimento do Pais. A UP pode ser um observatdrio epidemiol6gico
da patologia na comunidade e da sua evolucdo e o conhecimento nesta area €
indispensavel a sua planificacdo e organizacdo. Os estudos existentes sdo dispersos,
parcelares ou referentes a periodos de curta duracdo. Neste estudo sdo abordadas as
“Doencas do sangue e 6rgaos hematopoiéticos” (DSOH).

Objectivo: Conhecer a evolugdo temporal e caracterizar os casos de DSOH
identificados como diagndstico principal na UP do HDE nos anos 2000/02/04/06/08.
Material e Métodos: Estudo retrospectivo dos dados retirados aleatoriamente das
392.768 fichas do SU no periodo em referéncia — Amostragem de 46.768 fichas de
atendimento. Foram seleccionados os casos em que o diagndstico principal era de
DSOH.

Resultados: Identificaram-se 154 doentes com DSOH (0,3% do total de admissdes).
Oitenta e sete por cento era proveniente do Distrito de Lisboa e 26,6% dos casos foram
referenciados. Verificou-se uma distribuicdo homogénea ao longo dos anos do estudo.
Na triagem, 13,2% dos casos foram registados como muito urgentes (Nivel 1 de 0-3).
Trinta e trés por cento tinha idade compreendida entre 0s 5 e 0s 10 anos e registou-se
um predominio do sexo masculino (56,0%). As entidades nosoldgicas registadas foram:
Parpura Schoenlein-Henoch (18,8%), anemia hemolitica hereditaria (12,3%),
hemofilia/doenca de von Willebrand (9,7%), purpura trombocitopénica imune (9,1%),
pancitopénia/depressdo medular (2,6%), leucemias (2,6%), outras anemias (23,4%) e
outros diagnosticos (21,4%). Foram realizados exames complementares de diagnéstico
em 63,6% dos doentes e tratamento na UP em 16,2%. Em 78,6% fizeram-se uma ou
mais reobservacdes no mesmo episddio de urgéncia, particularmente os casos de
Parpura Schoenlein-Henoch. As especialidades mais solicitadas para apoio foram: ORL
e Neuropediatria. Foram internados 43,5% dos casos (79,1% em enfermaria, 11,9% em
SO e 6,0% na UCIP), a maioria por anemia (44,8%). Dos doentes com alta, 39,1%
foram referenciados a consulta externa.

Comentarios: Este estudo é o de maior dimenséo realizado entre nés e dos maiores a
nivel internacional. Os resultados preliminares parecem revelar que, embora as DSOH
ndo tivessem sido motivo frequente de recurso a UP, € de realcar o nivel de gravidade
com elevada taxa de internamento nesses casos.



URGENCIA PEDIATRICA DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA:
DOENCAS DO SISTEMA NERVOSO - RESULTADOS PRELIMINARES:
2000/02/04/06/08

Marilia Marques®, Jodo Brissos®, Ana Casimiro®, Catarina Cordovil °, Margarida
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- Xl Congresso Nacional, 6 a 8 de Outubro, Funchal, 2010 (poster)

Introducdo: A patologia do Sistema Nervoso (SN), nomeadamente, 0s episodios
convulsivos e as cefaleias sdo motivo frequente de vinda a UP do nosso hospital.
Objectivo: Caracterizar 0s casos que recorreram a UP nos anos 2000/02/04/06/08 cujo
diagnostico principal se engloba no grupo nosologico “Doencas do SN”.

Material e Métodos: Analise retrospectiva aleatorizada das 362.768 fichas de
atendimento no periodo em referéncia. Foram seleccionadas as fichas com diagnostico
principal: “Doencas do SN”. Foram tratados informaticamente (SPSS 18.0.) dados
demogréficos, nosoldgicos, meios complementares, terapéuticas e resultados.
Resultados: Identificaram-se 603 casos (1,28% da amostra), 51,5% do sexo feminino e
38,3% com idade entre 5 e 11 anos. 60% proveniente da regido de Lisboa. 57% recorreu
a UP entre as 8 e as 18 horas, 84% ndo foram referenciados,56,6%% triados como
urgentes (Nivel 2 de 0-3). As entidades nosologicas mais frequentes foram: Enxaqueca/
cefaleia de tensdo (52,1%), convulsdes (C.nédo-febril/Epilepsia - 19,7% e convulsdes
febris - 13,4%). 60% das criancas admitidas por convulsdo eram do sexo masculino.
Verificou-se maior incidéncia de convulsdes febris no 2° ano de vida (41%) enquanto
que as convulsdes ndo febris e epilepsia foram mais frequentes em criancas acima dos 5
anos. As cefaleias de tensdo/enxaquecas e cefaleias ndo-caracterizadas foram
igualmente mais comuns acima dos 5 anos (81,1% e 82,4% respectivamente) com 60%
das cefaleias ndo-caracterizadas em doentes do sexo feminino. Na maioria dos doentes
(75,5%) néo foram realizados MCDs.

Dos doentes com patologia do SN, 72% foram observados por Neuropediatria, em
particular 88% dos casos de cefaleias de tensdo/enxaqueca e 90% das convulsdes nédo
febris (contra 29,6% das convulses febris).

A maioria teve alta sem referenciacdo (39,6%) ou orientada para o médico assistente
(32,4%).

Conclustes: As convulsdes e cefaleias foram motivos frequentes de vinda a UP no
periodo das 8-18h tendo sido a grande maioria classificados como casos urgentes ou
muito urgentes.

Palavras Chave: Cefaleias, convulsdes, urgéncia, neurologia



URGENCIA PEDIATRICA DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA:
INTOXICAQAO PELO MONOXIDO DE CARBONO (CO) - RESULTADOS
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Introducdo: A Urgéncia Pediatrica (UP) assume-se como um observatorio epidemiologico.
As intoxicagdes agudas por CO sdo uma causa importante de morbilidade na idade pediétrica.
Objectivo: Caracterizar os doentes que recorreram a UP do nosso hospital nos 5 anos pares
do decenio 1999-2008 com diagndstico de saida foi “Intoxicacéo por CO”.

Material e Métodos: Andlise retrospectiva de 362.768 fichas de atendimento no periodo de
referéncia, seleccionando os doentes com diagnostico supracitado. Foram tratados
informaticamente (analise descritiva com SPSS 18.0.) dados demogréaficos, nosoldgicos,
meios complementares, terapéuticas e resultados.

Resultados: Obtiveram-se os dados de 43 doentes, 22 do sexo masculino. 84% tinham idade
compreendida entre 2 e 16 anos (34% entre 0s 2 e 0s 5 anos) e em 41% recorreram a UP entre
as 0 e 8 horas.

Verificou-se um pico de incidéncia de intoxicacdo por CO nos meses de Inverno, com maior
incidéncia em Dezembro (18%). As lareiras (25%) constituiram a principal fonte de CO (em
particular no més de Dezembro — 67%), seguidas pelo esquentador (18%). Registou-se um
pico de incidéncia dos incéndios como fonte de CO em Setembro (37%).

Os sintomas mais frequentes foram: cefaleias (32%); sincope (16%); vomitos (14%); tonturas
(11%) e sonoléncia (11%). 27% dos doentes expostos a CO eram assintomaticos. Nao se
verificaram assimetrias nas distribuicdes dos doentes por sexos. Em 51% foi realizada
gasimetria capilar. Verificou-se uma associacdo entre 0 aparecimento de sintomas e niveis de
carboxihemoglobina superiores a 8%. Todos os doentes assintomaticos apresentavam niveis
de carboxihemoglobina inferiores a 6%.

A maioria dos doentes (84%) ndo necessitou de oxigenoterapia hiperbarica (mas 43% dos
jovens entre os 11 e o0s 16 necessitou) Todos 0s que apresentavam valores de
carboxihemoglobina superiores a 20% foram tratados em camara hiperbarica.

Conclusdes: A intoxicagdo por CO é potencialmente fatal e subdiagnosticada devido a clinica
inespecifica.

Palavras-chave: intoxicacdo, monoxido de carbono, carboxihemoglobina.



URGENCIA PEDIATRICA DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA MAUS
TRATOS - RESULTADOS PRELIMINARES: 2000/02/04/06/08
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Introducdo: Os maus tratos (MT) sobre a crianga e adolescente tém ganho
recentemente protagonismo nos meios de comunicacdo social. Ao assumir diversas
formas, desde a violéncia fisica, emocional, abuso sexual, negligéncia ou abandono, o
inicio de todo o processo de orientagdo ocorre frequentemente na urgéncia pediatrica
(UP). A UP do Hospital de Dona Estefania (HDE), pelo volume do seu movimento
assistencial, pode ser um observatorio epidemiologico deste fenomeno.

Objectivo: Conhecer a evolugéo temporal e caracterizar os casos de MT identificados
como diagnostico principal na UP do HDE nos anos 2000/02/04/06/08.

Material e Métodos: Estudo retrospectivo dos casos identificados como MT, retirados
de todas as 392.768 fichas do SU no periodo em referéncia.

Resultados: Foram identificados 339 casos de MT (0,08% do total de admissdes). A
maioria (94,7%) era proveniente do Distrito de Lisboa e 71,7% recorreram a UP sem
referenciagdo. Verificou-se um aumento do nimero de casos ao longo dos anos do
estudo. Os grupos etarios mais representados foram: 5a 11 anos - 31,3% e 11 a 16 anos
- 38,1%. Verificou-se uma distribuicdo equitativa em relacdo ao sexo. Os diagndsticos
principais foram: MT fisicos (56,6%), abuso sexual — casos suspeitos e confirmados -
(38,4%), negligéncia (4,4%) e abandono (0,6%). Os agentes de violéncia conviviam
frequentemente com a crianca (83% dos casos com informacédo registada), sendo os
“colegas de escola” e o “Pai” os agressores mais frequentemente identificados (16,5% e
13,6% respectivamente). Os locais alvo da violéncia foram maioritariamente cabeca e
face (72 casos cada). Foram realizados exames complementares em 46,9% dos casos e
tratamentos na UP em 7,7%. Em 75,2% fizeram-se uma ou mais reobservacoes, sendo a
Pedopsiquiatria (22,1%), a Cirurgia (15,3%) e a Medicina Legal (11,8%) as
especialidades mais frequentemente solicitadas. Foram internados 11,5% dos casos (92
% em enfermaria e 8% em SO), 66,7% por violéncia fisica e 8,8% como medida de
proteccdo; tiveram alta 88,5%, dos quais 49,2% foram referenciados ao Nucleo de
Apoio a Familia e Crianca e ao Servico Social.

Comentarios: Os resultados preliminares evidenciam que os MT foram um motivo
crescente de afluéncia a UP no periodo em analise. Identificaram-se varias formas de
abuso, negligéncia e violéncia, evidenciando a necessidade quer de uma resposta
imediata, muitas vezes de ambito médico-legal, quer de referenciacdo de forma a
prevenir a continuacao dos MT.



URGENCIA PEDIATRICA DO HOSPITAL DE DONA ESTEFANIA
MOVIMENTO ASSISTENCIAL GLOBAL. RESULTADOS PRELIMINARES:
1999-2008

Mario Coelho!, Jodo Brissos', Anaxore Casimiro®, Catarina Cordovil®, Maria Gléria
Costa?, Margarida Crujo*;Ana Laura Fitas'; Telma Francisco®; Sofia Gouveia®; Patricia
Lopes®, Filipa Marques®, Marilia Marques', Sara Nobrega!, Gustavo Queiroz?,
Marlene Salvador®, Sandra Santos*, Inés Simao*, Conceicéo Neves*

1 — Unidade de Pediatria Médica, Area Departamental de Pediatria, Hospital de Dona
Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central EPE; 2 — Servico de Cardiologia
Pediatrica, Hospital de Santa Marta, Centro Hospitalar de Lisboa Central EPE; 3 -
Departamento de Pedopsiquiatria, Hospital de Dona Esteféania, Centro Hospitalar de
Lisboa Central EPE; 4 — Unidade de Infecciologia, Area Departamental de Pediatria,
Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central EPE;

- Xl congresso Nacional Pediatria - Funchal

Introducdo: A urgéncia pediatrica (UP) do Hospital de Dona Estefania (HDE) tem o
maior movimento do Pais, atraindo doentes de Lisboa, Zona Sul, Ilhas e PALLOPs. A
UP, forma comum de acesso ao Sistema de Saude (SS) com grande impacto na
dindmica deste, & também um observatorio epidemioldgico da patologia na comunidade
e da sua evolucdo. Nos ultimos anos ocorreram vérias alteragdes (demografia,
abertura/fecho de unidades puablicas e privadas, novas vacinas, etc.) e o conhecimento
nesta &rea é indispensavel a sua planificacdo e organizacdo. Os estudos existentes sdo
dispersos, parcelares ou referentes a periodos de curta duracao.

Objectivo: Conhecer a evolugdo do Movimento Assistencial da UP do HDE no decénio
1999 a 2008.

Material e Métodos: Analise retrospectiva de todos os registos de inscricdo na UP
(sistema SONHO) entre 1999-2008 e dos dados retirados aleatoriamente das 392.768
fichas de atendimento nos anos 2000/02/04/06/08.

Resultados: No decénio 1999-2008, registaram-se 817.590 episodios na UP do HDE
(1999:103.494;2000:66.463;2001:64.986;2002:69.745;2003:83.242;2004:75.251;2005:
81.985;2006:88.744;2007:89.884;2008:92.565). Apos reducdo em 2000 (Reorganizacgéo
da UP de Lisboa) verificou-se o aumento de 42,4% até 2008.Média diaria de inscrigdes:
223,8(Max.460),31% dos dias ultrapassaram 250 inscritos e 12,1% os 300, em especial
nos meses frios. Maior afluéncia as 22 feiras (15,2%) e menor (13,4%) Sabados. Maioria
(52,8%) inscreveu-se entre 8-18h, mas nas 6 horas seguintes (18-24h) inscreveram-se
35,3%.0rigem fora de Lisboa 39,8%. Referenciados 12,6%.Classificacdo na
triagem:4,9% muito urgentes,32% urgentes,63,1% nao-urgentes.Predominou:sexo
masculino-53,5% e idade<2 anos-35,7% (RN:1,7%;29d<12M:18,2%;12M<2A:15,8%).
Tinham>10 anos  12,1%.Reavaliados no mesmo  episédio  57,8%.Em
observa¢ao<12h(SO/UICD)1,9%.Fizeram exames laboratoriaisl3,7% e exames de
imagem17,8%.Fizeram  algum  tratamento na UP  33,5%.Pedido  apoio
especialidades/Sub-especialidades 24,5% dos casos:ORL50%, Cirurgia28,7%,
Ortopedial4,2%. Os 5 Grupos Diagnosticos mais frequentes:
Ap.Respiratdrio/ORL:33,6%, D.Infecciosas:20,3%,Sintomas/sinais mal
definidos:14,1%, Acidentes/traumatismos: 12,5%,Pele/tec.sub-cutaneo:5%.Internado
em enfermaria 3,54%, 40,8% deles em especialidades cirdrgicas e 8,3% em cuidados
intensivos  (Neonatais:3,3%; Pediatricos:5%).  Transferidos  para  outro
Hospital:0,5%.Abandonos:1,4%.



Comentérios: Este estudo é o maior realizado entre nés e dos maiores a nivel
internacional. Os dados preliminares sugerem que as alteracbes no SS néo parecem ter
optimizado os indicadores em analise, pelo contrario, “agravaram-se” mesmo alguns
deles.

Palavras-chave: urgéncia, pediatria, movimento, assistencial
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Introducdo: A Urgéncia Pediatrica (UP) pode ser um observatorio epidemioldgico da
patologia na comunidade e da sua evolucdo.

Objectivo: Caracterizar 0s casos que recorrem a UP do Hospital de Dona Estefania nos anos
2000/02/04/06/08 com diagndstico de saida: "Sintomas e sinais mal definidos".

Material e Métodos: Estudo retrospectivo aleatorizado das 392.768 fichas da UP no periodo
referéncia. Foram tratados informaticamente dados demograficos, nosologicos, meios
complementares, terapéuticas e resultados.

Resultados: Obtiveram-se 6.615 fichas de atendimento (14,1 % do total) com diagndstico
principal englobado no grupo "Sintomas e sinais mal definidos": 50,4% do sexo feminino e
52% com idade entre 2 e 11 anos. A maioria (58,7%) da regido de Lisboa, 87% né&o
referenciados e 65% triados com prioridade minima.

As entidades nosologicas mais frequentes foram: febre (21,9%), vomitos (18,1%), dor
abdominal (12,5%), obstipacdo (8,3%) e tosse (7%). Nao se verificaram diferencas na
distribuicdo dos doentes por sexos. Verificou-se uma maior incidéncia de febre, vomitos e
obstipacdo nas criancas entre 0os 2 e 0s 5 anos de idade (38%) enquanto os quadros de dor
abdominal foram mais frequentes acima dos 5 anos. Apesar da reduzida propor¢do de RN
nesta amostra (n=246) ha a salientar que nestes o principal diagnéstico de saida foi dor
abdominal (17,9%), ictericia (15%) e obstipacdo (14,6%). Na maioria dos doentes ndo foram
realizados MCDT mas em 34% dos doentes com febre realizaram-se exames laboratoriais
(36,6% do total de MCDT realizados neste grupo nosologico) e em 30% dos doentes com dor
abdominal realizaram-se exames imagiologicos. Foi pedida avaliagdo por cirurgia pediatrica
em 71% dos doentes com dor abdominal.

A maioria teve alta sem referenciacdo (50%) ou orientada para o médico assistente (34,1%).
Comentérios: Os resultados preliminares parecem mostrar que uma proporcao significativa
de casos que recorreu @ UP do HDE, apresentam situagdes monosintomaticas de reduzida
gravidade ou mal definidas.

Palavras-chave: sinais, sintomas, mal definidos.
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A Pediatria é uma especialidade recente que surgiu e se desenvolveu numa época em
que a condicdo da crianca e 0s avancos da medicina ganharam progressiva expressao.
Em Portugal, tém sido sobretudo os Pediatras e a SPP a promover iniciativas de
documentacao de factos da Historia da Pediatria. A Biblioteca da Pediatria Portuguesa
da SPP e os trabalhos de Sara Benodiel, M?Lourdes Levy, Jodo Videira Amaral, José
Pavdo, Antonio Gentil Martins, Henrique Carmona da Mota, Fernando Coelho Rosa e
Mario Coelho e alt., entre outros, sdo contributos para a histéria de Pediatria Portuguesa
mas ha ainda muito a fazer na consolidacdo da informacdo nesta area. A Urgéncia
Pediatrica (UP), vertente assistencial que atingiu propor¢des extraordinarias nos
cuidados a crianca e adolescente, teve uma evolucao prépria que deve ser conhecida e
divulgada, quer como parte do patrimonio dos Pediatras portugueses, quer como
contributo fundamental para a consolidacao do Sistema de Saude e dos seus resultados a
nivel dos indicadores de saude infantil. Esta informagdo encontra-se dispersa,
descontinuada, muitas vezes ndo sobreponivel nas fontes e sujeita a conceitos e
modalidades de divulgacdo que foram variando ao longo de vérias décadas. Varios
departamentos do estado com responsabilidades de planeamento na saide nédo dispdem
de informacéo longitudinal sobre esta area.

Objectivos: 1 - Contribuir para a uma Historia de Pediatria Portuguesa, no capitulo
particular da UP, através da recolha, sistematizacdo e divulgacdo de dados relevantes
nessa area. 2 - No 11°Congresso de Pediatria, encontro privilegiado de todos os
Pediatras, solicitar a sua participagdo no enriquecimento da informagdo aqui
disponibilizada, fornecendo dados em falta ou corrigindo registos desconformes com a
realidade de cada Hospital.

Material e Métodos: Registo sistematico de dados referentes a UP, nomeadamente 0s
do movimento assistencial e sua evolugdo, obtidos das seguintes fontes: Estatisticas de
Saude e Elementos Estatisticos -DEPS/DSIA/DGS/MS, Centros de Salde-Recursos e
Producdo do SNS-DGS, Estatisticas de Saude-INE, Artigos de Revistas, Comunicagdes
em Reunides e Congressos, Livros de autor, Elementos estatisticos fornecidos por
Pediatras e Administracdes de alguns Hospitais, Relatorios de Actividades de Hospitais
EPE. Dado que muitas das fontes ndo coincidem nos dados fornecidos, privilegiamos os
cedidos directamente pelos proprios Hospitais, solicitando-lhes, em retorno, a sua
revisao e confirmacao.

Palavras-chave: urgéncia, pediatria, historia, evolugéo
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Background: Urticaria affects 2.1% to 6.7% of children and constitutes a frequent
cause of emergency department use, although it is rarely an indication for
hospitalization. There are few studies about urticaria in inpatients, being the admission
rate for patients with a first acute urticaria between 3% and 30.8%. Our aim was to
analyze hospital admission rate of urticaria and its causes in inpatients of a Central
Pediatric Hospital of Lisbon. Methods: During January of 2007 and August of 2009, 35
patients were hospitalized in D. Estefania Hospital with the diagnosis of ‘urticaria’ or
‘erythematic or non specified skin eruption’, coded as major or secondary diagnosis.
Patients without wheals, wheal evolution >24 h, negative digital pressure test and/or
residual lesions were excluded. We included all patients with clinical description of
urticaria. This was a retrospective study in which we analysed the hospital admission
rate of urticaria, demographical data, urticaria characteristics (number of episodes,
temporal evolution and time to resolution), suspected triggers and time of
hospitalization. The patients were divided into two groups: group A — patients
hospitalized with urticaria as the main diagnosis; group B — patients that had urticaria as
secondary event during hospitalization. Results: From the 35 patients, 16 had urticaria;
9/16 patients were hospitalized with urticaria as the main diagnosis, what corresponds to
an admission rate of 0.09% during the considered period. In the total group, 81% of
patients had iU” 6 years. The table presents the analyzed parameters in each group.
Conclusion: In this study, urticaria constituted a rare cause of hospitalization. We
emphasize the importance of infections as the major cause of urticaria in inpatients with
urticaria as the main diagnosis, as expected for the age group. Drug reactions seem an
important cause of urticaria as secondary event in inpatients.

Palavras chave: Urticaria, inpatients



US IN INFLAMMATORY BOWEL DISEASE

Maria Rosario Matos®, Alexandra Ferreira', José Cabral®, Pedro Paulo Mendes®, Ana
Paula Petinga®

1- Servico de Radiologia, Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa
Central, EPE, Lisboa; 2- Servigo de Gastroenterologia, Hospital de Dona Estefania,
Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa

21%  Annual Meeting and Postgraduate Course - European Society of
Gastrointestinal and Abdominal Aadiology. Asgar 2010, June 2 — 5. Dresden,
Germany (Comunicacéo oral)

Purpose: To evaluate the role of ultrasonography in the diagnosis and evolution of
inflammatory bowel disease (IBD) during the active phase, mainly in Crohn's disease.
Material and Methods: We evaluated retrospectively 56 children and adolescents
referred from the Gastroenterology department at our institution, between 2003 and
2009, mostly with Crohn's disease. All patients underwent colonoscopy and were
biopsied. Abdominal and pelvic US (with Siemens Antares US system and high-
definition probes) were performed. We evaluated the ileo-cecal transition (and
objectifiable ilium and colon segments), appreciated the morphology and peristalsis of
the intestinal wall, local complications and coexistent extra-intestinal nonspecific
inflammatory signals.

Results: We found a good correlation between the findings described at sonography, the
topography of symptoms and the clinical suspicion of active IBD. Particularly important
in Crohn's disease, US was relevant in the diagnosis and evolutive clinical assessement
of these patients, including those who had local extraparietal complications.
Conclusion: We conclude that there is a good correlation between US findings and
clinical suggestion of reactivation/local complications of IBD, particularly in Crohn's
disease. These aspects, combined with the recognised advantages of US in the pediatric
population, suggest that this technique is sufficient to evaluate the outcome in most of
these situations, CT and MR studies being directed to selected cases.

Keywords: inflammatory bowel disease, Crohn’s disease; ultrasound
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Introducdo: A vacinacdo foi um dos maiores ganhos em Saude Puablica ja que, além da
proteccdo individual, beneficia toda a comunidade, evitando a transmissdo de doencas.
Actualmente, no Programa Nacional de Vacinacdo (PNV), sdo administradas
gratuitamente 12 vacinas, existindo outras que, administradas por indicacdo médica,
conferem imunidade adicional contra patologias ndo cobertas pelo PNV.

Objectivos: Avaliar a prevaléncia de vacinas extra-PNV em criangas inscritas em
Centros de Saude (CS) da Amora, Vialonga e Marvila. Comparar prevaléncias entre as
diferentes areas.

Material e Métodos: Estudo transversal, com andlise das fichas de vacinacdo das
criancas nascidas entre 1/09/2007 e 31/08/2008, inscritas nos 3 CS mencionados, tendo
como base as recomendacdes sobre vacinas da Sociedade Portuguesa de Pediatria.
Analise estatistica através dos programas MSExcel 2007® e SPSS v17®.

Resultados: Foram analisadas 1041 criancas. Estavam vacinadas com esquema
completo da vacina conjugada anti-pneumococica 441 criangas (42,4%), com taxas por
CS de 41,1% (Amora), 36,7% (Marvila) e 51,8% (Vialonga). Apenas com a
primovacinacdo (3 doses <12M), encontravam-se 12,2%  de criangas, com a
percentagem mais baixa a pertencer a Vialonga (7,8%) e a mais alta 8 Amora (14,7%).
A vacina contra o Rotavirus foi administrada em esquema completo a 212 criancas
(20,4%) e em esquema incompleto a 15 (1,4%). A cobertura desta vacina nos 3 CS
analisados foi de 32% (Marvila), 22% (Vialonga) e 11,7% (Amora). A probabilidade de
estar vacinado com esta vacina esteve estatisticamente associada com o ter efectuado a
vacina conjugada anti-pneumocacica (p<0,001).

A vacina contra o virus da gripe pandémica (H1N1) foi administrada em 11%, na
maioria 2 doses (8,8%). A vacina contra o virus da gripe sazonal teve uma prevaléncia
de 2,3%. No que diz respeito a outras vacinas, 30 (2,9%) estavam vacinados contra a
Hepatite A e 20 (1,9%) contra a Varicela.

Conclusbes: A vacina conjugada anti-pneumococica é a vacina extra-PNV mais
administrada, com uma percentagem significativa de esquemas vacinais incompletos. A
maioria das criangas com vacinagdo contra o Rotavirus tinha igualmente a vacina anti-
pneumocacica, o que poderd estar relacionado com questdes financeiras. Verificaram-se
algumas assimetrias entre os 3 CS analisados, dependentes de factores sociais ou de
organizacdo das respectivas unidades. A vacina contra o virus da gripe pandémica,
apesar de recomendada e gratuita, teve uma baixa prevaléncia.

Palavras-chave: vacinas ambulatério pneumocacica rotavirus
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- Revista SINAPSE (Sociedade Portuguesa de Neurologia) — Nov 2010; vol 10; n°2:
19-21

Introducdo: O eletroencefalograma (EEG) € o exame de eleicdo para diagndstico de
epilepsia, auxiliando também no diagnostico de encefalite. Achados anormais podem
ainda indicar a presenca de abcessos, tumores ou hemorragias cerebrais, ndo sendo no
entanto o exame de primeira linha para diagnostico destas situac@es. Deve ser pedido
EEG sempre que se suspeite de actividade epiléptica e/ou haja alteracédo inexplicada do
estado de consciéncia. Dada a complexidade e especificidade deste exame 0 seu pedido
no Servico de Urgéncia (SU) obriga geralmente a um esforco por parte do Laboratério
de Neurofisiologia e do Neuropediatra, que de acordo com estudos realizados noutros
paises parece justificar-se atendendo ao numero de diagnosticos “de novo” aferidos.
Com este estudo pretendemos avaliar a utilidade diagnostica efectiva do EEG no SU do
HDE.

Material e Métodos: Efectuou-se uma revisdo casuistica com consulta dos EEGs e
registos clinicos das criancas que realizaram EEG em contexto de Urgéncia no HDE, de
Janeiro a Setembro de 2009 (inclusivé). As varidveis em estudo foram: dados
demogréaficos, motivo do pedido e resultado do EEG, evolugdo clinica dos casos
positivos.

Resultados: Neste periodo foram realizados 1192 EEGs no Laboratério de
Neurofisiologia do HDE, dos quais 118 (9.8 % do total) foram realizados de urgéncia
(112 EEGs simples e 6 video-EEGS). As criangas estudadas tinham idade compreendida
entre 1 més e 19 anos, com mediana de 5 anos. Dezasseis criangas tinham antecedentes
de doenca neuroldgica, 14 dos quais em seguimento na consulta de Neuropediatria. Os
motivos para o pedido do EEG foram: suspeita de convulséo (n=106), alteracdo do
estado consciéncia (n=9) e ataxia aguda (n=3). Apresentavam anomalias no EEG 38
(32%) criangas, 28 das quais com queixas “de novo”. Tinham idade <10 anos 76%
(n=29) destes casos positivos. Foram diagnosticados: 34 casos de epilepsia, 2 de
encefalite, 1 de intoxicagéo por fenobarbital e 1 com leséo sequelar de AVC antigo. N&o
se observou relagéo estatisticamente significativa entre a suspeita clinica de convulséo e
a presenca de alteracbes no EEG ou o diagndstico de epilepsia. No seguimento da
observacao no SU foi internada 1 crianca por epilepsia refractaria e 72 criancas foram
orientadas para a consulta de Neuropediatria.

Conclusao: O EEG quando pedido criteriosamente parece ser um exame auxiliar de
diagndstico bastante Gtil em contexto de Urgéncia, tendo permitido a identificacdo de
anomalias em cerca de 1/3 das criancas examinadas. A auséncia de correlacao estatistica
entre a suspeita clinica de convulsdes e o diagndstico de epilepsia faz-nos relembrar que
0s episodios paroxisticos sao muitas vezes de natureza ndo epiléptica, ndo invalidando
no entanto o pedido do EEG nas situacdes que suscitem duvidas.

Palavras chave: eletroencefalograma, diagnostico, urgéncia



VALUES OF OXYGEN SATURATION IN THE FIRST 25 MINUTES OF LIFE
Filipa Marques®, André Mascarenhas?, Sara Silva?, Sofia Gouveia®, Maria Teresa
Neto?

1- Hospital S&o Francisco Xavier; 2 - Dept of Obstetrics, Hospital Dona Estefania,
Centro Hospitalar Lisboa Central, EPE, Lisboa; 2 - Faculty of Medical Sciences, New
University of Lisbon; 3 - Hospital Santa Marta, Centro Hospitalar Lisboa Central, EPE,
Lisboa

- XXII European Congress of Perinatal Medicine. Granada, 26-29 Maio 2010
Comunicacao livre oral

- 18™ European Workshop on Neonatology. Bone, 8-11 de Setembro de 2010
(Comunicacao livre oral).

- The Journal of Maternal-Fetal & Neonatal Medicine. 23, Suppl 1 May 2010 pp 624
J Neonatal Perinatal Med 3; 2010: 253

Introduction: Use of oxygen (O) in the delivery room has been subject for
controversy.

Aim: to assess O, saturation during the first minutes of life.

Methods: Prospective, observational, cohorts study. A sensor of Signal Extraction
Pulse Oxymeter Radical from Masimo was applied on the neonate's right hand. Results
were collected at birth and registered sequentially during the first 25 minutes of life.
Inclusion criteria - term and preterm healthy newborn infants not needing resuscitation.

Results: Eighty newborn infants were enrolled. GA and BW were respectively 39
weeks(33-41) and 3303g (1516-4085); vaginal delivery-36%, vacuum
extraction/forceps -35%, caesarean section- 29%; 94% of mothers had epidural
analgesia. Values of 90% and 95% were surpassed respectively by 7.5 and 15.5
minutes.

Conclusions: In transition to extra uterine life low levels of SpO, have to be considered
as normal. This should be remembered when O, is used in the delivery room.

Keywords: Oxygen, Peripheral saturation, Resuscitation



VERTIGEM NA CRIANCA - CASUISTICA DO HOSPITAL DONA
ESTEFANIA

Inés Alpoim Moreira, Luisa Vardo, Vera Reimao Pinto, Luisa Monteiro

Servico de Otorrinolaringologia do Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Lisboa
Central, EPE, Lisboa

- Reunido Anual da Sociedade Portuguesa de Otoneurologia (Comunicacdo livre,
recebeu 0 2° prémio em execuo)

Objectivos: Em 2008 foi criada a Consulta de Vertigem no Servico de
Otorrinolaringologia do HDE. Neste estudo pretende-se avaliar as caracteristicas da
vertigem das criancas que recorreram a consulta, bem como o seguimento efectuado.
Materiais e métodos: Estudo retrospectivo,com consulta dos processos clinicos, de
todas as criangas que recorreram a consulta de vertigem entre 2008 e 2010. Foi feita
andlises estatistica dos dados com teste T student, para varidveis paramétricas, e teste
qui-quadrado, para variaveis nao paramétricas.

Resultados: A populacéo estudada foi de 43 criangas com idades compreendidas entre
0s 3 e 0s 16 anos. A grande maioria das criancas foi referenciada pela neurologia. Em
todas as consultas foi preenchido um inquérito espefifico para a vertigem, com varios
itens como: idade de aparecimento do 1o episddio; caracteristicas da vertigem e a sua
periodicidade; sintomas associados como cefaleias e vomitos; factores precipitantes;
historia familiar de enxaqueca ou epilepsia. Foram igualmente registadas, alteracGes
recentes no comportamento ou no rendimento escolares. Os casos positivos foram
referenciados a consulta de Psicologia (integrada no ambito da consulta de vertigem).
Todas as criancas realizaram audiometria e timpanograma, e quase todas realizaram
potenciais otoliticos (VEMP). A maioria ndo realizou VNG, TC ou RMN. Os dados
obtidos foram submetidos a tratamento estatistico.

Discussdo: A vertigem na crianca, geralmente € benigna e muitas vezes esta associada a
enxaqueca. No entanto, é necessario uma equipa multidisciplinar para excluir patologia
central, oftalmologica ou do foro psiquiétrico.

Palavras-chave: vertigem, crianca



VLBW, REGIONALIZATION AND PEIRNATAL TRANSPORT

Maria Teresa Neto

NICU, Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE.
Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade Nova de Lisboa

- XXII European Congress of Perinatal Medicine, Granada, Maio 2010. The Journal
of Maternal-Fetal & Neonatal Medicine. 23, Suppl 1 May 2010 pp 56 (Palestra).

Organization of health care and politic willing, are two major factors to improve health
results. In Portugal, even with better social conditions coming after the 1974 revolution
that restored democracy, perinatal quality indicators continued to be bad. In the
beginning of 1990 after a period of diagnosis of the situation and reform of perinatal
care, up to a nominated committee by the Health Minister, the picture changed. The
reform touched all fields of perinatal care - the place where pregnancies could be
followed up according to risk factors, level of hospital where deliveries could occur —
level Il hospitals for low risk pregnancies and deliveries, level 111 hospitals for high risk;
closure of small maternities with less than 1500 deliveries, equipment of those that
should be maintained opened — monitors, incubators, ventilators, infusion pumps; the
staff — number, knowledge and experience of paediatricians, obstetricians and nurses;
neonatal transport — a national public for free system consisting of an ambulance with a
NICU inside and a nurse and a neonatologist. During the last 20 years mortality rates
decreased significantly. From 1989 to 2008 neonatal mortality rate/1000 live births
decreased from 8.1to 2.1, early neonatal from 6.8 to 1.5 and infant mortality rate from
12.2 to 3.3. Very low birth weight newborn infants (VLBW - birth weight under 15009)
account for about 1% of live births in Portugal. However they are the most common
inhabitants of NICUs, responsible for a great part of costs. Also for them an
improvement was seen. Between 1989 and 2000, perinatal mortality rates /1000 VLBW
live births and stillborn with more than 22 weeks decreased from 712 to 348 and
neonatal from 507 to 134. From 2002 to 2008 early neonatal mortality rate/ 1000 live
births with gestational age under 28 weeks decreased from 397 to 258 and for those
between 28 and 31 weeks, from 53,8 to 33,9; for neonatal mortality rate the decrease
was respectively from 847,8 to 340,6 for <28 weeks and from 84 to 50 for those
between 28 and 31 weeks of gestational age. These rates are now very difficult to
decrease and even to maintain.

Keywords: Perinatal Mortality, Regionalisation, VLBW.



VOLVO GASTRICO CRONICO: GASTROPEXIA E FUNDOPLICATURA?
Maria Knoblich, Aline Vaz da Silva, Jodo Henriques, Paolo Casella.

Servigo de Cirurgia Pediatrica do Hospital de Dona Estefania. Centro Hospitalar de
Lisboa Central, Lisbhoa

- 13 Jornadas Acorianas de Pediatria

Introducéo: O volvo gastrico é uma entidade rara na idade pediatrica. A situacdo aguda
€ uma emergéncia cirargica, que requer suspei¢do clinica e apoio radiologico. O volvo
gastrico cronico (VGC) tem vindo a ser diagnosticado com mais frequéncia, mas o
diagnostico é muitas vezes atrasado pela inespecificidade dos sintomas. Os achados
radiologicos podem ser sugestivos, sendo o transito gastrointestinal o exame de eleicdo.
O VGC pode induzir refluxo gastro-esofagico.

Caso Clinico: Sexo feminino, 9 meses, com diagnostico de volvo gastrico cronico
organo-axial desde o periodo neonatal (histéria arrastada de vomitos alimentares e
intolerdncia alimentar com atraso desenvolvimento estaturo-ponderal). Antecedentes
pessoais de malformacdo cardiaca complexa, submetida correc¢do cirdrgica aos 3
meses, da qual resultou parésia diafragmatica direita. Aos 5 meses foi realizada reducéo
do volvo géstrico e gastropexia anterior e superior. O pds-operatério imediato decorreu
sem intercorréncias, mas manteve vomitos alimentares e refluxo gastro-esofagico, tendo
sido submetida a fundoplicatura Nissen e piloroplastia aos 9 meses, com
restabelecimento progressivo da tolerancia alimentar.

Conclusdo: O tratamento do volvo gastrico cronico é controverso. Nos casos de
sintomatologia ligeira a moderada esta indicada terapéutica conservadora, estando a
gastropexia indicada nos casos de sintomatologia persistente e grave. Por outro lado
alguns autores defendem a associacdo da gastropexia com fundoplicatura pela
frequéncia de RGE encontrado, quando os doentes sdo sO submetidos a gastropexia.
Outros defendem a fundoplicatura anterior e superior, referindo que com a correcgédo do
volvo, o RGE associado resolve espontaneamente.

Palavras-chave: volvo gastrico; gastropexia; fundoplicatura



VON  HIPPEL-LINDAU: ABORDAGENS NO ACONSELHAMENTO
GENETICO

Rui Gongalves, Teresa Kay, Luis Nunes

Servico de Genética Médica, Area da Pediatria Médica, Hospital de Dona Estefania,
Centro Hospitalar de Lisboa Central, E.P.E.

- Reunido da Area de Pediatria Médica — 11 de Janeiro de 2011

Apresentam-se 2 fratrias com casos de VHL e descrevem-se os diferentes contextos em
que foram referenciados e estudados da Genética.

Descreve-se as caracteristicas principais desta doenca, nomeadamente, nas idades
pediatricas.

Identificam-se aspectos do aconselhamento genético em circunstancias diferentes,
ressaltando a necessidade de uma reavaliacdo continua das atitudes do médico
responsavel pelo aconselhamento.

Palavras chave: von Hippel-Lindau: aconselhamento genético



VIRUS HIN1 - A EXPERIENCIA DE UM SERVICO DE MEDICINA

Jodo Antunes?, Marisa Mariano®, Carla Maia®, Isabel Baptista®

1-Unidade Funcional de Medicina 1.2, 2- Servigco de Imunoalergologia, Centro
Hospitalar de Lisboa Central, EPE, Lisboa.

- XXXI Reunido Anual da SPAIC, Funchal, 14 a 17 de Outubro de 2010
(Comunicacdo Oral).

Introducéo: Os dados nacionais referentes a infec¢do pelo virus HIN1 indicam um
total de 192 294 casos notificados no periodo de 24/04/2009 a 23/02/2010 tendo-se
registado 1 436 (0.7%) internamentos no total (Fonte: DGS, SIARS). A infeccdo HIN1
foi responsavel por 121 (<0.1%) oObitos e os principais factores de risco identificados
foram obesidade moérbida (21%), doenca cardiaca (20%) e doenca pulmonar (20%). Em
doentes hospitalizados, € reportada historia de asma entre 24-50% dos casos (adultos e
criangas) e de doenca pulmonar obstrutiva cronica (DPOC) em 36% (adultos). Os
autores apresentam os dados referentes aos doentes com infeccdo HIN1 internados num
servigco de Medicina Interna.

Resultados: Registaram-se 13 doentes internados com infeccdo confirmada pelo virus
H1IN1, 8 mulheres e 5 homens, com idades compreendidas entre 36-84 anos (média
49,6 anos). Todos os internamentos ocorreram nos meses de Novembro e Dezembro de
2009, com uma duracdo de 3-9 dias (média 6 dias). Nove doentes tinham doenca
pulmonar (5 com asma e 4 com DPOC), 1 doente apresentava obesidade mérbida e 3
ndo reportavam co-morbilidades. Dos doentes pulmonares, 4 apresentavam outras co-
morbilidades (doenca oncologica em 2 casos, obesidade morbida e diabetes mellitus) e
apenas 3 ndo cumpriam terapéutica inalatéria diaria com broncodilatadores e/ou
corticéides. Onze doentes apresentavam hipoxeémia, sendo 4 doentes asmaticos, 4 com
DPOC e 3 sem doenca respiratdria, com valores medios de PaO2 de 64.6, 56.4 e 56.2
mmHg, respectivamente. A idade média dos doentes asmaticos, com DPOC e sem
doenca respiratoria era, respectivamente 42, 52 e 54 anos. Todos foram medicados com
oseltamivir. Qito doentes apresentaram sobreinfec¢do bacteriana com necessidade de
antibioterapia, sendo 2 doentes asmaéticos (40%), 3 com DPOC (75%) e 3 sem doenca
pulmonar (75%). Dois doentes, ambos sem doenca pulmonar prévia ou outras co-
morbilidades, necessitaram de ventilagdo invasiva e registou-se 1 6bito (sexo feminino,
84 anos de idade).

Discussdo: Os casos apresentados, apesar do numero reduzido, confirmam o maior
impacto do virus HIN1 em adultos jovens e alertam para o risco de co-morbilidades
associadas, nomeadamente doenca pulmonar prévia. A necessidade de ventilagdo
mecanica invasiva real¢ca a gravidade da infeccdo mesmo na auséncia de factores de
risco. Estes factos alertam para a importancia de estratégias de prevencdo de contagios,
vacinacao e uma abordagem correcta destes doentes em ambulatorio.

Palavras chave: virus HIN1, infeccdo, internamento
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