NASCER E CRESCER

revista de pediatria do centro hospitalar do porto
ano 2014, Suplemento Il

resumo das comunicacodes livres

PM-1. APNEIA OBSTRUTIVA DO SONO E HIPERTROFIA
AMIGDALINA- CAUSA REVERSIVEL DE HIPERTENSAO
PULMONAR

Vasco Lavrador’, Isabel Martins', Céu Mota', Paula Ferreira’,
Silvia Alvares'

'Centro Hospitalar do Porto (CHP)

Introdugd@o: O sindrome de apneia obstrutiva do sono
(SAQOS) define-se pela presenga de obstrugao das vias aéreas
superiores (VAS) durante o sono. Na crianga a causa mais fre-
quente é a hipertrofia amigdalina ou adenoideia mas factores
anatomicos e neuromusculares podem estar na base desta en-
tidade.

Caso clinico: Criangca do sexo masculino, 2 anos de idade,
transferido para a UCIP por quadro de insuficiéncia cardiaca se-
cundaria a obstrugao crénica das VAS.

Antecedentes pessoais: défice de IgA, episddios infecciosos
das VAS com obstrugédo nasal cronica desde os 7 meses. Ade-
noidectomia aos 7 meses com melhoria clinica transitoria.

Agravamento progressivo da sintomatologia (rinorreia croni-
ca, roncopatia e apneia de sono) com programagdo de amig-
dalectomia. Na avaliagdo pré operatéria constata-se quadro
de insuficiéncia cardiaca, com dispneia de decubito, cianose e
edemas generalizados. Apresenta-se febril (37,8°C), frequéncia
respiratoéria - 50ciclos/min, frequéncia cardiaca-110bat/min, satu-
racdo transcutanea de oxigénio-88%, TA-120-76mmHg, AC- S1
normal, S2 com P2 aumentado, sem sopros, AP- crepitagdes em
ambos os campos pulmonares, hepatomegalia.

Rx torax- cardiomegalia com congestédo pulmonar.

ECG- RS, f card-110bat/min, desvio direito do eixo eléctrico,
anomalia auricular direita, hipertrofia ventricular direita.

Eco2D/doppler: auséncia de cardiopatia estrutural, dilatagdo
das cavidades direitas e sinais de hipertensédo pulmonar (insufi-
ciéncia tricispide com gradiente VD/AD de 64mmHg).

Iniciou terapéutica anticongestiva e foi submetida a amigda-
lectomia em D2 de internamento.

Verificou-se evolugéo favoravel com normalizagdo do ECG,
Rx torax e ecocardiografia aos 5 meses pos-cirurgia.

Comentarios: criangas com hipertrofia adenoamigdaliana
e obstrugao cronica das vias aéreas superiores, podem evoluir
para quadro de ICC grave e hipertensdo pulmonar. O ecocar-
diograma bidimensional Doppler cor é de primordial importancia
para o diagndstico, e a amigdalectomia é o tratamento definitivo.
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PM-2. HIPERTENSAO ARTERIAL PULMONAR E
TELANGIECTASIA HEMORRAGICA HEREDITARIA:
ASSOCIACAO RARA

Vasco Lavrador', Ana Cristina Freitas’, Telma Barbosa', Virgilio
Senra', Herculano Rocha', Maria Jodo Baptista'2, Silvia Alvares'
'Centro Hospitalar do Porto (CHP)

2Centro Hospitalar Sao Jodo (CHSJ)

Introduc&o: Ahipertensao pulmonar (HP) pode desenvolver-
-se em qualquer idade, frequentemente com manifestagdes ines-
pecificas em idade pediatrica. Na maioria dos casos pediatricos
¢ idiopdtica ou associada a doenga cardiaca ou pulmonar. Po-
rém o leque de possiveis etiologias é alargado e a importéncia
da sua investigagdo relaciona-se com a estratégia de aborda-
gem terapéutica.

Caso clinico: Crianca de 6 anos, sexo feminino, referen-
ciada a consulta de Cardiologia Pediatrica por 3 episédios de
lipotimia e 4 de sincope em 3 meses, um dos quais despoletado
com movimento de levante; sem outros sintomas associados.
Antecedentes de epistaxis frequentes e ma evolugéo estatopon-
deral. Histéria familiar de Telangiectasia Hemorragica Hereditaria
(THH). Ao exame objectivo, apresenta-se em classe funcional
[I/1ll, saturacdo transcutanea de oxigénio - 100%, detectando-
-se, na auscultagdo cardiaca, o reforco do segundo som, sem
sopros audiveis. Auséncia de telangiectasias. O ecocardiogra-
ma revelou hipertens&o arterial pulmonar (HAP), confirmada por
cateterismo cardiaco (PAPmédia-74mmHg, RAP-16,6UW, RAS-
13,4UW, PECP-12mmHg.). O teste de vasoreatividade pulmonar
foi negativo. NT-ProBNP-636. A tomografia computorizada (TC)
toracico demonstrou sinais de HAP e mdltiplas e diminutas fistu-
las arterio-venosas subpleurais. Realizou 3 provas de suor (re-
sultado positivo), com doseamento de elastase pancreatica nor-
mal e estudo genético para a fibrose quistica negativo. Restante
investigacao ndo revelou alteracdes relevantes. Iniciou vasodila-
tadores pulmonares com melhoria da capacidade de esforgo e
dos marcadores bioquimicos.

Discussdo e concluséo: O diagnostico de THH (doenca
de Rendu-Osler-Weber) baseia-se na presenca de critérios cli-
nicos nomeadamente epistaxis, telangiectasias, manifestagoes
viscerais e histoéria familiar. As malformagdes arteriovenosas es-
tdo presentes em cerca de 15-33% dos doentes. A HAP é rara
e pode ocorrer sob duas formas: por alto débito, associada a
malformagdes artério-venosas hepaticas com RAP baixas, ou
menos frequentemente, como neste doente, com PAP eleva-
da, débito cardiaco normal e RAP elevadas, correspondendo a
uma verdadeira arteriopatia e assemelhando-se a HAP idiopa-
tica. Tém sido encontradas mutagdes no gene ALK1 e BMPR2
na HHT- associada a HAP, justificando-se esta investigacéo e
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especulando-se sobre uma patogénese molecular comum entre
a HHT e HAP.

Este caso apresenta ainda a particularidade da positivi-
dade das provas de suor, apesar da auséncia de sintomas
sugestivos de fibrose quistica e estudo molecular para doenga
negativo.

De realgar a resposta favoravel a terapéutica vasodilatadora
pulmonar especifica.

PM-3. SOBREVIDA DE DOENTE COM LUPUS ERITEMATOSO
SISTEMICO JUVENIL E HIPERTENSAO ARTERIAL PULMO-
NAR GRAVE

Diana Pinto’, Andreia Dias’, Liliana Rocha', Carla Zilhdo',
Helena Sousa’, Teresa Sousa', Sameiro Faria', Paula Matos®,
Conceigao Mota', Margarida Guedes'

'Centro Hospitalar do Porto (CHP)

Introducdo: A hipertensao arterial pulmonar (HTP) esta des-
crita em algumas conectivites. No lupus eritematoso sistémico
(LES) é rara e geralmente de moderada gravidade. Os autores
descrevem o caso clinico de uma doente com LES juvenil e HTP
de evolucdo severa e prognostico reservado.

Caso clinico: Doente de 21 anos, caucasiana, com LES ju-
venil diagnosticado aos 10 anos, com manifestagbes mucocuta-
neas incluindo fendbmeno de Raynaud, articulares, hematologi-
cas e renais, ja tendo realizado terapéutica com corticoides em
doses variaveis, hidroxicloroquina, azatioprina, ciclofosfamida e
micofenolato de mofetil. Aos 13 anos, por dor toracica e dispneia
para médios esforgos realizou ecocardiograma (ECO) que reve-
lou insuficiéncia tricuspide ligeira e elevagédo da pressao sistoli-
ca da artéria pulmonar (PSAP). O cateterismo cardiaco direito
mostrou PSAP de 65 mmHg (em repouso) e prova de vasodila-
tacao positiva, pelo que iniciou amlodipina. Um ano depois, por
agravamento clinico (classe Il OMS) e por teste de vasodilata-
¢ao negativo, suspendeu a amlodipina e iniciou bosentan. Por
episddios sucessivos de rectorragia nao esclarecida foi decidido
nao iniciar hipocoagulagéo. Aos 18 anos foi internada por reagra-
vamento, sendo que o ECO na altura mostrou dilatagdo severa
das cavidades direitas, disfungéo do ventriculo direito e PSAP de
70 mmHg. Iniciou sildenafil 25mg/dia e furosemida endovenosa,
apenas com resposta parcial. Realizou posteriormente um ciclo
de Rituximab. Um ano depois por dispneia (classe IlI-IV) e sin-
cope, realizou cateterismo direito que confirmou a progressao da
HTP. Iniciou iloprost inalado mantendo-se em classe II-lll durante
1 ano. Em Outubro de 2012, por dispneia em repouso, repetiu
ECO que mostrou PSAP de 105 mmHg. Apds excluséo de cau-
sas secundarias, assumiu-se progressao da doenga e resposta
insuficiente a terapéutica combinada instituida, pelo que iniciou
iloprost endovenoso em perfusao continua. Até a data mantém-
-se em classe funcional lI-1ll, com terapéutica tripla e necessida-
de de escalada de dose de iloprost. A realizagao de transplante
cardio-pulmonar n&o parece exequivel por manter actividade lU-
pica, apesar da escalada terapéutica.

NASCER E CRESCER

revista de pediatria do centro hospitalar do porto
ano 2014, Suplemento Il

Concluséo: A HTP é um achado raro e geralmente pouco
grave no LES. A severidade desta manifestagéo clinica num LES
juvenil, obrigando a varias atitudes terapéuticas, discrepantes da
moderada actividade da doencga de base, levanta questdes fisio-
patoldgicas subjacentes e reconsideragdes diagndsticas nesta
doente.

PM-4.HIPERTENSAO ARTERIAL PULMONAR IDIOPATICA
FAMILIAR

Joana Pimenta', Maria Jodo Baptista’

'Servigo de Cardiologia Pediatrica, Centro Hospitalar S. Jodo (CHSJ)

Introducdo: A hipertensao arterial pulmonar familiar € uma
entidade rara, em que varios elementos da mesma familia sdo
afectados. A mutagdo mais frequentemente implicada envolve o
gene BMPRII. Para melhorar o prognéstico dos individuos afec-
tados é fundamental a realizagao de rastreio periddico nos res-
tantes elementos da familia, sobretudo os mais jovens, ja que
esta entidade se caracteriza por antecipagéao.

Caso clinico: Os autores descrevem o caso de uma crianga
com diagnostico de hipertenséo arterial pulmonar aos 6 anos na
sequéncia de rastreio familiar. Refere-se dois casos de hiper-
tensao arterial pulmonar na familia, um irmao falecido com um
ano de idade (morte subita cardiaca) e um primo jovem adulto
em tratamento. A crianga encontrava-se em classe funcional |
da NYHA quando realizou rastreio com ECG e ecocardiograma
que demonstraram sinais de pressao pulmonar elevada com dis-
fungdo ventricular direita. O cateterismo cardiaco confirmou o
diagnéstico, com estudo de vasoreactividade negativo. Os mar-
cadores bioquimicos estavam ligeiramente elevados. O estudo
etioldgico exaustivo efectuado nao identificou qualquer patologia
associada. A pesquisa de muta¢des do gene BMPRII foi negati-
va. Decidiu-se iniciar terapéutica com bosentano com avaliagao
periédica. Ao fim de cinco anos de seguimento ocorreu agrava-
mento clinico com evolugéo da classe funcional e elevagao dos
marcadores bioquimicos. A prova dos seis minutos de marcha e
o estudo hemodinamico era sobreponivel ao habitual. Foi deci-
dido passar a terapéutica dupla com bosentano e sildenafil, com
melhoria clinica e analitica. Actualmente a crianga encontra-se
estavel, em classe funcional | com indicadores de progndstico
favoraveis.

Discussao: A identificagdo precoce de individuos afectados
na hipertensdo arterial pulmonar familiar, permite a avaliagao
atempada com adequada estratificagdo de risco e inicio precoce
de terapéutica vasodilatadora pulmonar especifica, se indicado.
E fundamental o seguimento destes doentes, com definicdo de
estratégia de objectivos terapéuticos para evitar a progressao da
doenca e melhorar o prognostico.
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