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PROGRAMA

SEXTA FEIRA | 04 DE ABRIL
08:30h Abertura do Secretariado
09:00-09:10h  ABERTURA DA REUNIAO

09:10-10:40h  SESSAO 1
Novas abordagens em velhas doengas
Moderadora: Celeste Barreto

Fibrose quistica
Telma Barbosa

Tuberculose
Luisa Pereira

Asma
Sénia Silva

10:40-11:00h  Coffee break

11:00-12:30h  SESSAO 2
Patologia do sono e ventilagao
Moderadora: Ana Casimiro
Polissonografia e poligrafia cardio-respiratéria: Indicagdes
Rosério Ferreira

Consequéncias neurocognitivas, cardiovasculares e metabélicas
do SAOS
Inés Cascais

Ventilagao domiciliaria na crianga: Revisdo das orientagdes
Nuria Madureira

12:30-13:00h  SIMPOSIUM 1 sanofi
Nirsevimab: Transformar ciéncia em prevengao
Palestrantes: Teresa Bandeira e Manuel Magalhaes

13:00-14:30h  Almogo
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14:30-16:00h

16:00-17:00h

SESSAO 3

Patologia congénita e neonatal

Moderadora: Maria Guilhermina Reis

Importancia da ecografia toracica na definigdo diagndstica

e decisao terapéutica

Manuel Magalhaes

Novos recursos na compreensao das malformagdes pulmonares
congénitas

Gustavo Rocha e Mariana Dias

Displasia broncopulmonar: Modelos preditivos
Ana Saianda

IMAGIOLOGIA
Quizz de casos clinicos
Moderadoras: Luisa Lobo e Lia Oliveira

SABADO | 05 DE ABRIL

08:30h

09:00-10:00h

10:00-10:45h

10:45-11:15h

11:15-12:30h

Abertura do Secretariado

CASOS CLINICOS
Moderadores: Augusta Gongalves e Pedro Flores

CONFERENCIA 1

Tomografia de impedancia elétrica em Pediatria
para avaliagao da insuficiéncia respiratéria aguda
Moderadora: Catarina Ferraz

Palestrante: Javier Trastoy-Quintela

Coffee break

SESSAO 4
Das velhas infe¢oes pulmonares
Moderador: Miguel Félix

Bronquiolite: Dos virus a lesdo pulmonar
Inés Azevedo

Pneumonias: Das vacinas aos antibioticos
Susana Castanhinha

Bronquiectasias: Redefinir estratégias de diagnéstico e gestao
Carolina Constant
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12:30-13:00h

13:00-13:30h

13:30h

CONFERENCIA 2
0 pulmao nos adolescentes, dos tabacos e outros
consumos

Moderadora: Teresa Bandeira
Palestrante: Sofia Ravara

SIMPOSIUM 2 @Pﬁzer
Doenga pneumocdcica em idade pediatrica:

0 que ha de novo?

Palestrante: Inés Marques

Encerramento da Reunido

15:00-17:00h

15:00-17:00h

WORKSHOP 1

Ecografia toracica hands on approach
Formadores: Manuel Magalh&es e Ana Cristina Gomes
Maximo 30 participantes

WORKSHOP 2

Cuidados respiratérios domiciliarios — Equipamentos
Formadores: Nuria Madureira, Ana Casimiro e Vanessa Costa
Maximo 30 participantes

A ventilagcdo ndo invasiva e os equipamentos de tosse mecanicamente
assistida sdo fundamentais na transicéo para o domicilio de um ndmero,
cada vez maior, de criangas com patologias respiratérias crénicas
complexas. No dmbito da ventilagdo ndo invasiva irdo ser abordados os
diferentes modos ventilatérios, indicagdes, contra-indicagdes, escolha
de equipamento e configuragdo. Posteriormente serdo mostrados
diferentes ventiladores, interfaces e acessérios. Relativamente ao
equipamento de tosse mecanicamente assistida abordar-se-a4 o seu
mecanismo de agdo, configuragdo, indicagbes e contra-indicagdes,
havendo também lugar a contactar com este equipamento. Pretende-se
familiarizar o participante com estes equipamentos, de forma a facilitar
a sua utilizagdo no &mbito da pratica clinica.




1. Ventilagao ndo invasiva: Modos ventilatérios, indicagdes,
contra-indicagoes, escolha de equipamento, configuragao (20 min)
Stand de VNI (60 min)
Ventiladores — CPAP, BiPAP, Hibridos
Interfaces — Pediatricas, faciais totais, oronasais
descartaveis e reutilizaveis, nasais, almofadas
Circuitos — Simples, aquecido, com linhas de monitorizagao
Acessorios diversos — Humidificador, filtros, valvulas
exalatérias, conectores

2. Equipamento de tosse mecanicamente assistida
In-exsuflador — Mecanismo de agao, parametrizagao,
indicagdes e contra-indicagdes (10 min)

Stand de In-exsuflador (30 min)

Cough-assist, circuitos e mascaras
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RESUMOS | CASOS CLIiNICOS

CC 01

EVALL: UM 'DESAFIO EMERGENTE NA SAUDE
RESPIRATORIA DOS JOVENS

Ema C. Freitas'; Carolina Simao?; Claudia Silva Rasquilha';
Susana Castanhinha'; Fatima Abreu'; Ana Casimiro’;
Raquel Lopes de Braganca'

"Centro Hospitalar Lisboa Central / Hospital Dona
Estefania; Hospital Divino Espirito Santo de Ponta
Delgaaa

Introducdo: A leséo pulmonar associada ao
uso de cigarros eletrénicos ou vaping (EVALI)
é uma doenca emergente e potencialmente
grave, particularmente em adolescentes.

Descricdo de caso: Adolescente, 16 anos,
sexo masculino, previamente saudavel, uti-
lizador de cigarros eletronicos desde ha um
ano, apresentou-se com quadro rapidamente
progressivo de tosse produtiva hemoptoica e
dispneia, sem febre ou outros sintomas as-
sociados. A admisséo no servigo de urgéncia,
encontrava-se hipoxémico (Sp02 79%), com
evidentes sinais de dificuldade respiratéria
e a auscultacdo pulmonar, diminuicdo do
murmurio vesicular e crepitagdes bilaterais.
Realizou radiografia de térax com reforgo
perihilar bilateral, consolidagdo paracardiaca
direita e angio-TC de térax que demonstrou
infiltrados micronodulares difusos com con-
solidacdes focais, sugestivos de pneumonia
de hipersensibilidade. Analiticamente, leuco-
citose com neutrofilia, PCR 170 mg/L e insu-
ficiéncia respiratoria tipo Il, com necessidade
de ventilagdo ndo invasiva durante 2 dias.
Realizou broncofibroscopia, com colheita de
lavado broncoalveolar, que revelou abundan-
tes hemossiderofagos. Os exames culturais
sequenciais foram negativos, a excecdo de

identificacdo de VSR em D9. Cumpriu antibio-
terapia endovenosa e pulsos de metilpredni-
solona, seguido de desmame lento de cortico-
terapia, com necessidade de oxigenoterapia
suplementar prolongada durante 2 meses. A
espirometria pré-alta demonstrou um padrao
obstrutivo grave (FEV1 34%, FVC 51%).
Conclusao: A histéria deste doente, o pa-
drao imagioldgico, os parametros inflama-
torios elevados e a resposta aos corticoides
sustentam o diagnostico de provavel EVALI,
uma entidade desafiante por se tratar de um
diagndstico de exclusdo e por ainda ser glo-
balmente desconhecida, mesmo entre profis-
sionais de sadde. A sensibilizacdo dos jovens
e populacdo geral para este e outros riscos
deste consumo devem ser prioritarios para a
promocao da sadde respiratdria.

CC 02

ENVOLVIMENTO RESPIRATORIO NA I;\TROFIA
MU'SCULAR E§PINHAL COM DIAGNOSTICO
PRE-SINTOMATICO

Filomena Santos', Mariana Santos', Ana Manuela Silva',
Joana Ribeiro?, Andreia Pinto', Niria Madureira'
"Unidade de Pneumologia Pedidtrica, Hospital Pedid-
trico, ULS Coimbra; ?Centro de Desenvolvimento da
Crianga, Hospital Pedidtrico, ULS Coimbra

Introducdo: A atrofia muscular espinhal
(AME) é uma doenca genética neuromuscu-
lar caracterizada por uma fraqueza muscu-
lar proximal progressiva. O surgimento de
terapéuticas modificadoras da doenga, com
melhores resultados com a administragdo
precoce, justificou o desenvolvimento de
programas de rastreio neonatal. Em Portugal
este programa iniciou-se como projeto piloto



em outubro de 2022. O envolvimento respira-
torio em doentes pré-sintomaticos esta ainda
pouco descrito na literatura, sendo a sua vigi-
lancia alvo de debate.

Descrigdo: Lactente do sexo feminino, fruto
de gravidez vigiada e de termo, com rastreio
neonatal positivo para AME. Posterior confir-
magédo de AME tipo 1 (delec,a~0 em homo-
zigotia dos exo~es 7 e 8 do gene SMN1 e 2
co’pias do gene SMN2). Na terceira semana
de vida, com exame neurologico sem altera-
¢0es, realizou onasemnogeno abeparvoveque
(Zolgensma®). Foi avaliada pela pneumolo-
gia, encontrando-se assintomatica do pon-
to de vista respiratorio e com boa evolugéo
ponderal, sendo a gasometria venosa (GSV)
e a oximetria noturna normais. Aos 3 meses
apresentava paraparésia proximal, discreta
taquipneia e respiracdo de predominio abdo-
minal. Mantinha GSV sem alteracbes mas a
oximetria noturna mostrou clusters de des-
saturagdo com SpO 2 minima 85% e SpO
2 média 97%. O estudo poligrafico de sono
(4,5 meses) mostrou eventos respiratdrios em
sono REM caracterizados por diminuicdo do
fluxo aéreo e dos movimentos toracicos e ab-
dominais (apneias pseudocentais) com indice
de 15.8/h, indice de apneias centrais 4.3/h,
indice de apneias e hipopneias obstrutivas
0/h, frequéncia respiratoria entre 32 e 50 cc/
min, Sp0 2 média 98% e Sp0 2 minima 75%
com indice de dessaturagdes 17,4/h e TcCO2
entre 35 e 42 mmHg. Decidido iniciar ventila-
¢ao ndo invasiva eletivamente.

Conclusao: 0 diagnostico e o tratamento
precoce da AME tém levado a um melhor
prognéstico respiratdrio, sendo os resultados
variaveis com as diferentes terapéuticas e 0s
seus momentos da administracdo, os exames
auxiliares de diagnostico realizados para vi-
gilancia respiratoria e os critérios para ven-
tilagdo ndo invasiva utilizados. As alteracdes
do estudo poligrafico do sono encontradas
nesta doente sdo consideradas marcadores
precoces de fraqueza muscular respiratoria,
justificando, para alguns grupos europeus,
ventilagdo ndo invasiva. Com este caso, 0s
autores pretendem reforgar a importancia da

vigilancia respiratdria precoce nos doentes
com AME identificados pelo rastreio neonatal.

CC 03

SINDRpME DE HIPOVENTILAQAO CENTRAL
CONGENITA DE APRESENTAGAO ATIPICA
Ariana Gongalves Marques'; Mariana Dias Costa?;
Chantal Cortesao®; Daniela Catalao'; Cristina Pereira?;
Niria Madureira®

'Centro Hospitalar de Leiria / Hospital de Santo André;
2Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra, EPE /
Hospital Pedidtrico de Coimbra;, *Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra / Hospitais da Universidade
de Coimbra

Introducé@o: A Sindrome de Hipoventilagdo
Central Congénita (SHCC) é uma doenca ge-
nética rara, caraterizada por hipoventilagéo
central, principalmente durante o sono, e
resposta ventilatoria anormal & hipercapnia
e a hipoxia. Manifesta-se, por norma, apos 0
nascimento com insuficiéncia respiratoria hi-
percapnica grave, sendo entdo designada de
SHCC de inicio precoce. O diagnéstico com
manifestacdes apos o primeiro més de vida,
habitualmente na sequéncia de uma intercor-
réncia respiratéria ou anestesia, tem também
sido descrito - SHCC de inicio tardio.

Os autores descrevem um caso de SHCC de
manifestacdes antes do més de vida e com
uma apresentacao atipica.

Descri¢do: Recém-nascida de 22 dias de
vida, sem antecedentes pessoais ou fami-
liares de relevo, levada a Urgéncia Pedia-
trica por episodio de engasgamento apés a
mamada, sem perda de conhecimento. A ad-
missdo, apresentava Sp02 entre 89 e 95%,
sem sinais de dificuldade respiratéria e com
auscultagdo cardiopulmonar normal. Ficou in-
ternada para vigilancia, tendo-se constatados
multiplos episddios de dessaturagéo durante
sono (Sp02 minima de 65%). A investigagdo
realizada incluiu: gasometria venosa com pH
7.36, pC02 54mmHg e HCO3- 30.5mmol/L;
radiografia de torax sem alterages; pesquisa
de virus nas secregdes respiratdrias negativa;
ecocardiograma sem alteragdes; ecografia
transfontanelar sem alteracoes e electroen-
cefalograma (EEG) sem atividade paroxistica.
Durante a realizacdo do EEG, e ja perante a



suspeita de SHCC, foram colocadas bandas
toracica e abdominais e monitorizacdo car-
dio-respiratdria. Verificaram-se multiplos epi-
sodios de dessaturagdo (até 60%) de causa
central e sem resposta da frequéncia cardia-
ca ou frequéncia respiratoria. Iniciou ventila-
¢ao ndo invasiva (VNI) durante o sono - modo
BiPAP com IPAP 11 cmH20, EPAP 5 cmH20 e
FR 30 cc/min. O estudo genético revelou uma
mutacdo missense no exao 2 ¢.305G>T em
heterozigotia no gene PHOX2B, confirmando
o diagnéstico de SHCC. Teve alta sob VNI e
monitorizagdo cardio-respiratéria durante o
sono, e mantém seguimento multidisciplinar.
Conclusao: A identificacdo de uma mutagéo
NPARM ndo previamente documentada na
literatura (missense no exdo 2 ¢.305G>T)
dificulta a correlacdo gendtipo-fendtipo. No
entanto, estudos recentes associam as mu-
tacdes NPARM no exdo 2 a quadros clinicos
com menor gravidade e de inicio mais tardio,
como o verificado nesta doente.

Com este caso, os autores pretendem aler-
tar para a possibilidade de a SHCC ter como
Unica manifestacdo a hipoxemia durante o
$0no, mesmo no primeiro més de vida, sendo
fundamental um elevado indice de suspeicéo
para um diagndstico precoce.

CC 04

ESTENOSE TRAQUEAL IDIOPATICA — UM
DESAFIO DIAGNOSTICO E TERAPEUTICO
Mariana Mainsel Lima; Madalena Ferreira Duarte;
Ana Saianda; Carolina Constant; Rosario Ferreira;
Luisa Pereira; Teresa Bandeira; Lia Oliveira

Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE / Hospital de
Santa Maria

Introducé@o: A estenose laringea e/ou traqueal
idiopatica ¢ um diagnostico de exclusao de-
pois de afastadas entubacdo prolongada,
doenga granulomatosa, trauma ou cirurgias
prévias. E extremamente rara, pelo que o
diagndstico é desafiante e a terapéutica cen-
tralizada em centros com experiéncia.

Descrigdo: Rapaz de 9 anos, referenciado por
estridor bifasico progressivo com cerca de
dois meses de evolug&o, sem resposta a tera-
péutica convencional (broncodilatadora e cor-

ticosterdides sistémicos). Nos primeiros anos
de vida apenas a referir que apresentou otite
média supurada e laringite recorrentes. Sem
histéria de entubacdo prévia, trauma, infe-
¢oOes recentes ou doenga autoimune. ATC-To-
racica evidenciou espessamento concéntrico
significativo das paredes posteriores da tran-
si¢do laringo/traqueal, ao nivel de C6-C7 até
C7-D1, com espessura concéntrica de 4 mm
(medido no plano axial) e parietal (superior e
inferiormente) de 2 mm, com diametro inter-
no minimo de 5 mm.

A broncoscopia documentou estenose com-
plexa a cerca de 3,5 cm das cordas vocais e
7 cm da carina, de estrutura rigida, onde ape-
nas passava aspirador de 1 mm. Procedeu-se
a dilatacdo com baldo, com repermeabiliza-
¢ao parcial da traqueia.

A restante investigacdo resultou em estu-
do etioldgico inconclusivo (infegdes, doenga
granulomatosa e restante autoimunidade
excluidas). Pela persisténcia do quadro foram
realizadas mais duas dilatages, sem me-
Ihoria significativa pelo que foi considerada
necessidade de corre¢ao cirargica. 0 caso foi
discutido com um centro de referéncia inter-
nacional para cirurgia da traqueia- Hospital
Virgen Del Rocio (Sevilha). O doente foi sub-
metido a corregdo cirurgica definitiva da este-
nose, com anastomose topo a topo. Anatomia
patologica revelou infiltrado inflamatorio in-
caracteristico. Apresentou resolucdo comple-
ta da sintomatologia e dois meses depois da
correcdo cirlrgica repetiu-se broncoscopia
com tecido cicatricial ndo estenosante, verifi-
cando-se boa evolugdo. Mantém seguimento
em consulta de pneumologia pediatrica.
Conclusdo: O reduzido ndmero de casos
descritos implica que o reconhecimento e
abordagem desta entidade sejam um desafio
multidisciplinar. Com este caso, 0s autores
pretendem alertar para esta condicdo, raris-
sima em idade pediatrica, e alertar para a
necessidade de pensar neste diagnéstico nas
situacdes de estridor e dispneia progressivas
sobretudo em idade escolar.



CC 05

PNEUMONIA COMPLICADA COM DERRAME,
UM CASO DE FALENCIA VACINAL

Ana Raquel Pechirra; Ana Viveiros;

Nuno da Fonseca Martins; Juan Gongalves

Hospital do Divino Espirito Santo de Ponta Delgada

A introdugdo da vacina conjugada contra in-
fecdes por Streptococcus pneumoniae de 13
serotipos (Pn13) no Programa Nacional de
Vacinagéo (PNV) portugués em 2015 permitiu
reduzir a incidéncia de doenca invasiva pneu-
mocdcica (DIP) provocada por serotipos vaci-
nais. Ainda assim, 37,7% dos casos de DIP em
idade pediatrica sdo provocados por alguns se-
rotipos vacinais, sendo o serotipo 3 0 mais fre-
quentemente identificado (26,9% dos casos).

Descreve-se 0 caso de uma crianga de 8
anos do sexo masculino com antecedentes
de internamento aos 8 anos por pneumonia
bacteriana hilar a direita e obesidade. Sem
alergias medicamentosas conhecidas nem
medicacdo habitual. PNV atualizado inclu-
sive Pn13. Recorreu ao servigo de urgéncia
em Fevereiro de 2024 por febre alta, rinorreia
serosa, tosse produtiva de agravamento no-
turno, toracalgia esquerda e dispneia com 4
dias de evolucéo e agravamento progressivo.
A admissdo apresentava-se polipneico com
tiragem infracostal, oximetria de pulso 91-
93% em ar ambiente e aumento do tempo ex-
piratorio. A auscultacdo pulmonar com mur-
murio vesicular diminuido na base esquerda.
Analiticamente com aumento marcado dos
pardmetros de infecdo (Leucdcitos 15.470/
uL, Neutréfilos 11.800/uL (76,4%), PCR 40,3
mg/dL, PCT 20,9 ng/mL) e radiografia tora-
cica com opacidade na base esquerda pelo
que foi internado no servigo de pediatria sob
antibioterapia endovenosa com amoxicilina/
acido clavulanico. Agravamento progressivo
da dispneia e da toracalgia ao longo do pri-
meiro dia de internamento (D1), com neces-
sidade de oxigenoterapia suplementar por
6culos nasais. Em D3 de internamento, por
manter febre e dispneia apos 48 horas de
antibioterapia, repetiu estudo analitico com
ligeira melhoria dos parametros inflamatorios
(Leucdcitos 17.360/uL, Neutrdfilos 12.400/
uL (71,7%), PCR 33,8 mg/dL, PCT 5,85 ng/

mL), e radiografia toracica que mostrou apa-
gamento do seio costofrénico a esquerda com
imagem de opacidade em toalha cobrindo
quase a totalidade do hemitorax esquerdo,
compativel com derrame pleural, pelo que se
alterou antibioterapia para clindamicina e ce-
fotaxima endovenosos. Para melhor caracte-
rizagao realizou ecografia toracica em D4 que
revelou derrame pleural de grande volume a
esquerda, septado, condicionando atelectasia
de quase todo o pulmdo homolateral, pelo
que realizou toracocentese diagnéstica com
saida de 30mL de liquido pleural (LP) com-
pativel com empiema. Em D6, repetiu estudo
imagioldgico, sobreponivel, e, em D7, realizou
TC toracica que evidenciou manutengdo de
volumoso derrame pleural loculado & esquer-
da condicionando atelectasia compressiva do
pulmdo homolateral e desvio do mediastino
para a direita. Neste contexto, realizou eco-
cardiograma que demonstrou compromisso
da funcdo cardiaca por obstrucdo ao trato
de saida. Pela necessidade de cuidados mais
diferenciados foi transferido para a unidade
de cuidados intensivos pediatricos do Hospi-
tal de Santa Maria. A admissao repetiu eco-
grafia toracica e foi colocado dreno tordcico
com saida espontinea de 250mL de LP. Em
D9, por isolamento de S. pneumoniae serotipo
3 no LP por técnica de PCR, alterou-se anti-
bioterapia endovenosa para amoxicilina/acido
clavulanico. Cumpriu um total de 9 doses de
alteplase com melhoria progressiva do der-
rame, reducéo progressiva da oxigenoterapia
com suspensdo em D11 e remogdo do dreno
toracico em D12. Em D13 foi transferido para
a unidade de pneumologia pediatrica, onde
evolui favoravelmente, tendo tido alta para o
domicilio em D15 com amoxicilina/acido cla-
vulanico oral durante mais 6 dias.

Serve 0 presente caso para destacar que,
apesar de 62,3% dos casos de DIP em ida-
de pediatrica ser causado por serotipos ndo
incluidos na Pn13, justificando a introdugéo
da vacina conjugada contra infecoes por S.
pneumoniae de 20 serotipos (Pn20) no PNV,
ainda existe uma percentagem significativa
de casos provocados por serotipos vacinais
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CC 06

DISCINESJA CILIAR PRIMARIA E ESOFAGITE
EOSINOFILICA — DUAS ENTIDADES ]
SOBREPOSTAS OU UMA VIA INFLAMATORIA
coMum?

Lara Margarida Navarro; Joana Vilaga'; Telma Barbosa?;

Marta Ribeiro Silva'; Carla Moreira'; Augusta Gongalves'
"Hospital de Braga; ?CMIN

Introducéo: A discinésia ciliar primaria (DCP) é
uma doenca genética rara, clinicamente hete-
rogénea, caracterizada por alteragoes estrutu-
rais e/ou funcionais dos cilios, que comprome-
tem a clearance muco-ciliar das vias aéreas.
Por outro lado, a Esofagite Eosinofilica (EEo)
€ uma doenca cronica caracterizada por sin-
tomas de disfungdo e inflamagdo esofégica,
com infiltragdo de eosindfilos na mucosa.
Apesar de, até a data, ndo existir uma corre-
lacdo descrita na literatura entre estas duas
patologias, apresentamos um caso com So-
breposicdo das mesmas.

Descrigdo: Adolescente de 14 anos, sexo
masculino, antecedentes de pneumonia con-
génita no periodo neonatal, otites de repeticéo
e duas intervencdes cirurgicas por ORL aos
5 e 11 anos. PNV atualizado com anti-pneu-
mococica 13 e 23 valentes. Mde com rinite
alérgica e irmdos com sibilancia recorrente.
Episddios de sibilancia recorrente entre os 4
meses e 0S 6 anos, e desde 0s 2 anos com
infecOes das vias aéreas superiores de repe-
ticdo. Medicado cronicamente com corticdide
inalado e montelucaste, com adesao irregular
ao tratamento.

Aos 8 anos, apds 3 episddios de pneumonia
durante o mesmo ano e por radiografia to-
racica com imagem persistente de infiltrado
peri-hilar direito, realizou TC pulmonar que
mostrou densificacdo com padrdo microno-
dular no lobo inferior direito, compativel com
impactac&o bronquiolar com secrecdes, e co-
lapso do lobo médio com oclusdo do bron-
quio e estenose do bronquio inferior direito.
Realizou, ainda, TC dos seios perinasais que
mostrava sinusite etmoidal e maxilar. Nes-
sa altura, foi encaminhado para consulta de
Pneumologia Pediatrica. Apresentava boa
evolugdo estaturoponderal e exame objetivo

sem alteragbes, nomeadamente auscultagdo
pulmonar normal. Realizou dois testes de
suor negativos, doseamento de imunoglobu-
linas normal, estudo de populagdes linfocita-
rias por citometria de fluxo sem alteragoes,
hemograma sem eosinofilia (300/uL), provas
funcionais respiratorias com FEV-1 normal
com resposta significativa ao broncodilata-
dor (>20%), testes cutaneos para alergénios
negativos, broncofibroscopia com LBA que
mostrou abundantes secrecdes purulentas e
espessas na traqueia, carina e arvore bron-
quica direita, que obstruiam parcialmente
0 lobo médio. Isolamento de Haemophilus
Influenzae e Streptococcus pneumoniae no
microbioldgico de secrecdes, pesquisa de
Mycobacterium tuberculosis negativa. Pro-
grediu na investigacdo com a realizacéo do
estudo de ciliopatias que confirmou DCP por
microscopia eletronica e estudo genético. Aos
12 anos, a TC pulmonar mostrou bronquiecta-
sias cilindricas difusas e atelectasia completa
do lobo médio. Atualmente sob terapéutica
com budesonido + formoterol inalados, que
cumpre de forma irregular, azitromicina 3 ve-
Zes por semana, cinesiterapia respiratoria e
drenagem didria de secregoes.

Durante o seguimento, com 9 anos, iniciou
queixas de impactacdo alimentar e engas-
gamentos frequentes, tendo sido realizado
o0 diagndstico de EEo. Atualmente medicado
com budesonido orodispersivel, com controlo
clinico e histoldgico.

Conclusao: O diagndstico concomitante de
DCP e EEo ndo é comum.

Apesar de ndo haver uma correlagdo dire-
ta descrita na literatura, sabe-se que a DCP
condiciona infecbes respiratorias de repeticao
e consequentemente um estado inflamatorio
crénico, que pode alterar a resposta imunol6-
gica favorecendo vias inflamatdrias comuns
a EEo como a resposta por linfécitos Th2. Por
outro lado, a DCP pode estar associada ao
aumento do refluxo gastroesofagico, desen-
cadeando inflamagéo da mucosa esofégica, 0
que facilita a infiltragdo por eosindfilos.

A predisposicao para a atopia pode também
ser um fator comum que se associa as duas
patologias.
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PNEUMQTORAX HIPERTENSIVO
ESPONTANEO EM CRIANGA — QUANDO
SUSPEITAR DE DOENGA SISTEMICA
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Paulo Calvinho®; Rui Alves?; Ana Casimiro?

"Hospital do Divino Espirito Santo, Ponta Delgada; 2Cen-
tro Hospitalar Lisboa Central / Hospital Dona Estefania;
3Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE / Hospital de
Santa Marta

Introducéo: A sindrome DICER1 é uma con-
dicdo genética rara que predispoe ao desen-
volvimento de tumores, tanto benignos quanto
malignos, principalmente em criangas e ado-
lescentes. Esta sindrome é causada por mu-
tagOes no gene DICER1. Este desempenha um
papel crucial na biogénese de microRNAs, re-
guladores importantes da expressao genética.
0 tumor mais caracteristico da sindrome DI-
CER1 é o blastoma pleuropulmonar (PPB), um
tumor pulmonar primario que ocorre predo-
minantemente em crian¢as abaixo dos seis
anos. A sobrevida global de cinco anos varia
de 53% a 100%, dependendo do tipo.

Além do PPB, a sindrome DICER1 esta as-
sociada a outros tumores, incluindo o tumor
de células de Sertoli-Leydig do ovario, nefro-
ma quistico, bocio multinodular, carcinoma
da tiréide e sarcoma anaplasico do rim. No
sistema nervoso central, as manifestacoes
incluem blastoma pituitario, pineoblastoma,
meduloepitelioma do corpo ciliar e sarcoma
primério do sistema nervoso central.

0 diagndstico da sindrome DICER1 é feito
através da identificagdo de mutagdes no gene
DICERT. A vigilancia clinica continua é reco-
mendada para as pessoas afetadas e para

os familiares. A abordagem inclui exames de
imagem regulares para detectar tumores em
fases iniciais. Os quistos pulmonares devem
ser operados se forem de grande volume ou
apresentarem sinais de malignidade.
Descrigdo: Crianca de 2 anos, do sexo femi-
nino, fruto de gravidez vigiada com ecografias
fetais normais, sem antecedentes pessoais
de relevo. Recorreu ao servico de urgéncia
(SU) com sintomas respiratorios com uma
semana de evolugdo acompanhada de uma
diminuicdo do murmdrio vesicular nos 2/3 in-
feriores do hemitdrax direito. A radiografia de
torax demonstrava uma bolha gigante nessa
localizagéo. Analiticamente, leucécitos 7.400/
mcL, neutrdfilos 2.200/mcL e PCR 11.2 mg/L.
A pesquisa de virus respiratorios foi positiva
para VSR e rinovirus. A tomografia computo-
rizada de torax demonstrou um pneumotorax
a direita multisseptado e um quisto na lingula
com 1 cm de didmetro.

Durante a permanéncia no SU verificou-se
um agravamento clinico com taquicardia e
hipoxémia. Realizou nova radiografia de torax
que mostrou agravamento do pneumotorax
com desvio para a esquerda das estruturas
do mediastino. Foi encaminhada para a sala
de reanimacgdo onde foi realizada drenagem
do pneumotdrax com agulha pela equipa de
cirurgia pediatrica, com saida de ar ectopico.
No entanto, apesar deste procedimento, hou-
ve agravamento do pneumotdrax ao final do
dia, motivo pelo qual foi decidido colocagdo
de dreno toracico no bloco operatorio.
Durante o internamento o caso foi discutido
entre a cirurgia pediatrica e a cirurgia tora-
cica e decidido realizar ressecgdo segmentar
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atipica do lobo superior direito.

A anatomia patoldgica descreveu presenca
de volumosas bolhas enfisematosas subpleu-
rais e fibrose da pleura visceral. Nao obser-
vou granulomas nem alteracdes sugestivas
de malformacéo congénita das vias aéreas
pulmonares (CPAM).

A investigagdo analitica especifica ndo reve-
lou alteragdes, nomeadamente funcdo tiroi-
deia, alfa-1-antitripsina, neuro-enolase es-
pecifica e receptor do peptideo libertador de
gastrina (ProGRP). As ecografias abdominal,
pélvica e tiroideia também foram normais.
0 teste genético demonstrou uma variante
patogénica heterozigética no gene DICER1
(€.5320C>T p.(GIn1774Ter)).

Seis meses ap0s a cirurgia, a crianga en-
contra-se assintomatica, mas mantém uma
discreta diminuicdo do murmdrio vesicular no
hemitérax direito. Aguarda testes de fungéo
pulmonar e continua a ser acompanhada re-
gularmente em consultas hospitalares.
Conclusdo: A apresentacdo inicial deste caso
poderia sugerir doenca local, como enfisema
lobar congénito, no entanto o quisto contralate-
ral e intraparenquimatoso levantou a suspeita
de doenca sistémica. Ao contrario da CPAM, a
cirurgia é fundamental nesta sindrome.

Em resumo, a sindrome DICER1 é uma condi-
cao genética rara que predispde ao desenvol-
vimento de varios tumores cuja identificagéo
precoce é essencial para a reducdo da mor-
bimortalidade.
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ACI:lADOS RI-'\DIOLOGICOS QUE PERSISTEM
ALEM DA CLINICA
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Introducéo: A radiografia toracica, realizada
em contexto de infecdo respiratoria, pode re-
velar alteragbes que, muitas vezes, ndo estdo
diretamente relacionadas com a condigdo
clinica apresentada. Quando essas altera-
¢oes persistem ou quando ndo se explicam
completamente pela clinica inicial, é funda-
mental que seja realizada uma investigacéo
adicional para excluir condi¢des subjacentes
significativas. Relatamos dois casos clinicos
de adolescentes com achados radioldgicos
incidentais detetados em radiografia toracica
realizada em contexto de infecdo respiratoria.
Descrigdo: Caso 1: Adolescente de 15 anos,
trazido a urgéncia por tosse produtiva, mati-
nal, com 1 més de evolugdo, ocasionalmente
associada a sensacao de dificuldade respira-
toria. A radiografia toracica revelou imagem
uma hipotransparéncia homogénea arredon-
dada junto ao bordo cardiaco direito. Apds
tratamento com azitromicina e corticoterapia,
repetiu-se a radiografia, que permaneceu
inalterada. A tomografia computorizada (TC)
toracica identificou uma formacéo hipervas-
cular de 44x29mm, compativel com uma
malformagdo vascular pulmonar, tendo sido
encaminhado para cardiologia. A angiografia
por cateterismo confirmou o diagnostico de
Sindrome de Cimitarra, evidenciando retorno
venoso parcial com veias pulmonares direitas
a drenar para a VCl e anomalia do retorno ve-
noso sistémico com veia azigos a drenar na
veia cava superior. A malformagcéo venosa foi
corrigida cirurgicamente com sucesso.

Caso 2: Adolescente de 14 anos, previamente
saudavel, trazido a urgéncia por tosse irritati-
va ha 5 dias que desencadeava dor toracica.
Referia historia de infecdo por Covid-19 no
més anterior. A radiografia toracica revelou
pequena hipotransparéncia arredondada no



campo superior do hemitorax direito. Apos
tratamento com azitromicina, repetiu a radio-
grafia que se manteve sobreponivel. A TC to-
racica identificou a presenca de lobo &zigos a
direita, uma variante anatoémica benigna, ndo
exigindo qualquer intervencao além do segui-
mento clinico habitual.

Conclusdo: A identificacéo de anomalias pul-
monares estruturais em exames radioldgicos
de rotina implica uma investigacéo posterior
para otimizar a abordagem terapéutica e/ou
a orientac&o clinica. 0 lobo da veia azigos é
uma variante anatdmica pulmonar benigna
sem repercussao clinica. Por outro lado, o
Sindrome de Cimitarra é uma malformagéao
vascular pulmonar complexa e rara, que fre-
quentemente esta associada a outras anoma-
lias cardiovasculares e pulmonares, e requer
um diagndstico preciso, devido ao potencial
impacto hemodindmico e necessidade de
intervencgdo cirurgica. Uma avaliagdo multi-
disciplinar é fundamental para garantir um
seguimento adequado destes casos.

PO 03

TUBERCULOSE PULMONAR EM LACTENTE:
UM DESAFIO DIAGNOSTICO

Rita Salgueiro; Catarina Francisco; Joana Filipe Ribeiro;
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Rita S. Oliveira

Unidade Local de Satide da Guarda, EPE / Hospital
Sousa Martins

Introdugdo: A tuberculose (TB) é uma doenca
infetocontagiosa causada por Mycobacterium
tuberculosis (MTC) e transmitido por via ina-
latoria. A forma pulmonar é a mais frequente
na pediatria. A abordagem diagnostica devera
ser sistematizada de acordo com 3 etapas:
anamnese e exame fisico detalhados; estudo
imagioldgico; investigacdo para identificacao/
isolamento do agente.

Os ultimos dados a nivel nacional apontam
para 58 casos de TB diagnosticada em crian-
cas até aos 5 anos entre 2020 e 2022, que
constitui 4% dos casos no total.

Descrigdo: Lactente de 6 meses, saudavel,
com plano nacional de vacinagdo atualizado
sem vacina do bacilo Calmette—Guérin, re-

correu ao Servico de Urgéncia por tosse seca
ha 15 dias, por vezes emetizante. Associada-
mente, rinorreia anterior, nogdo materna de
respiragdo ruidosa e recusa alimentar parcial.
Apresentava um ganho ponderal insuficiente,
com média de 6g/dia em 2 meses. Sem outra
sintomatologia, nomeadamente febre ou sin-
tomas sistémicos.

A entrada, apresentava-se com bom estado
geral, saturagdo de oxigénio de 97% e dis-
creta tiragem intercostal, sem mais sinais de
dificuldade respiratdria. A auscultacéo, apre-
sentava diminui¢do do murmurio vesicular da
metade inferior do hemitérax a direita, sem
ruidos adventicios.

A radiografia de térax revelou hipotranspa-
réncia do lobo inferior direito, realizando eco-
grafia tordcica: “hepatizacdo de parénquima
pulmonar lobar inferior direito, sugestivo de
consolidacdo pulmonar, coexistindo Iami-
na de derrame pleural ipsilateral (3mm)”. O
estudo analitico revelou leucocitose marca-
da (31.000/uL) com predominio neutrofilico
(70%) e proteina C reativa de 13,77mg/dI. Foi
assumida pneumonia do lobo inferior direito
com derrame e iniciado ceftriaxone na dose
100mg/kg/dia em regime de internamento.
Ao 8° dia de antibioterapia (ATB), a radiografia
era sobreponivel. Assim, realizou estudo ana-
litico alargado, incluindo gasometria venosa,
Interferon Gama Release Assay (IGRA), pes-
quisa de doenga de armazenamento e teste
do suor, tendo-se o IGRA revelado positivo ao
10° dia de ATB. Foi detetado por Reagdo em
Cadeia da Polimerase, o complexo MTC, con-
firmando-se um caso de TB pulmonar ativa.
Decidiu-se o inicio de tuberculostaticos em
internamento. Teve alta ao 24° dia de inter-
namento com melhoria clinica e analitica e foi
orientado para consulta de pneumologia pe-
diatrica em hospital diferenciado e com instru-
¢oes para aguardarem no domicilio o contacto
de Saude Publica para rastreio dos familiares.
Concluiu-se que o contacto identificado se
tratou de primo em 2° grau, emigrado e que
regressou a Portugal, e posteriormente foi
diagnosticado com TB pulmonar e internado
cerca de um més. Tanto o pai como a mée do
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lactente revelaram-se negativos.

Cumpriu a terapéutica tripla durante 4 meses e
posteriormente dupla durante 12 meses, com
remissdo da doenca ativa. Atualmente, apre-
senta bronquiectasias sequelares pds TB, com
alguns episddios de infeces respiratorias sem
necessidade de internamento. A nivel ponderal,
houve uma boa evolugéo, com recuperagdo do
peso para o percentil habitual prévio.
Conclusao: 0 diagnostico de TB pulmonar na
crianga € particularmente desafiante, sendo
importante a conjugacdo de dados clinicos
com fatores de risco e exames complemen-
tares de diagnostico. Deve-se colocar esta
hipdtese em quadros de tosse persistente,
sobretudo perante sintomas sistémicos e/ou
perda ponderal.

Neste caso em concreto, destaca-se a moro-
sidade no diagnostico por desconhecimento
de contexto epidemioldgico, posteriormen-
te descoberto, e de se tratar de um peque-
no lactente cujo sinais e sintomas sdo mais
inespecificos e com diagnosticos diferenciais
mais comuns.

PO 04

HEMOPTISES EM ADOLESQENTE:

AS CAUSAS RARAS TAMBEM EXISTEM
Mariana Sousa Santos'; Filomena Santos?;

Ana Manuela Silva®; Raquel Penteado®; Teresa Reis Silva®;
Nadia Laezza®; Joana Lopes®; Inés Luz®; Alexandra Dinis®;
Miguel Félix®

"Centro Hospitalar de Leiria / Hospital de Santo André;
2Centro Hospitalar do Médio Tejo, EPE / Unidade de
Torres Novas, 3Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra, EPE / Hospital Pedidtrico de Coimbra

Introdug@o: As hemoptises séo pouco frequen-
tes em idade pediatrica e quando ocorrem sio
habitualmente vestigiais, autolimitadas e no
decorrer de infecOes respiratdrias. Perante
hemoptises moderadas ou massivas deve ini-
cialmente sempre ser feita referenciacéo e/ou
discussdo com a Pneumologia Pediatrica.

Descri¢do do caso: Adolescente do sexo femi-
nino, 12 anos, trazida ao Servigo de Urgéncia do
hospital da area de residéncia por episodio stbi-
to de tosse com saida de sangue vivo em grande
quantidade, sem clinica de infecdo respiratoria,
perda ponderal, sudorese noturna ou outra. Ne-

gava epistaxis e trauma. Tinha tido um primeiro
episddio de tosse com expetoragdo raiada de
sangue 6 meses antes, interpretado como fragi-
lidade vascular em contexto de infegéo das vias
aéreas superiores, mantendo depois episodios
esporadicos, em pequena quantidade.

A observagdo ndo apresentava dificuldade
respiratdria, Sp02 98% em ar ambiente, he-
modinamicamente estdvel, com acessos de
tosse frequentes com saida de sangue vivo
em quantidade moderada e coagulos. Orofa-
ringe e rinoscopia sem identificacéo de lesdes
sangrantes. Restante exame objetivo, incluin-
do auscultago pulmonar, sem alteragoes.
Administrado &cido tranexdmico e realizada
avaliacdo analitica que mostrou hemoglobi-
na 12,6 g/dL, leucdcitos 9000/uL, plaquetas
328.000/uL, LDH 196 U/L, coagulacéo, fun-
¢ao renal, ionograma e funcdo hepatica sem
alteragdes. Radiografia de torax “sem altera-
¢oes de relevo”.

Transferida para hospital terciario para avalia-
c¢ao por Otorrinolaringologia, cuja observacao
ndo identificou causa, ficando internada para
vigilancia.

Nas horas seguintes manteve acessos de
tosse com vestigios de sangue, seguidos de
novo episodio de hemoptises moderadas. He-
mograma de controlo nessa altura mostrou
hemoglobina de 11,6g/dL. Radiografia de
térax com hipotransparéncia triangular re-
trocardiaca, heterogénea. Angio-TC mostrou
uma imagem de formagdo endobrdnquica,
solida, no lumen do bronquio lobar inferior
esquerdo, com cerca de 26x18mm, realcando
apos a administracdo de contraste endoveno-
s0, levantando a suspeita de lesdo neoplasica.
Realizou broncofibroscopia diagnostica, com
visualizacio de massa arredondada de aspe-
to regular e coloragdo eshranquicada/acin-
zentada, na emergéncia do bronquio lobar
inferior esquerdo, ocupando praticamente
a totalidade do limen, sem hemorragia ati-
va. Realizada bidpsia, cujo estudo anatomo-
patologico e imunohistoquimico permitiu o
diagndstico de tumor carcinoide (forte imu-
noexpressdo de cromogranina, sinaptofisina,
CD56 e TTF1).



Realizada PET para estadiamento, com analo-
go da somatostatina (DOTANOC-Ga68), con-
sistente com tumor carcinoide endobronquico
a esquerda e sem evidéncia de outras locali-
zacOes, nomeadamente ganglionares.
Atualmente assintomatica, aguarda trata-
mento cirdrgico a curto prazo.

Conclusdo: A maioria das causas de hemop-
tises em criancas sdo faceis de identificar,
muitas vezes autolimitadas, e associadas a
patologias frequentes de baixa gravidade.
Apesar de raras em idade pediatrica, as le-
soes tumorais podem estar na base de um
quadro de hemoptises, sendo os tumores
neuroenddcrinos (como o carcinoide) um dos
exemplos.

Estes tumores, quando localizados e de ori-
gem bronquica primaria, sdo habitualmente
passiveis de tratamento por excisdo cirrgica
total. Para o bom prognostico nestas circuns-
tancias contribuem um indice de suspei¢do
elevado, bem como uma abordagem diagnos-
tica e plano terapéutico efetuados de forma
estruturada e multidisciplinar.

PO 05

UM CASO DE SIBILANCIA PERSISTENTE
EM IDADE PEDIATRICA — UM ACHADO
INESPERADO

Inés Medeiros de Carvalho; Carolina Siméo;

Marta Mendonga; Joana Fortuna; Juan Gongalves
Hospital Divino Espirito Santo de Ponta Delgada

Introducé@o: A paresia diafragmatica congéni-
ta (PDC) resulta da disfungdo do nervo fréni-
€0 que, na maioria dos casos, é causada por
trauma no parto ou no contexto de cirurgia
cardiotoracica. A sintomatologia é variavel,
podendo ocorrer no periodo neonatal, e ter
como consequéncia a insuficiéncia respirato-
ria. S&o outros sinais e sintomas comuns a
elevagéo assimétrica do torax, dificuldade na
retirada de ventilagdo mecénica, atelectasia
pulmonar e infecdes pulmonares de repe-
ticdo. A ecografia € o exame gold standard
para o diagnostico sendo fundamental para
uma abordagem eficaz. A eventragdo dia-
fragmatica (ED), por sua vez, ¢ uma anomalia
congénita caracterizada por adelgagcamento/

substituicdo das fibras musculares do dia-
fragma por tecido fibroso. Diferencia-se da
PDC, por manter a integridade do nervo fréni-
co, ndo comprometendo a fungdo muscular.
Clinicamente, ambas podem causar dificulda-
de respiratoria, mas a parésia tem maior risco
de evoluir para insuficiéncia respiratoria grave.
Este caso clinico descreve a marcha diagnésti-
ca e terapéutica de um lactente com 6 meses
com sibilancia persistente desde os 4 meses.

Descri¢do do caso clinico: Lactente de 6
meses, com antecedentes de prematuridade
borderline (36s+4d). Parto eutdcico néo trau-
matico, Indice de Apgar 8/9/9. Teve dificulda-
de respiratoria transitéria com necessidade
de oxigenoterapia a face na 12 hora de vida,
com alta ao 3° dia de vida. Aos 4 meses, re-
correu ao servigo de urgéncia de Pediatria por
respiracao sibilante, tendo sido diagnosticado
com bronquiolite aguda. Foi medicado com
corticoterapia (CCT) inalada, com melhora
parcial. Foi reavaliado em ambulatério, man-
tendo sibilancia persistente e polipneia. Foi
efetuado ajuste terapéutico de CCT inalada e
azitromicina oral. Por perda de seguimento foi
apenas reavaliado aos 6 meses, apresentando
agravamento dos sinais de dificuldade respi-
ratoria, com maior cansaco na alimentagdo. A
observacdo apresentava murmurio vesicular
mantido, sibilos expiratorios e tiragem infra-
-costal. Radiografia tordcica com elevacdo
da hemictpula diafragmatica direita (HDD).
Pela persisténcia dos sintomas decidido in-
ternamento. Do estudo etioldgico a destacar
ecografia cardiaca com funcdo normal mas
compressdo externa das cavidades direitas;
ecografia toracica com elevagdo diafragmati-
ca, sem evidéncia de consolidagdo pulmonar.
Efetuou ainda tomografia computadorizada
que confirmou elevacdo exagerada da HDD,
atelectasia subsegmentar do LID e LSD e
densificag&o em vidro despolido bibasal, com
alteracoes obstrutivas das pequenas vias aé-
reas. Durante o internamento realizado ajuste
de terapéutica com CCT, broncodilatadores
inalados e iniciou antibioticoterapia com
amoxicilina e acido clavulanico. Manteve-se
sem necessidade de oxigénio, com melhoria
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progressiva. Apds discussdo com centro de
referéncia, decidida abordagem conserva-
dora. Aos 14 meses internado durante 10 dias
por pneumonia a direita complicada de derra-
me pleural ligeiro, com isolamento de rinovi-
rus nas secregoes respiratorias e necessidade
de oxigénio por dculos nasais durante 7 dias.
Cumpriu 10 dias de vancomicina, ceftriaxone e
CCT EV. Manteve seguimento em ambulatdrio,
estando aos 24 meses assintomatico, com de-
senvolvimento estaturo-ponderal e psicomotor
adequados. O tratamento foi ajustado para re-
ducdo gradual da corticoterapia inalada.
Conclusao: Este caso destaca a importancia
de uma abordagem multidisciplinar na ava-
liacdo de sibilancia persistente em lactentes.
A PDC, embora rara, deve ser considerada no
diagndstico diferencial, especialmente em
casos com alteragOes radiograficas sugesti-
vas. Na maioria dos casos, a evolugdo é fa-
voravel, com resolugéo apos o 1° ano de vida.
A ED, embora distinta, pode apresentar um
quadro clinico semelhante e deve ser incluida
no diagndstico diferencial. Por vezes pode ser
necessario uso de ventilagdo nao invasiva no-
turna e em casos extremos intervencdo cirur-
gica, sendo crucial o adequado diagndstico e
referenciagdo atempada, de forma a néo es-
capar situacdes potencialmente mais graves
que interferem no crescimento e qualidade de
vida destes utentes. Este relato reforca ainda
arelevancia da ecografia toracica como ferra-
menta diagndstica e da monitorizagdo clinica
rigorosa na abordagem destas criangas.

PO 06

TUBERCULOSE — UMA SERIE DE CASOS

Inés Oliveira Viegas; Daniela Paiva Cataldo
e Maria Manuel Zarcos
Unidade Local de Satide da Regido de Leiria

Introdugdo: A infecdo por Mycobacterium tu-
berculosis tem vindo a ter um declinio na sua
incidéncia, no entanto, no ano de 2022, iden-
tificaram-se 1518 casos de tuberculose em
Portugal. Dada a sua contagiosidade e risco
de doenca grave, é importante ter em con-
sideracéo os fatores de risco e sintomas que
possam ser sugestivos desta doenca.

Descrigdo: Caso 1: Adolescente do sexo mas-
culino, 14 anos, natural do Brasil, a residir em
Portugal ha um ano. Programa Nacional de
Vacinagdo atualizado com BCG. Recorre ao
servico de urgéncia por quadro de tosse irrita-
tiva uma semana antes e febre com 48 horas
de evolugdo. Referia perda ponderal no ultimo
més. Sem contexto epidemioldgico conhecido.
Tinha aspeto emagrecido e auscultagdo pul-
monar com discreta assimetria da ventilagio
nos vértices pulmonares. Realizou radiografia
do térax que mostrou hipotransparéncia hete-
rogénea do terco superior do campo pulmonar
direito, com duas lesdes arejadas. Hemograma
com linfocitose e monacitose, proteina C rea-
tiva 132.6 mg/dL, hemoglobina 10.6 g/dL, ve-
locidade de sedimentagdo 67 mm/h. Decidido
internamento com medidas de isolamento para
colheita de suco gastrico tendo o exame dire-
to sido positivo para BAAR, assim como a PCR
para Mycobacterium tuberculosis € 0 exame
cultural. A TC toracica mostrou opacificagéo
difusa do lobo superior direito com cavitagoes,
a maior de 3 cm. Fez terapéutica com quatro
tuberculostaticos. Teve alta, sendo reavaliado
em consulta com melhoria radiologica e nor-
malizag&o do estudo analitico

Caso 2: Adolescente do sexo feminino, 15
anos, com programa nacional de vacinagdo
com BCG. Recorreu ao servigo de urgéncia
por febre com sete dias de evolugdo, tosse
persistente e astenia. Na auscultacdo pul-
monar tinha murmdrio vesicular diminuido
na base direita. Realizou radiografia do torax
com hipotransparéncia heterogénea dos dois
tercos inferiores do campo pulmonar direito.
Analiticamente com linfocitose, proteina C
reativa 143.5 mg/dL. Realizou em interna-
mento exame da expetoragdo com identifica-
¢ao de Mycobacterium tuberculosis por PCR,
pelo que iniciou antibacilares. TC toracica
mostrou condensacéo do lobo inferior direito
e bolhas de cavitagdo do lobo superior e in-
ferior direito. Em reavaliagdo um més depois,
normalizacdo do estudo analitico, com me-
Ihoria radiografica, mas mantendo positivida-
de para Mycobacterium na expetoracéo, que
negativou apos trés meses de terapéutica.



Caso 3: Adolescente do sexo feminino, 13
anos, nacionalidade Brasileira, em Portugal
ha um ano e meio. Recorreu ao servigo de
urgéncia por dor toracica associada a tosse
arrastada. Negava febre. Com perda ponderal
no dltimo més. Contacto com familiar com tu-
berculose no Brasil. Realizada radiografia do
torax com hipotransparéncia do campo es-
querdo com cavitacdes. Analiticamente sem
leucocitose, mas com linfocitose e monaocito-
se, proteina C reativa 24.4 mg/dL. A pesquisa
de Mycobacterium tuberculosis na expetora-
céo foi positiva e foi iniciada terapéutica tu-
berculostatica. Reavaliada em consulta duas
semanas apds, tendo realizado TC torécica
com lesdo cavitada no lobo superior esquerdo,
associada a area de densificagdo com bronco-
grama aéreo e varias bronquiectasias, aspec-
tos compativeis com tuberculose cavitada.

Em todos os casos foi realizado notificacio SI-
NAVE e foram encaminhados para seguimento
no CDP, onde foi feito rastreio de contactos.

Conclusdo: As bacilocospias sdo frequente-
mente positivas na adolescéncia, havendo
por isso um risco aumentado de contagiosi-
dade. Com o aumento da imigracdo podera
vir a verificar-se um aumento destes casos,
sendo assim fundamental que as politicas de
salide publica levem em consideracéo a rea-
lidade dos adolescentes migrantes. A com-
preensao das especificidades desse grupo é
fundamental para o controle eficaz da doenga.

PO 07

um QASO CLiNICO DE TUBﬁRCULOSE
GUTANEA EM IDADE PEDIATRICA

— UM ACHADO INESPERADO

Ana Viveiros; Joana Fortuna; Alexandra Carreiro;

Carlos Pavéo; Juan Gongalves
Hospital do Divino Espirito Santo

A tuberculose cutdnea é uma manifestacdo
extra-pulmonar pouco frequente da infegdo
pela bactéria Mycobacterium tuberculosis
(<2% dos casos). A maioria dos casos resulta
da disseminac&o por continuidade ou por via
hematogénica a partir de um foco infecioso
endogeno. A inoculagdo de Mycobacterium
tuberculosis através da pele ocasionalmente

resulta em infec&o. O exame cultural repre-
senta o exame gold standard para confirma-
¢ao de infecdo ativa. Outros exames contri-
buem para a avaliagdo como a histopatologia,
prova tuberculinica, Interferon Gamma Relea-
se Assay (IGRA) e a genotipagem por Polyme-
rase Chain Reaction (PCR).

Descreve-se 0 caso de uma adolescente de
11 anos com antecedentes de rinite alérgica.
Referenciada a consulta de cirurgia geral por
tumefag@o ao nivel da face lateral do deltéide
direito em crescimento com cerca de 1 ano
de evolugéo, coincidente com o local de ino-
culacao da vacina do Papiloma Virus Humano
(HPV). A vacina BCG teria sido administra-
da ao nascimento no brago contralateral. A
ecografia dos tecidos moles revelou colegdo
transfacial de aspeto inflamatorio de paredes
espessadas, com cerca 18x11mm de maiores
eixos. Realizada exérese da lesdo e estudo
anatomo-patologico que revelou granuloma
epitelidide necrosante com células gigantes
multinucleadas, com identificacdo de DNA de
Mycobacterium Tuberculosis por técnica PCR.
NZo se obteve amostra para cultura. Exame
micobacteriologico de secrecdes respiratorias
sem identificacdo de bacilos acido-alcool re-
sistentes (BAAR). Da histdria epidemioldgica,
apurado contacto isolado e breve com uma
crianga assintomatica cujo avd estaria inter-
nado por tuberculose. A crianga manteve-se
sempre sem sintomatologia respiratéria, per-
da de peso ou sudorese. Telerradiografia de
torax sem alteracoes. Prova tuberculinica ne-
gativa. Avaliacio analitica sem alteracdes de
relevo, com velocidade de sedimentacéo de
11 mm/h. Assumida manifestacdo cutanea de
tuberculose ativa, pelo que iniciou tratamento
com terapéutica quadrupla com isoniazida, ri-
fampicina, pirazinamida e etambutol durante
2 meses, seguido de terapéutica dupla com
isoniazida e rifampicina durante 4 meses.
Evolucéo clinica favoravel, com boa tolerancia
a terapéutica e sem efeitos colaterais.

0 escrofuloderma constitui a forma mais co-
mum de tuberculose extra-pulmonar cutanea
em idade pediatrica. Neste caso, a relagdo
da lesdo com a inoculagdo por vacina HPV e
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auséncia de outros sintomas associados con-
tribuiu para o atraso diagnostico. Este caso
revela a importancia de excluir a infecdo por
Mycobacterium Tuberculosis em lesdes cuta-
neas de crescimento indolente.

PO 08

0 PAPEL DA VENTILAGAO ALEM DO PUL-
MAQ: A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO
Sofia Cataldo; Carlota Almeida; Vera C. Pinto;

Vanessa Costa; Cristina Garrido; Lurdes Morais
Centro Hospitalar do Porto, EPE / Hospital Geral de
Santo Antonio

Introducdo: A hipotonia em lactentes, que
pode ou ndo estar presente desde 0 nascimen-
to, tem etiologia num amplo espetro de patolo-
gias, entre as quais doengas neuromusculares,
sindromes genéticas ou doencas metabdlicas.
Independentemente da causa, a abordagem
inclui reabilitagdo e, quando existe comprome-
timento respiratorio, a ventilago ndo invasiva
(VNI) assume um papel crucial, permitindo
melhorar a fungdo pulmonar e diminuir o gasto
energético, otimizando a evolugdo ponderal e 0
desenvolvimento psicomotor.

Descrigdo: Lactente do sexo feminino com
restricdo do crescimento intrauterino (RCIU)
no 3° trimestre e hipotonia desde o nasci-
mento, com necessidade de nCPAP nos pri-
meiros 3 dias de vida. Internada aos 5 meses
de idade, por quadro de dificuldade respira-
toria em contexto de infe¢do respiratoria fe-
bril a SARS-CoV-2. No exame, a admissdo,
apresentava sinais de dificuldade respirato-
ria (SDR) moderados, sem hipoxemia, cre-
pitaces dispersas a auscultacdo pulmonar
e hipotonia axial exuberante, sem controlo
cervical. Inicialmente, adaptada a canulas de
alto fluxo, no entanto, por persisténcia do SDR
e intolerancia ao esforco, sem evidéncia de
alteractes a nivel do parénquima pulmonar,
foi adaptada a VNI. Foi feito ajuste nutricional
e iniciou fisioterapia e terapia da fala regula-
res. Durante o internamento, verificou-se nao
s6 melhoria do ponto de vista respiratorio,
mas também ganho de aquisi¢cbes motoras
e aumento ponderal. No estudo etiolégico
exaustivo realizado, foi detetada uma variante

patogénica no gene QRICH1, associada a sin-
drome Ververi-Brady.

Conclusao: A sindrome de Ververi-Brady é
uma entidade rara, com poucos casos descri-
tos, que se caracteriza por hipotonia, dismor-
fias craniofaciais, ma progressdo ponderal e
atraso do desenvolvimento, sem patologia
pulmonar associada. Com este caso, 0s auto-
res pretendem alertar para o papel crucial da
VNI em doentes com hipotonia, sem patologia
respiratoria primaria. Além de diminuir o risco
de infegOes respiratdrias potencialmente gra-
ves, a VNI permite reduzir o gasto energético
associado ao esforco respiratorio. Permite,
ainda, otimizar o desenvolvimento, o cresci-
mento e evolugdo ponderal, melhorando as-
sim a qualidade de vida dos doentes e seus
cuidadores.

PO 09

PNEUMONIA COMPLICADA GOM
PNEUMATOCELE: UMA AMEAGA i
INESPERADA NUMA CRIANGA SAUDAVEL
Francisca de Abreu e Cunha; Ana Catarina Monteiro;
Francisca Vilas Boas; Ana Lucia Cardoso;

Manuel Ferreira-Magalhées; Carolina Fraga;

Inés Cascais; Vanessa Costa

Centro Hospitalar do Porto, EPE / Hospital Geral de
Santo Antonio

Introdugao: A pneumonia necrotizante é uma
das principais complicagdes da pneumonia
bacteriana adquirida na comunidade, poden-
do evoluir para quadros potencialmente gra-
ves. 0 diagnostico e terapéutica céleres sdo
essenciais para diminuir o risco de complica-
¢Oes e sequelas a longo prazo.

Descrigdo: Lactente do sexo masculino, 15
meses, sem antecedentes de relevo e com
programa nacional de vacinacdo atualiza-
do. Levado ao Servigo de Urgéncia por febre
com 9 dias de evolugdo associada a recusa
alimentar, vomitos esporadicos e nogao de
dificuldade respiratoria. A admissdo, apre-
sentava mau estado geral, sinais de dificul-
dade respiratoria (SDR) grave e a auscultagao
pulmonar a destacar crepitacdes no hemito-
rax esquerdo. Analiticamente, com elevagdo
dos parametros inflamatdrios, anemia (8,3 g/



dL), trombocitopenia (10.000/uL) e hiperlac-
tacidemia (4,4 mmol/L). Foi realizada radio-
grafia toracica com area hipotransparente a
esquerda compativel com condensagao tendo
sido iniciada antibioterapia endovenosa. Por
agravamento do estado geral com instabili-
dade hemodinamica e insuficiéncia respiratd-
ria foi transferido para o Servico de Cuidados
Intensivos para inicio de ventilagdo n&o in-
vasiva (VNI). A TC toracica evidenciou pneu-
monia necrotizante extensa bilateralmente
com derrame pleural organizado e presenca
de pneumatoceles. Nas secrecoes respirato-
rias foram identificados o S. pneumoniae e H.
influenzae. Durante o internamento, manteve
necessidade de VNI durante 10 dias, foi insti-
tuida antibioterapia de largo espectro e teve
necessidade de diversas transfusdes de eri-
trocitos e plaquetas. A par do quadro infeccio-
so destaca-se a ocorréncia de pneumotdrax
recorrente & direita e o0 desenvolvimento de
exantema extenso inespecifico. Foi realizado
estudo imunoldgico, prova de suor, avaliagéo
cardiaca e broncofibroscopia que nao revela-
ram alteragOes de relevo. Tem em curso estu-
do genético. Teve alta apds 34 dias orientado
para consulta para investigagao adicional.
Conclusdo: O tratamento da pneumonia ne-
crotizante com evolucdo para pneumatocele
requer antibioterapia prolongada, associado
a otimizacdo da ventilacdo e possivel abor-
dagem cirdrgica. A presenca de pneumatoce-
les, particularmente se mltiplos e bilaterais,
é rara pelo que se salienta a importancia
do acompanhamento a longo prazo destes
doentes de forma a excluir patologias prima-
rias que justifiguem a gravidade do quadro.
Adicionalmente, urge a necessidade de es-
tabelecer normas de orientacdo clinica que
permitam diagnosticos precoces, terapéutica
otimizada e seguimento adequado para me-
Ihor progndstico.
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