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DAS GUIDELINES A PRATICA CLINICA QUARTA
GASTRENTEROLOGIA
14h00-14h30 DOENCA CELIACA - O QUE MUDOU?
Rosa Lima

14h30-15h00 ALERGIA ALIMENTAR NAO-IGE MEDIADA - A VERDADEIRA
E A(s) FALSA(s)
Marta Tavares

OBSTIPACAO REFRATARIA - OS MITOS E A REALIDADE
Filipa Santos

15h30-16h00 Pausa para café

HEPATOLOGIA

16h00-16h30 HEPATITES VIRICAS - ANTIVIRAIS E O FUTURO DAS HEPATITES B e C
Ana Fernandes

16h30-17h00 COLESTASE - INOVAQAO NA TERAPEUTICA DE SUPORTE E NAO SO...
Ermelinda Silva

NUTRICAO

TOP TEN da NUTRICAO PEDIATRICA em 2022
Diana Silva

17h45-18h00 Teste de avaliacao de conhecimentos (facultativo)
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GASTRENTEROLOGIA E TECNICAS
Abertura do Secretariado QUINTA

08h30-08h45 Sessao de boas-vindas | Ana Isabel Lopes, Piedade Sande Lemos

(ETVIRGETET M CONFERENCIA 1
DETERMINANTES PRECOCES E ETIOPATOGENESE DA DOENCA INFLAMATORIA
INTESTINAL // Joana Torres
Apresentacdo: Ana Isabel Lopes

COMUNICACOES ORAIS 1

09h30-10h30
Moderadores: Maria Ferreira, Helena Loreto

10h30- 11h00 Pausa para café
DISCUSSAO DE POSTERS EM SALA 1
Moderadores: Marta Tavares, Carlos Rodrigues
MESA REDONDA 1
AVANCOS E DESAFIOS NA DOENCA INFLAMATORIA INTESTINAL
Moderadores: Helena Flores, Ricardo Ferreira
+ Monitorizacdo nao invasiva da doenca inflamatdria intestinal - The New Kids
on the Block // Samuel Fernandes
- Impacto clinico do diagnéstico genético e imunoldgico (VE-IBD) // Eunice Trindade
- Patient-Reported outcomes e estratégias de adesao a terapéutica // Sara Azevedo

CONFERENCIA 2

ESOFAGITE EOSINOFILICA: DOS NOVOS BIOMARCADORES
AS OPCOES TERAPEUTICAS //Jorge Amil

Apresentacdo: Piedade Sande Lemos

13h00-14h30 Almoco
(13h30-14h15) SIMPOSIO 1// FORMULAS DE AMINOACIDOS: ABORDAGEM PRATICA AS GUIDELINES
/I Rute Neves - Moderadora: Patricia Nunes

CONFERENCIA 3

PORTAL EXTRA-HEPATIC HYPERTENSION: SURGICAL APPROACH AND LONGTERM
OUTCOME // Jean de Ville de Goyet

Apresentacdo: Catarina Cunha

COMUNICACOES ORAIS 2
Moderadores: Paulo Ramalho, Rute Gongalves

Pausa para café
DISCUSSAO DE POSTERS EM SALA 2 // Moderadoras: Helena Flores, Paula Morato

MESA REDONDA 2
AVANCOS E DESAFIOS NAS TECNICAS ENDOSCOPICAS
Moderadores: Fernando Pereira, Helena Loreto
ESTENOSE ESOFAGICA REFRATARIA

« O estado da arte // Isabel Afonso

- Dilatacao até quando? // Susana Almeida

- Prétese // Jodo Lopes

« Cirurgia // Miroslava Gon¢alves

18h15-18h30 Pausa
18h30-19h30 ASSEMBLEIA GERAL DE SOCIOS SPGP ((
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16h30-17h00
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18h00

HEPATOLOGIA E NUTRICAO

DISCUSSAO DE POSTERS EM SALA 3
Moderadores: Sara Azevedo, Luis Rodrigues

CONFERENCIA 4

RECENT ADVANCES IN THE THERAPY OF GENETIC CHOLESTATIC LIVER DISEASES
/I Emanuele Nicastro

Apresentacdo: Ermelinda Silva

COMUNICACOES ORAIS 3
Inés P6, Rosa Lima

Pausa para café
DISCUSSAO DE POSTERS EM SALA 4

HEPATITES VIRICAS EM PORTUGAL - PROGRAMA NACIONAL (DGS) // Rui Marinho

MESA REDONDA 3

DESAFIOS EM HEPATOLOGIA

Moderadores: Isabel Gongalves, Rita Luis

« Colangiopatia auto-imune: microbiota, inflamac&o e imuno(des)regulacao // Rodrigo Liberal
« PFIC: Avancos no diagnéstico e terapéutica // Susana Nobre

+ Nédulos hepéticos: abordagem e diagndstico diferencial // Helena Moreira Silva

Almoco

SIMPOSIO 2 // FORMATACAO DO SISTEMA IMUNE NO LACTENTE. E POSSIVEL INTERVIR?
// Bonito Vitor

Moderador: Luis Pereira Silva

DOENCA NEUROMUSCULAR E CUIDADOS DE FIM DE LINHA - PARADIGMA
DE INTERVENCAO NUTRICIONAL EM MEIO HOSPITALAR // Helena Mansilha
Moderadores: Inés Asseiceira, Paula Mourato

CONFERENCIA 5
A(S) DIETA(S) ENTERICA(S) REVISITADA(S) // Paula Guerra
Apresentacdo: Antdnio Guerra

COMUNICACOES ORAIS 4
Moderadores: Lurdes Torre, Inés Asseiceira

Pausa para café

CONFERENCIA 6
INTESTINAL FAILURE - LESSONS FROM CLINICAL PRACTICE AND LONGTERM OUTCOMES
/I Esther Ramos Boluda

Apresentacdo: Gongalo Cordeiro Ferreira /
SESSAO DE ENCERRAMENTO E ENTREGA DE PREMIOS

ENTREGA DE PREMIOS: MELHORES COMUNICACOES (3); MELHOR POSTER (1)

SORTEIO SURPRESA

COCKTAIL DE ENCERRAMENTO
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5 de Maio de 2022
09:30 - 10:30
COMUNICACOES ORAIS | GASTRENTEROLOGIA

CO01 — A glicosilagdo como um novo mecanismo da imunopatogénese da Doenca Inflamatoria Intestinal Pediatrica:
resultados preliminares

Rita Amorim1,2,3, Beatriz Santos-Pereira2,3, Bernardo Sousa Pinto2,4,5, Céu Espinheiral,6, Eunice Trindadel,6, Fatima
Carneiro2,7,8, Joana Gaifem3, Salomé Pinho2,3,9

1Servico de Pediatria, Centro Hospitalar Universitario de Sdo Jodo (CHUSJ), Portugal. 2Faculdade de Medicina da
Universidade do Porto (FMUP), Portugal; 3Grupo de Imunologia, Cancro e Glicomedicina do Instituto de Investigacao e
Inovacao em Saude (i3S); 4Departamento de Medicina da Comunidade, Informacédo e Decisdo em Saude (MEDCIDS);
5Centro de Investigacdo em Tecnologias e Servigos de Saude (CINTESIS); 6Unidade de Gastroenterologia Pediatrica,
CHUSJ; 7Servigo de Anatomia Patolégica, CHUSJ; 8Instituto de Patologia e Imunologia Molecular da Universidade do
Porto (IPATIMUP); 9lnstituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar (ICBAS)

Introdugéo

A Doenca Inflamatdria Intestinal (DI1) Pediatrica é uma condigao crénica com um impacto importante na vida das criancas
e adolescentes. Fatores genéticos, imunes, ambientais e da microbiota estdo associados ao seu desenvolvimento. Estudos
recentes demonstraram que alteracGes na glicosilagdo aumentam a susceptibilidade para doencas imunomediadas em
adultos, incluindo a DII.

Objetivos
Este estudo pretende investigar, pela primeira vez na populagéo pediatrica, se alteracoes na glicosilagdo desempenham um
papel na imunopatogénese da DII, antecipando a identificacdo de novos biomarcadores e alvos terapéuticos.

Métodos

Foi realizado um estudo transversal e prospectivo na unidade de gastroenterologia pediatrica do Centro Hospitalar
Universitario de S8o Jodo, incluindo criangas e adolescentes (até aos 18 anos) com e sem DII. Foram colhidas amostras de
sangue e bidpsias frescas do célon. Amostras de criancas sem DIl mas submetidas a colonoscopia foram consideradas
como controlos. As células mononucleares do sangue e da mucosa do célon foram isoladas e o seu perfil de glicosilagao
foi analisado por citometria de fluxo, usando lectinas especificas que reconhecem diferentes estruturas de glicanos, assim
como anticorpos para marcadores de células imunes (CD45, CD4, CD8).

Resultados

Observamos que linfdcitos T de doentes com Doenga de Crohn (DC) apresentam uma alteracéo no perfil de glicosilacao
distinta da observada em doentes com Colite Ulcerosa (CU) e criancas sem DI|. Esta alteracéo foi observada em linfocitos

da mucosa do c6lon, assim como em linfécitos circulantes (sangue). /

Conclusdes
Estes resultados preliminares sugerem que os linfocitos T de doentes com DC apresentam uma assinatura de
glicanos distinta que pode ser detectada em circulacdo. Esta alteracéo da glicosilacdo podera representar uma
ferramenta Gtil na distingdo de doentes com DC e doentes com CU ou sem DII, reduzindo assim a necessidade de
exames invasivos.

Em resumo, 0s nossos resultados poderéo contribuir para a identificacdo de um novo glico-biomarcador de
diagndstico com impacto clinico nos algoritmos de decisdo, assim como novos alvos terapéuticos para o controlo da
doenca.
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CO0O02 - Medidas PROMIS na Doenca de Crohn Pediatrica - Estudo preliminar sobre a potencial utilidade clinica

Sara Azevedo (1), Ana Isabel Lopes (1, 2)

1- Unidade de Gastroenterologia Pediatrica, Servigo de Pediatria Médica, Departamento de Pediatria, Hospital Santa Maria,
Centro Hospitalar Universitario Lisboa Norte 2- Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa, Centro Académico de
Medicina de Lisboa

Introducéo

Criado em 2004, o sistema PROMIS (Patient- Reported- Outcome-Measurement Information System), foi desenvolvido
como o objetivo de desenvolver a utilizacdo de Patient-reported outcomes (PRO’s) na doenca crénica, no ambito de
investigacdo e da pratica clinica. Na DIl pediatrica, comegam a surgir estudos documentando a validade deste sistema.

Objetivo

Auvaliar a capacidade de resposta e potencial utilidade clinica do sistema PROMIS, comparando medidas selecionadas com
dados clinicos objectivos e escalas de qualidade vida (IMPACT-III), numa coorte de doentes pediatricos com Doenca de
Crohn (DC).

Métodos

Estudo prospetivo transversal e longitudinal. Resultados preliminares baseline(TO) e aos 6 meses de seguimento (T1).
Comparacdo de 10 medidas PROMIS com IMPACT-III, PCDAI, SES-CD e parametros laboratoriais. Sub-analise de 2
grupos: doentes em remisséo (G1) e doenca ativa (G2).

Resultados

31 doentes com DC (58m); idade média:15,4A(+2) idade média ao diagnostico 12,7A(+3,4), Fendtipo:77,4b; 58%L3; 87;
22,6%p; 87%G0;

Doentes em remissdo (G1)TO/T1:22/23;com doenga ativa (G2) TO/T1:9/8.

Em TO comparando G1 e G2:valor médio das medidas PROMIS traduziu melhor saude fisica, emocional e social (satde
global 43,6/35,3, depressao 45,5/56,6, ansiedade 46,5/51,5, significado e proposito 40,1/34,4, impacto da dor 41,1/53.4,
funcdo cognitiva 44,9/ 43,3, satisfacdo com a vida 44,3 /36,6, relacdes interpares 50,1/43,6, atividade fisica 40,4/42,3 e
fadiga 48,3/54,2) e foi consistente com valor médio de PCDAI (3,4/15), IMPACT IIl (74,9 /57), SES-CD (5/15,7),
calprotectina (426,8/615,9) e Hb (12,8/11,1g/dl) VS (16,9/28,5 mm) e PCR (0,3/1,5 mg/dl).

Em TO: correlacéo positiva entre IMPACT-11l e PROMIS salde global r= 0,55, significado e proposito r= 0,53, , funcéo
cognitiva r= 0,49, satisfagdo com a vida r= 0,68 e relac6es interpares r= 0,44; e negativa: depressao r=-74, ansiedade r = -
0,66, impacto da dor r=-0,49, e fadiga r= - 0, 50. Sem correlagao com atividade fisica. Sem correlacdo entre PROMIS e
outros indicadores.

Comparativamente a TO, em T1 a média IMPACT-III (73 /77,2) traduziu melhoria da qualidade de vida e correlacionou-
se com as medidas PROMIS de forma sobreponivel a TO.

Concluséo
Os resultados preliminares deste estudo estdo em concordancia com a evidéncia cientifica que reporta que as

medidas PROMIS tém a capacidade de refletir a actividade da doenca num determinado momento e ao longo do
tempo correlacionando-se neste estudo com qualidade de vida.
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CO03 — DOENCA INFLAMATORIA INTESTINAL DE INICIO MUITO PRECOCE: CASUISTICA DE 10 ANOS
Ana Rute Manuel, Ana Luisa Correia, Maria do Céu Espinheira, Eunice Trindade
Unidade de Gastroenterologia Pediatrica, Hospital Universitario de Sdo Joao

Introducéo

A doenca inflamatdria intestinal de inicio muito precoce (VEO-IBD) representa 6-15% da doenca inflamatdria intestinal
em idade pediatrica. Esta distingue-se pelo inicio de sintomas antes dos seis anos de idade e por uma maior prevaléncia de
etiologia monogénica. O seu fendtipo é heterogéneo, podendo associar-se a elevada morbilidade e refratariedade a
terapéutica de primeira linha.

Obijetivos
Revisdo dos casos de VEO-IBD diagnosticados num hospital nivel 111 entre junho 2011 e junho 2021.

Métodos
Andlise descritiva ap6s consulta dos processos clinicos informatizados quanto a etiologia, apresentacdo, evolucédo e
terapéutica realizada nos casos de VEO-IBD diagnosticados ao longo dos 10 anos.

Resultados

Incluidos 25 doentes com VEO-IBD, com idade mediana de trés anos ao diagnostico. Cerca de um tergo tinha historia
familiar de IBD. Quanto a classificacdo da doenga, 12 doentes tinham doenc¢a de Crohn (DC), 10 colite ulcerosa (CU) e
trés tinham colite ndo classificada (Cl). Os sintomas mais frequentes a apresentacéo foram diarreia (6/12 na DC, 10/10 na
CU, 2/3 na Cl) e retorragias (6/12 na DC, 10/10 na CU, 2/3 na Cl). Metade dos doentes com DC exibia doenga perianal a
apresentacdo. Quanto a localizagdo, naqueles com DC, 9/12 tinham apenas atingimento colico, 2/12 tinham ileocolite e
1/12 tinha doenca restrita ao ileo. Naqueles com CU e CI foi mais frequente a apresentagdo com pancolite (7/10 e 3/3,
respetivamente). O estudo genético foi realizado em 12 doentes, tendo sido identificadas mutacdes em sete, quatro delas
reconhecidamente patoldgicas (trés causadoras de defeito na via da interleucina 10 (I1L-10) e uma causadora de defeito na
via da apoptose ligada ao X — XIAP) e entre as restantes duas tinham significado incerto e uma estava descrita como nao
causadora de doenca. Relativamente aos quatro doentes com mutacoes patogénicas identificadas, todos tinham doenca
perianal fistulizante a apresentacédo, todos foram submetidos a transplante de células estaminais hematopoiéticas e trés
destes faleceram (dois com defeito da IL-10 e o doente com XIAP). Entre os restantes doentes, a maioria encontra-se em
remissdo ao follow-up (8/9 na DC, 8/10 na CU e 2/3 na ClI).

Conclusdes

A VEO-IBD constitui um diagnéstico complexo, que requer uma investigacdo etiologica particular. O estudo genético
possibilita a identificacdo de doenca monogénica, com impacto na abordagem terapéutica. A evolucao é heterogena,
associando-se pior progndstico a presenca de doenca monogeénica.
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CO04 - Tratamento com ferro endovenoso na DII: Dez anos de experiéncia de um centro terciario

Ana SC Fernandesl, Sara Azevedol, Ana Rita Martins1, Ana Isabel Lopes1,2

1- Unidade de Gastroenterologia Pediéatrica, Servigo de Pediatria Médica, Hospital Santa Maria 2 - Faculdade de Medicina
de Lishoa, Clinica Universitaria de Pediatria

Introducédo

A anemia é uma manifestacéo extraintestinal frequente da doenca inflamatdria intestinal(DIl) em idade pediétrica, sendo
a anemia ferropénica a forma mais frequente. O diagnéstico e tratamento atempados com ferro endovenoso (Fe ev), sdo
essenciais para diminuir a morbilidade e impacto na qualidade de vida.

Métodos/objetivo

Estudo retrospetivo da utilizacdo de Fe ev em doentes pediatricos com DIl de margo 2012-margo 2021, no tratamento de
ferropenia com e sem anemia, de acordo com o Consenso Portugués para Diagnostico, Tratamento e Abordagem da Anemia
na DIl Pediatrica (SPGP 2020), com o objetivo de avaliar a sua eficacia e seguranca.

Resultados

Foram tratados com Fe ev 62/132(47%) doentes em seguimento por DI, 29(46.8%) sexo masculino, com idade a data da
primeira administracdo 1,5-19anos, 41(66.1%) Doenga de Crohn(DC), 14(22.6%) Colite ulcerosa(CU), 7 DIl nao
classificada. Dos doentes com DC: 26(63,4%) atingimento ileocdlico, 10(24,4%) cdlico, 5(12,2%) ileal. Dos doentes com
CU: 9(64,3%) pancolite, 2(14,3%) colite extensa, 3(21,4%) colite esquerda. A mediana do tempo de seguimento foi 5,9
anos (min0,2; max20,2).

Registaram-se 104 administracdes de Fe ev, das quais 82,7% em ambulatdrio. A carboximaltase férrica foi utilizada em
58(55,8%) doentes e o dxido de ferro sacarosado(OFS) nos restantes (idade<14 anos). A maioria dos doentes (56,5%)
recebeu 1, 30,6% duas e 12,9% 3-5 administracdes de Fe ev. Em 23(22,1%) o tratamento ocorreu na apresenta¢ao inaugural
da doenga, 10 destes em internamento. A data do tratamento, 5/41 DC e 6/14 CU apresentavam doenca com atividade
moderada-grave, verificando-se diminuicéo da média de PCDAI (41,5/8) e PUCAI (50/21,7) nas avaliacGes pré e pos-Fe
ev.

A maioria (80,8%) dos tratamentos foi motivada por ferropenia com anemia. Verificou-se subida da hemoglobina (Hb) em
80/84 doentes tratados por anemia: Hb pré/p6s-Fe (g/dL) med10,5 (min5,8; méax12,3) /12 (8,9;14,7) e da ferritina em 16/19
doentes tratados por ferropenia: ferritina pré/p6s-Fe (ng/mL):med12,9 (min5,8;max50)/84,9 (4,5;337,9). A mediana da
dose de Fe total administrada por doente (nos 10 anos) foi 800mg (min350;max 4100).

Registou-se 1lreacdo adversa grave (exantema e hipotensdo) com OFS, ndo ocorrendo efeitos adversos nas restantes
administracdes.

Conclusdo
Este estudo confirmou que a ferropenia com e sem anemia é uma comorbilidade frequente na DIl em idade pediatrica. A
administracdo de Fe ev revelou-se eficaz e segura na grande maioria dos doentes
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COO05 - Doenca Inflamatoéria Intestinal em idade Pediatrica — reclassificacdo de acordo com os critérios de Porto revistos
da ESPGHAN

Nélia Santos Gaspar (1,2), Joana Pereira Nunes(1,3); Gabriela Mesquita (1,4); Susana Claudia Teixeira (1,5); Céu
Espinheira (1,3); Eunice Trindade (1,3)

1 Unidade de Gastroenterologia Pediatrica, Centro Hospitalar e Universitario Sdo Jodo, Portugal 2 Servico de Pediatria,
Centro Hospitalar Médio Tejo, Portugal 3 Servico de Pediatria, Centro Hospitalar e Universitario Sdo Jodo, Portugal 4
Servico de Pediatria, Unidade Local de Salde do Baixo Alentejo, Portugal 5 Servico de Pediatria, Centro Hospitalar de
Tras-os-Montes e Alto Douro, Portugal

Introducédo

A classificacdo da Doenca Inflamatdria Intestinal (DIl) em idade pediatrica como Doenga de Crohn (DC) ou Colite
Ulcerosa (CU) pode ser um desafio. Apesar da investigacdo completa e repetida, uma percentagem de doentes permanece
com o diagnostico de DII néo classificada.

O objetivo do nosso estudo € caracterizar a populacdo pediatrica com DIl ndo classificada, abordando o processo
diagnostico, fendtipo e reclassificacdo da mesma ao longo do tempo.

Métodos

Estudo de coorte retrospetivo de todos os doentes pediatricos com diagnostico de DIl néo classificada de um Hospital de
nivel I11. Os dados foram obtidos através da consulta dos registos clinicos eletrénicos. Foram incluidos: idade, sexo, historia
familiar, apresentacéo clinica ao diagndstico e achados endoscdpicos, histolégicos e radioldgicos.

Resultados

Numa coorte de 400 doentes, 21 foram inicialmente diagnosticados como DIl ndo classificada, representando 5,3% de
todos os doentes com DIl da nossa Unidade. Ao diagndstico, a idade mediana foi de 11 [2.0-17.0] anos, 52,3% eram do
sexo feminino e um terco apresentava histéria familiar de DII. Clinicamente, 57,1% apresentava diarreia com sangue,
23,8% dor abdominal e 9,5% dor abdominal e sintomas constitucionais. Todos os doentes foram submetidos a colonoscopia
com ileoscopia e em 19% dos casos foi efetuada investigacdo diagnostica completa (endoscopia digestiva alta e baixa,
video-capsula endoscépica e/ou entero-RM). De acordo com a classificacdo de Paris, 76% dos doentes apresentava
pancolite ao diagndstico. Apds reinvestigacdo e aplicacdo dos Critérios de Porto revistos, 12 (57,1%) doentes foram
reclassificados como DC (58,3%), CU atipica (25%) e CU tipica (16,7%). O tempo médio decorrido entre o diagnadstico
inicial e a reclassificacdo foi de 3 anos.

Concluséo

A reinvestigacdo e aplicacdo dos Critérios de Porto revistos da ESPGHAN permitiu a reclassificacdo de mais de metade
dos doentes com diagnéstico inicial de DIl ndo classificada. Os autores pretendem alertar para a importancia da
reinvestigagdo oportuna e integragdo de todas as varaveis no sentido de obter uma classificacao definitiva.
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CO06 — Manifestacdes cutaneas associadas a terapéutica bioldgica na DIl em idade pediatrica - um novo desafio?
Zakhar Shchomakl, Sara Azevedol,2, Luis Rodriguesl,2, Ana Fernandesl,2, Helena Loretol,2, Paula Mourato1,2, Ana
Isabel Lopes1,2

1 — Unidade de Gastroenterologia Pediatrica, Servico de Pediatria Médica, Departamento de Pediatria, Hospital de Santa
Maria, Centro Hospitalar Universitario Lisboa Norte. 2 — Clinica Universitaria de Pediatria, Faculdade de Medicina,
Universidade de Lisboa.

Introdugéo

A utilizacdo de agentes bioldgicos na Doenca Inflamatéria Intestinal (DII), em particular os agentes anti-TNF alfa, esta
reconhecidamente associada a um amplo espectro de alteragdes dermatoldgicas, designadamente as dermatoses
inflamatorias paradoxais. E importante o seu reconhecimento pela eventual necessidade de modificacéo terapéutica em
caso de faléncia da terapéutica dermatolégica convencional.

Obijetivos
Caracterizar o perfil manifestacfes cutaneas relacionadas com a terapéutica bioldgica no decurso do tratamento da DIl em
idade pediétrica.

Métodos
Analise retrospetiva dos processos clinicos dos doentes com DIl sob terapéutica bioldgica seguidos num hospital terciario
nos Ultimos 18 anos e que evidenciaram alteragdes cutaneas de novo com inicio da terapéutica bioldgica.

Resultados

33 doentes sob terapéutica bioldgica (25 Doenga de Crohn (DC), 7 Colite Ulcerosa (CU), 1 DIl ndo classificada), dos quais
11 (6 sexo feminino) apresentaram manifestacdes cutaneas (10 DC e 1 CU). As alteracfes cutaneas foram: psoriase (6),
foliculites de repeticdo (2), psoriase com foliculite (2) e psoriase com eczema (1). Necessidade de observacdo por
dermatologia: 9/11; 3/9 com realizacdo de biopsia. Os biolégicos presuntivamente implicados foram: adalimumab (7) e
infliximab (4), incluindo remicade® (2) e infliximab biossimilar (2). As manifestagdes cutaneas condicionaram a
necessidade de mudanga para outro agente terapéutico em 4 doentes, todos sob terapéutica com adalimumab, com doenca
em remissdo e com lesdes de psoriase. Desses, 3 mudaram para outro biolégico e 1 para azatioprina, vericando-se melhoria
das lesGes em 3 (2 com ustekinumab e 1 com azatioprina). Em 2/11 doentes a razdo da mudangca foi o controlo da doenca,
sendo que ambos apresentaram melhoria das leses com alteracdo para outro agente biolégico (1 vedolizumab e 1
ustekinumab). Restantes 5 responderam ao tratamento dermatolégico convencional.

Conclusdes
As manifestacfes cutaneas relacionadas com agentes bioldgicos séo frequentes em idade pediatrica e podem ser causa
importante de mudanga para outro agente terapéutico. Na nossa série a sua frequéncia foi semelhante a outras séries
descritas na literatura. O agente mais frequentemente implicado foi o adalimumab e a mudanca para ustekinumab podera
constituir uma alternativa eficaz na resolucdo das lesdes, mantendo o controlo da doenca de base. As manifestacoes
cuténeas relacionadas com agentes biolégicos ndo parecem ser preditore
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CO07 — PANCREATITE EM IDADE PEDIATRICA - CASUISTICA DE 10 ANOS
Catarina Cordeiro, Catarina Teixeira, Claudia Arriaga, Juliana Roda, Carla Maia, Susana Almeida, Ricardo Ferreira
Hospital Pediatrico, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

Introducéo
A literatura é escassa em relacdo a pancreatite em pediatria, no entanto, a sua incidéncia tem aumentado.
Obijetivo: Caracterizar os casos de pancreatite quanto a etiologia, diagndstico e terapéutica.

Métodos

Estudo observacional retrospetivo. Incluidos doentes (<18 anos) que cumpriam >2 dos seguintes critérios de diagndstico:
sintomatologia suspeita, valor de amilase/lipase > 3 vezes o limite superior do normal (LSN) e achados imagiol6gicos
sugestivos, internados de janeiro 2010 a dezembro 2020.

Resultados

Total de 107 episddios de pancreatite (67 doentes) com mediana de idade 11 anos (IQR 5-15), 52,2% do sexo masculino.
Dois doentes com pancreatite cronica. As causas mais frequentes foram: iatrogénica (20,6%), 6 por asparginase e 4 por
azatioprina; hereditaria (17,8%) e litidsica (13,1%). Etiologia ndo esclarecida em 37,4%. A dor abdominal foi o sintoma
mais comum (89,7%), a dor “em barra” rara. A mediana da duracéo do internamento foi 7 dias (IQR 4-14). Um doente
necessitou de internamento em cuidados intensivos com faléncia multiorganica e apresentou sinal de Cullen. A amilase e
lipase encontravam-se aumentadas >3 vezes LSN em 60,7% e 86,9%, respetivamente. Verificou-se diferenca significativa
entre os valores de amilase e lipase e a etiologia ndo esclarecida (p=0,04;p=0,03), com valores mais elevados;
contrariamente a etiologia hereditaria com valores significativamente mais baixos (p=0,04;p=0,01). A ecografia abdominal
foi realizada em 89,7% dos episodios, alterada em 68,1%. A tomografia computadorizada (TC) foi realizada em 14,9%.
Os doentes com alteracdes na ecografia exibiam valores mais elevados de amilase e lipase (p<0,001). Houve diferenca nos
valores dos leucécitos e presenca de complicagdes na TC (p=0,02). Estiveram sob fluidoterapia 93,5% e ficaram em pausa
alimentar 73,9% com mediana de duracdo de 24h (IQR 2-48). Verificou-se relacdo positiva entre o tempo de pausa
alimentar e o de internamento (rs=0,4;p<0,001). A hipoalbuminémia (<30g/dL) associou-se a presenca de complicacoes
clinicas (p=0,02) bem como a um maior tempo de internamento (p=0,002) e de pausa alimentar (p<0,001).

Conclusdes
Foi possivel determinar a etiologia na maioria dos casos. A mediana de tempo de internamento foi inferior ao descrito na
literatura. Os valores de leucdcitos e de albumina a admisséo poderdo prever doenca mais grave. Os doentes com maior
duracéo de internamento, tiveram maior tempo de pausa alimentar.
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CO08 — CLOSTRIDIUM DIFICILLE EM IDADE PEDIATRICA: COLONIZACAO OU INFECAO? — CASUISTICA
DE 10 ANOS NUM HOSPITAL DE NiVEL I

Mariana Freitas Reis(1), Inés Almeida(1), Joana Capela (1), Maria Jodo Virtuoso(1), Marta Soares (1,2)

1-Servico de Pediatria — Centro Hospitalar e Universitario do Algarve — Unidade Faro. 2- Servico de Medicina Intensiva
Pediatrica e Neonatal — Centro Hospitalar e Universitario do Algarve — Unidade Faro

Introducéo

A infegdo por Clostridium difficile (CD) tem vindo a ser cada vez mais prevalente na faixa pediatrica. Muitas vezes € dificil
distinguir se se trata de colonizacdo ou infe¢éo ativa.

Tendo em conta a elevada taxa de portadores assintomaticos, ndo deve ser feita pesquisa de CD abaixo dos 12 meses,
exceto se quadro compativel com infegdo ativa por CD ou megacolon téxico. Entre os 1 e 3 anos, deve pesquisar-se apos
exclusdo de outras causas mais comuns de diarreia.

O antibiotico mais utilizado é o metronidazol, reservando-se a vancomicina para situagées mais graves ou refratarias.

Objetivos
Caracterizagdo dos doentes pediatricos com pesquisa de CD positiva no Centro Hospitalar Universitario do Algarve —
Unidade Faro num periodo de 10 anos, avaliando a apresentacdo clinica, existéncia de outras comorbilidades e terapéutica.

Métodos

Estudo retrospectivo e descritivo de criangas e jovens que realizaram pesquisa de Clostridium difficile entre janeiro de
2001 e dezembro de 2021 num hospital de nivel Il. Analise dos dados utilizando Microsoft Excel.

Foram analisados todos os exames positivos para CD, que incluem infe¢do e colonizagao.

Resultados

Foram realizadas 89 analises para pesquisa de CD: 17 foram positivas, correspondendo a 12 doentes.
A média das idades foi 6,3 anos. O principal sintoma de apresentacao foi a diarreia, que em 3 doentes era sanguinolenta.
3 dos resultados correspondiam a recém-nascidos internados na Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais, tendo sido
interpretados como colonizagdo. Outros 3 doentes apresentavam concentragdes de toxina muito baixas, considerados
também como colonizag&o.

Dos restantes 6 doentes, 2 tiveram infecdo por CD como manifestacao inaugural de doenca inflamatéria intestinal (DI1).
Um dos doentes apresentou uma enteropatia perdedora de proteinas secundaria a CD, que se manifestou como um quadro
de edema e ascite subsequente a quadro de diarreia.

Os 3 restantes eram doentes com comorbilidades, nomeadamente imunossupresséo, exposicao a antibidticos ou doencas
concomitantes, estando um deles institucionalizado.

Nos casos de infeco, a terapéutica incluiu metronidazol e/ou vancomicina.

Conclusdes
Apesar de a colonizacéo ser frequente, a bactéria CD tem-se vindo a afirmar como uma verdadeira infecao nas crianga&/

Além disso, podem funcionar como reservatorio, transmitindo a infecdo a adultos suscetiveis. Criancas com DIl séo
particularmente suscetiveis a infecdo por CD, bem como criangas com outras comorbilidades.
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COQ09 - Intestinal Organoids as a Good Tool to Predict Pre-clinical Response to Cystic Fibrosis Transmembrane
Conductance Regulator Modulators: a Small Portuguese Cohort

Juliana Rodal,2*, Iris Silva3*, Violeta Railean3, Claudia Rodrigues3, Susana Almeidal, Carla Maial, Ricardo Ferreiral,
Guiomar Oliveira2, Margarida D Amaral3

1-Pediatric Gastroenterology and Nutrition Unit. Hospital Pediatrico-Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra,
Portugal 2-Clinica Universitaria de Pediatria, Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra, Portugal 3- BiolSI-
Biosystems & Integrative Sciences Institute, Faculty of Sciences, University of Lisboa, Lisboa, Portugal

Introduction

Cystic fibrosis (CF) is the most common autossomal recessive life-shortening disease in caucasians. Therapies that rescue
defective CF transmembrane conductance regulator (CFTR) channel — CFTR modulator drugs — have reached the clinic,
however these are mutation-specific and accordingly, individuals with rare mutations are usually excluded from clinical
trials.

Our aim is to predict specific responses to approved CFTR modulator drugs by using intestinal organoids derived from
rectal biopsies, from a small group of people with CF (PwCF) followed in a Portuguese CF reference centre.

Methods

CFTR-mediated CI- secretion was assessed in native rectal biopsies from 11 individuals with CF by Ussing chamber
intestinal current measurements (ICM). In parallel, intestinal organoids were prepared, cultured and analysed using the
Forskolin-Induced Swelling (FIS) assay by confocal microscopy, before and after incubation with modulators, namely:
ivacaftor (lva), tezacaftor+ivacaftor (Teza+lva) or elexacaftor+tezacaftor+ivacaftor (Elexa+Teza+lva).

Results: Eight PWCF with rare mutations and F508del in the other allele, were included: three with R334W and one with
P5L (who have a milder phenotype and in fact, exhibit CFTR residual function in ICM and FIS assay); two with 711+1G-
>T, one with 2184insA and one with the previously undescribed mutation ¢.3321dup (who have a more severe phenotype
and no CFTR function in ICM and FIS assay). Three PwCF F508del homozygous with variable phenotype also participated
in the study, in two of them we found minimal CFTR function (and one with no conclusive analysis ).

CFTR was rescued by Teza+lva in organoids with R334W and P5L mutations. However, this combination failed to rescue
CFTR function in 711+1G->T, 2184insA, ¢.3321dup and F508del-homozygous organoids.

Triple therapy Elexa+Teza+lva significantly rescued CFTR in five organoids: two with 711+1G->T, one with R334W and
two F508del-homozygous.

Discussion

Our results show a good correlation of CFTR-mediated Cl- secretion in native rectal biopsies with the clinical phenotypes.
They also illustrate the value of using intestinal organoids to predict individual responses to approved CFTR modulator
drugs, indicating that individuals with CF bearing R334W or P5L mutations may benefit from treatment with double
therapy of CFTR modulators. A more significant clinical benefit is expected for triple therapy in PwCF carrying the
F508del mutation in at least one allele.
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CO10 — LAQUEACAO DE TRAJECTO FISTULOSO INTERESFINCTERIANA (LIFT) EM FISTULAS IN-ANO EM
PEDIATRIA. PORQUE NAQ?

Inés Braga 1; Sofia Martinho 1; Ricardo Ribeiro 2; Filipa Neiva 3; Jorge Correia-Pinto 1,4; Angélica Os6rio 1

1-Servico de Cirurgia Pediatrica , Hospital de Braga, EPE, Portugal; 2 -Servico de Cirurgia Geral, Centro Hospitalar
Universitario do Algarve, Faro, Portugal; 3- Servico de Pediatria, Hospital de Braga, EPE, Portugal; 3 - Life and Health
Sciences Research Institute (ICVS), School of Medicine, University of Minho, 4710-057 Braga, Portugal

Introdugéo

O abcesso perianal e fistula anal sdo muito comuns em lactentes, maioritariamente como um processo limitado, sem
necessidade de intervencao cirGrgica. Em adolescentes, a etiologia € diferente, muitas vezes com patologia subjacente,
clinica exuberante e impacto substancial na qualidade de vida. Havendo indicagdo cirdrgica, procedimentos como
fistulotomia, fistulectomia ou colocacao de seton sdo tradicionalmente realizados. Estes associam-se frequentemente a um
periodo pés-operatério imediato doloroso e com cuidados locais laboriosos. A longo-prazo, apresentam taxas de recidiva
e de incontinéncia ndo despreziveis. Em adultos, ao longo de pelo menos uma década, a laqueacéao do trajecto fistuloso
interesfincteriano(LIFT) tem sido reportada em fistulas simples e complexas, com taxas de sucesso entre 76-90%, menor
dor no pds-operatdrio e reduzidas taxas de incontinéncia. Entdo, porque ndo aplicar o LIFT em fistulas anais em
adolescentes?

Métodos:

S&o apresentados o caso de 3 adolescentes com fistula anal submetidos a LIFT entre 2018-2020, com pelo menos 12 meses
de tempo de seguimento. Estes foram avaliados através do questionario adaptado Proctoprom(aProctoprom) antes e depois
da cirurgia e de Parks Fecal Incontinence Classification(PFIC).

Resultados:

Caso A: Sexo feminino, 13 anos, antecedentes de doenca de Crohn e aProctoprom de 30/40pontos. A RNM identificou
uma fistula anal tipo 1 fistula com 4cm de comprimento. Dada a faléncia do tratamento conservador, foi realizada o LIFT
com resolucdo completa 3 meses apds a cirurgia.

Case B: Sexo masculino, 17 anos, com multiplos episddios de abcesso perianal e fistula com necessidade de drenagem,
aProctoprom de 30/40pontos antes da cirurgia. RNM mostrou uma fistula tipo 1 fistula com 1cm. Optou-se pela realizacao
de LIFT, com resolu¢do competa apds 3 meses.

Case C: Sexo masculino, 16 anos, multiplos episddios de abcesso perianal e fistula com necessidade de drenagem. Este
apresentava RNM com uma fistula anal tipo 2 e aProctoprom de 28/40 pré-operatorio. LIFT foi realizado com resolucéao
completa apds 4 meses.

Néo foram observados sinais de recorréncia em nenhum dos pacientes durante o follow-up e ambos apresentaram 0/40 no
aProctoprom de e PFIC grau I.

CONCLUSAO:

Em adolescentes, a técnica LIFT parece ser uma abordagem segura € eficaz assim como na populacao adulta. /
Consideramos que esta é uma opgao cirtrgica valida no tratamento de “fistula in-ano” em criangas mais

velhas, independentemente do tipo de fistula.
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CO11 - ARARE CASE OF ENTERIC DUPLICATION CYST: WHEN THE RIGHT DIAGNOSTIC TOOLS WERE
NOT ENOUGH

Sofia Martinho, 2- Inés Braga; 3- Andreia Felizes; 4- Filipa Neiva; 5- Jorge Correia-Pinto; 6- Angélica Os6rio

1- Pediatric Surgery Department, Hospital de Braga, EPE, Portugal; 2- Pediatric Surgery Department, Hospital de Braga,
EPE, Portugal; 3- Pediatric Surgery Department, Hospital de Braga, EPE, Portugal; 4- Pediatrics Department, Hospital de
Braga, EPE, Portugal; 5- Pediatric Surgery Department, Hospital de Braga, EPE, Portugal; Life and Health Sciences
Research Institute (ICVS), School of Medicine, University of Minho, 4710-057 Braga, Portugal; ICVS/3B's-PT
Government Associate Laboratory, 4710-057 Braga/Guimaraes, Portugal; 6- Pediatric Surgery Department, Hospital de
Braga, EPE, Portugal

Introduction

Enteric duplication cysts are rare congenital malformations formed during the embryonic development of the digestive
tract. Their incidence is 1 in 4500, most commonly located in the ileum. They are usually detected prenatally or in the first
years of life. Symptoms are related to size, location, and the presence of heterotopic mucosa. We herein present an unusual
case of duplication cyst of ileal origin.

Case description

A 9-year-old boy was being followed at our hospital for investigation of recurrent infraumbilical abdominal pain for 15
months, in addition to recurrent hematochezia and chronic iron deficiency anemia. Sedimentation rate and fecal calprotectin
were negative. Abdominal ultrasound imaging, gastric, colonic and capsule endoscopes, as well as a pertechnetate 99mTc
abdominal scan, showed no pathological findings.

After months of investigation, the child presented in the emergency department with intense, generalized abdominal pain,
which woke him up at night, and fever. He looked pale and was prostrated, with generalized rebound tenderness on
abdominal palpation. Blood work showed hypochromic, microcytic anemia and leukocytosis. An abdominal ultrasound
showed unspecific inflammatory findings in the hypogastric region and a subsequent CT scan showed a moderate volume
pneumoperitoneum.

Exploratory laparoscopic surgery was performed and a perforated cystic communicating lesion, arising from the mesenteric
side of the ileum, was identified. The affected intestinal loop was exteriorized through the umbilicus and a segmental ileal
resection with primary anastomosis were executed. The histopathological exam confirmed the diagnosis of an ileal enteric
duplication communicating cyst, with heterotopic gastric mucosa.

Discussion

In this case of recurrent abdominal pain, hematochezia and chronic iron deficiency anemia, despite the correct use of the
available diagnostic tools and their negative results, we emphasize that, in the presence of persistent clinical status, an
exploratory laparoscopy may be considered as a diagnostic (and sometimes therapeutic) tool.
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CO12 - PANCREATITE AUTOIMUNE EM IDADE PEDIATRICA

Susana Claudia Teixeira 1,2, Gabriela Mesquita *%, Nélia Santos Gaspar **, Joana Pereira Nunes *, Maria do Céu Espinheira
15 Eunice Trindade

IServico de Pediatria, Centro Hospitalar e Universitario Sdo Jodo; 2 Servico de Pediatria, Centro Hospitalar de Tras-os-
Montes e Alto Douro; ® Servico de Pediatria, Unidade Local de Salde do Baixo Alentejo; # Servigo de Pediatria, Centro
Hospitalar Médio Tejo; ° Unidade de Gastroenterologia Pediatrica, Centro Hospitalar e Universitario Sdo Jodo

Introducéo
A pancreatite autoimune (PAI) é uma forma rara de doenca pancreatica podendo surgir como manifestagao extraintestinal
da Doenga Inflamatéria Intestinal.

Descri¢do do caso:

Rapaz de 26 meses, observado no Servigo de Urgéncia por diarreia com sangue, associada a dor abdominal em célica.
Apresentava seguimento em Consulta de Gastroenterologia Pediatrica desde os 19 meses por colite ndo classificada,
diagnosticada em contexto de retorragias e medicado com messalazina. Realizou estudo analitico que mostrou elevacéo
das transaminases (AST 1271 U/L e AST 793 U/L), com doseamento de lipase e amilase normal. A ecografia abdominal
mostrou uma dilatacdo do colédoco proximal com reducéo abrupta do seu calibre na transi¢cao para o colédoco distal,
condicionando proeminéncia das vias biliares intra-hepaticas. A colangio-ressonancia magnética confirmou os achados
ecograficos e revelou pancreas globalmente globoso. A bidpsia hepatica mostrou figado de arquitetura trabecular com
fibrose portal por vezes concéntrica, em redor de raros ductos biliares, e lesdes de colangite linfocitica, ndo se tendo
identificado no figado plasmdcitos com anticorpos 1gG4. O estudo autoimune nao apresentou alteracoes e as serologias
para Adenovirus, Enterovirus, Herpesvirus 1, 2 e 6, Parvovirus, EBV e CMV foram negativas. Perante estes achados foi
assumido o diagnostico de PAI com colangite associada, em contexto de colite ndo classificada. Iniciado tratamento com
prednisolona com normalizacédo das transaminases e melhoria ecogréfica ao fim de 2 meses.

Discussao
O diagndstico de PAI pode constituir um desafio, sendo fundamental a combinacéo de achados clinicos e imagiol6gicos.
Estdo ainda por definir muitos aspetos no que se refere ao tratamento e prognostico a longo prazo.

LLL
SPGP

Sociedade Portuguesa de Gastrenterologia,
Hepatologia e Nutricdo Pediatrica



REUNIAO ANUAL DA SOCIEDADE PORTUGUESA
DE GASTRENTEROLOGIA, HEPATOLOGIA
E NUTRICAO PEDIATRICA

6 de Maio de 2022
09:45 - 10:45 .
COMUNICACOES ORAIS | HEPATOLOGIA

CO013 - Transplante Hepatico Pediatrico em Portugal — Transicdo Para a Medicina De Adultos

Ana Rita Pires (1), Mariana Cortez Ferreira (2), Susana Nobre (3), Luisa Diogo (1,4), Dulce Diogo (5), Sandra Ferreira
(3), Isabel Goncalves (6), Emanuel Furtado (7)
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Introducéo

A transicdo para a medicina de adultos (MA) apds transplante hepatico (TRH) em idade pediatrica € um periodo critico. O
impacto deste processo, os fatores contributivos para o seu sucesso e a percecao dos doentes relativamente ao mesmo
suscitam crescente interesse e discussao.

Objetivo
Avaliar a evolugdo clinica destes doentes e aferir a qualidade da transicao.

Métodos

Estudo de coorte retrospetivo dos TRH pediatricos realizados no centro de referéncia desde jan/94, que transitaram para a
MA até dez/20. Excluidos doentes cujo seguimento na MA ndo ocorre no mesmo centro. Definidos dois periodos: P1. Pré-
transicdo e P2.Pds-transicdo. Realizado inquérito para avaliar a adesdo a terapéutica e a percecao dos doentes sobre a
transigdo (T1. Adequada e T2. Inadequada). Utilizado o programa IBM® SPSS® versao 26 e considerado o valor de p<0,05
para indicar diferencas com significado estatistico.

Resultados

49 casos, 51% sexo masculino, idade média no TRH de 7,8 anos(A) e idade média atual de 24,9A. O tempo médio de

follow-up total foi 17A (na MA 6,4A). A média de consultas/ano foi 5,3 no P1 e 3,5 no P2 (p<0,001). Imunossupressao

(ISS) em monoterapia em 41% dos doentes no P1 e 67% no P2 (p=0,012). FA elevada em P1 correlacionou-se
negativamente com a sobrevida do enxerto (pLog-Rank=0,001). Doentes com FA elevada em P1 tiveram odd 9.7x maior

de reTRH (p=0,007), todos por lesdo biliar do enxerto. Nao houve diferencas significativas nas restantes enzimas hepéticV

Foram reTRH 5 no P1 e 2 no P2 (p=0,436) com sobrevida do enxerto aos 25A de 81%. Verificou-se comorbilidade e
90% dos doentes (multimorbilidade em 20%). Ocorreram 4 6bitos (8%) no P2 com sobrevida aos 25A pos-TRH de
89%, no grupo em estudo. Dos 39 que responderam ao inquérito, 38% consideraram a transi¢do inadequada (T2), a
maioria por menor proximidade aos profissionais da MA, referindo 75% adeséo inadequada a 1SS

(47% no T1 p=0,045), em monoterapia em 47% (75% no T2 p=0,045).

Discussao
O menor n° de consultas em P2 ndo se associou a mais complicagoes. Cerca de 1/3 consideraram a transi¢ao inadequa
assumindo mais falhas na adesdo a ISS. Estes dados reforcam a importancia de assegurar uma transi¢do apropriada.

Conclusdo
Apesar dos resultados globalmente positivos, um processo de transi¢ao estruturado, atempado e multidisciplinar é cruc
A acessibilidade aos médicos assistentes deve ser garantida.
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CQO14 — Ictericia neonatal — causas 6bvias e defeitos genéticos

Rita Melo Parente, Tania Pessoa, Carolina Jesus e Sa, Barbara Querido Oliveira, Joana Extreia, Catarina Lacerda, Isabel
Bretes

Centro Hospitalar Barreiro Montijo

Introducéo

A ictericia neonatal, causada pela deposicao de bilirrubina em excesso nos tecidos, é um dos motivos de internamento mais
comum em recém-nascidos (RN). Apesar de, na maioria dos casos, corresponder a uma situacéo fisioldgica, a ictericia
pode ser uma manifestacdo de patologia subjacente e sem intervengdo pode originar complicacfes graves. O objetivo do
estudo foi caracterizar reinternamentos por hiperbilirrubinemia ndo conjugada num hospital do grupo 2.

Metodologia

Anadlise retrospectiva, por consulta dos processos clinicos, dos internamentos por ictericia com critério para fototerapia,
em RN provenientes do Servico de Urgéncia ou da consulta externa, durante um periodo de 2 anos (Janeiro 2020 a
Dezembro 2021).

Resultados

Durante este periodo foram internados 48 RN por ictericia. Maioria do sexo feminino (54%), todos com idade gestacional
superior a 35 semanas (21% pré-termo tardio) e com peso de nascimento (PN) AIG (94%). Gestacdes sem intercorréncias
excepto 4 casos de diabetes gestacional, 4 de restricdo de crescimento fetal e 2 de HTA. 54% Partos eutocicos, 25% com
ventosa e 21% CST. A média de idades na admissdo foi 7 dias [3-24 dias], com valores de bilirrubina sérica de 17 a 29
mg/dl (média 20 mg/dl). 88% dos RN sob aleitamento materno exclusivo, 27% apresentavam perda ponderal significativa
(em 2 casos com desidratagdo hipernatrémica) e 6% com bossa sero-hematica. Foi identificado 1 caso de urosépsis e O
isoimunizagdes. Realizada fototerapia por um periodo médio 1,75 dias (1 a 12), 25% dos RN ja tinham realizado fototerapia
na maternidade e em 2 foi necessario um 2° reinternamento. Em 2 RN (origem asiética e africana) pelo valor da admissao
(26 e 29 mg/dl) e necessidade prolongada de fototerapia foi pedido estudo genético sendo identificadas variantes no gene
UGT1AL, no primeiro caso compativeis com Sindrome de Crigler-Najjar tipo 2, e no segundo com Sindrome de Gilbert.

Conclusdo

A maioria dos internamentos correspondem a ictericia fisiologica ou do aleitamento materno. Um ndmero significativo de
RN desenvolveu ictericia por aporte hidrico inadequado. A hiperbilirrubinemia provocada por sépsis ou colecoes extra-
vasculares foi rara. Nao foi identificado nenhum caso de doenga hemolitica. A nossa amostra alerta para o facto de, embora
a maioria dos casos sejam benignos, entre estes escondem-se patologias potencialmente graves, como os defeitos da
conjugacao da bilirrubina, que devem ser considerados em caso de evolugdo menos linear.
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CO15 — Doenca Hepatica Infantil e Transicdo para a Gastrenterologia de Adultos - Coorte de 45 Doentes

Joana Pereira-Nunes, Gabriela Reis (1,2); Nélia Gaspar (1,3); Susana Teixeira (1,4); Céu Espinheira (1,5); Eunice Trindade
(1.5)

1- Servico de Pediatria, Unidade Auténoma de Gestdo (UAG) da Mulher e Crianca, Centro Hospitalar Universitario de
Sdo Jodo (CHUSJ); 2- Servico de Pediatria, Unidade Local de Satde do Baixo Alentejo; 3- Servico de Pediatria, Centro
Hospitalar Médio Tejo; 4- Servico de Pediatria, Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro; 5- Unidade de
Gastrenterologia Pedidtrica, Servico de Pediatria, Unidade Auténoma de Gestdo (UAG) da Mulher e Crianca, Centro
Hospitalar Universitario de Sao Jodo (CHUSJ)

Introducéo
Até a data, poucos estudos avaliaram a transi¢do de doentes com doenca hepética infantil. Quando disponiveis, focaram-
se na avaliacdo de doentes transplantados hepaticos.

Objetivos
Caracterizagao dos pacientes com doenca hepatica diagnosticada em idade pediatrica e com transicéo para gastrenterologia
de adultos.

Métodos
Estudo observacional retrospetivo dos doentes com hepatopatia e com seguimento entre Janeiro/1991 a Dezembro/2021.
A anélise estatistica foi efetuada com o SPSS Statistics 27.0®. O valor p considerado foi 0,05.

Resultados

Identificados 81 pacientes diagnosticados com doenca hepética em idade pediatrica. Trinta e seis doentes ndo transitaram:
29 pela idade, 6 por falecimento e 1 por emigracéo. Dos 45 transitados, 24 sdo do sexo masculino. A idade mediana de
diagnostico e de transigao foi de 9,5 [0-17,0] e 18 [16-20,0] anos, respetivamente. Os diagnosticos mais frequentes foram:
hepatite auto-imune (8/45), hepatites infecciosas (7/45), colangite esclerosante primaria (6/45), doenca de Wilson (5/45),
défice de alfa-1 antitripsina (4/45), etiologia ndo esclarecida (4/45), atresia das vias biliares extra-hepatica (3/45) e colestase
intra-hepatica familiar (3/45). Treze pacientes foram sujeitos a transplante hepatico previamente a transicdo. O tempo
mediano de seguimento na pediatria e nos adultos foi de 107,0 [1,0-223,0] e 23,5 [0-162,0] meses, respetivamente. O
intervalo mediano entre a Ultima e a primeira consulta na pediatria e nos adultos, respetivamente, foi de 3,0 [0,0-14,0]
meses. O intervalo médio entre consultas e respetiva assiduidade durante o seguimento pediatrico versus adulto nao foi
estatisticamente diferente (p=0,265 e p=0,878, respetivamente). Realizados ajustes terapéuticos em 48,6% dos casos nas
primeiras 3 consultas de adultos. Seis doentes transitados deixaram de ser seguidos em consulta de adultos: 4 por resposta
viruldgica sustentada e 2 por emigracao.

Conclusdes
O presente estudo reflete a variabilidade da doenca hepatica infantil e a sua abrangéncia etiologica. A assiduidade e

intervalo médio entre consultas em pediatria versus adultos ndo revelou diferencas, o que podera refletir um seguimentO/

semelhante em fases distintas da doenca. Na nossa amostra realga-se a baixa taxa de abandono, embora o tempo de
seguimento seja ainda curto. Sugere-se a realizacdo de futuros estudos prospetivos e multicéntricos para melhor
avaliacdo da qualidade do processo de transi¢cdo destes pacientes.
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CO16 - MARCADORES DE PROGNOSTICO NA FALENCIA HEPATICA AGUDA

Andreia Filipa Patinha Nogueira, Catarina Teixeiral,Rita Moinhol, Isabel Gongalves2, Carla Pintol, Leonor Carvalhol
1-Servico de Cuidados Intensivos Pediatricos, Hospital Pediatrico, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra, Coimbra,
Portugal 2 - Unidade de Transplantacdo Hepatica Pediatrica e de Adultos, Hospital Pediatrico de Coimbra, Centro
Hospitalar e Universitario de Coimbra, Coimbra, Portugal.

Introducéo

A faléncia hepatica aguda (FHA), apesar de rara em pediatria, € uma patologia complexa, com envolvimento
multissistémico e elevada mortalidade. Tém sido estudadas variaveis isoladas ou incluidas em scores de progndstico, com
0 objetivo de otimizar a alocacdo de o¢rgdos. No entanto, a sua validacdo tem apresentado alguns desafios.

Objetivos
Avaliar a precisdo de varios biomarcadores e scores, como preditores de progndéstico na FHA.

Métodos

Estudo exploratério com método de colheita de dados retrospetivo, tendo como critérios de inclusdo os casos de FHA,
definida de acordo com os critérios da Pediatric Acute Liver Failure Study Group, admitidos numa Unidade de Cuidados
Intensivos num periodo de 28 anos. Definiram-se 2 grupos: recuperacdo espontanea (RE) e sem recuperacao espontanea
(SRE) - submetidos a transplante hepatico (TRH) ou morte.

Resultados

Incluiram-se 59 doentes, com mediana de idade de 24 meses, 54% sexo feminino. As etiologias mais frequentes foram:
indeterminada (32,2%), metabdlica (25,4%) e infeciosa (18,6%). Apresentaram RE 21 doentes. No grupo SRE (N=38), 25
necessitaram de TRH e 19 faleceram (6 tinham sido submetidos a TRH). Dos biomarcadores estudados, o lactato na
admissdo, a amdnia maxima, a bilirrubina na admisséo e maxima e o INR méaximo apresentaram respetivamente uma AUC
de 0,72 (IC 95%: 0,57-0,86; p=0,006), 0,72 (IC 95%: 0,58-0,86; p=0,006), 0,68 (IC 95%: 0,53-0,83; p=0,026), 0,67 (IC
95%: 0,52-0,83; p=0,03) e 0,70 (IC 95%: 0,56-0,85; p=0,01) para predizer SRE. O valor de cut-off do lactato na admissao
foi de 1,95 mmol/L (sensibilidade 78,4% e especificidade 61,9%) e da aménia maxima foi de 64 umol/L (sensibilidade
100% e especificidade 38,1%). Os scores LIU e PRISM apresentaram curvas ROC com aceitavel capacidade de
discriminacdo, com AUC de 0,73 (IC 95%: 0,59-0,87; p=0,004) e 0,71 (IC 95%: 0,56-0,86; p=0,03), respetivamente. A
AUC do score PALF-ds foi de 0,63 (IC 95%: 0,47-0,78; p=0,11).

Conclusdes

O lactato na admisséo, um parametro de facil obtencéo, teve uma capacidade semelhante aos scores mais complexos, LI1U
e PRISM, para predizer a auséncia de recuperacdo espontanea. O valor prognostico nesta serie, do promissor score
dindmico, PALF-ds, foi inferior ao esperado.
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CO17 — Transplantacdo Hepética na Faléncia Hepatica Aguda em ldade Pediatrica — experiéncia do centro de
transplantacdo portugués

Cristina Lorenzo, Mariana Cortez Ferreira?, Teresa Almeida Lopes?, Catarina Teixeira?, Carla Pinto®, Susana Nobre*,
Sandra Ferreira®, Isabel Gongalves®.

IServico de Pediatria, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Universitario de Lisboa Norte, EPE; ? Departamento de
Pediatria, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra, EPE; 3Servico de Cuidados Intensivos, Departamento de Pediatria,
Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra, EPE; “Unidade de Hepatologia e Transplantagdo Hepatica, Departamento
de Pediatria, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra, EPE

Introducéo
A Faléncia Hepética Aguda (FHA) é caraterizada por lesdo hepatocelular grave e coagulopatia ndo corrigivel apds vitamina
K. Apesar do aumento da sobrevida devido ao transplante hepatico (TRH), esta associada a elevada morbimortalidade.

Objetivo
Caraterizag&o dos casos de FHA pediétrica submetidos a TRH no centro portugués de TRH (1994-2021).

Métodos

Estudo exploratério com colheita de dados retrospetiva de doentes <18 anos com FHA (critérios PALF Study Group 2006,
exclusdo se hepatopatia crénica), submetidos a TRH. Realizada analise estatistica com SPSS 28.0® (significado estatistico
se p<0,05).

Resultados

Identificamos 68 FHA; 34 doentes (50%) foram listados para TRH, dos quais 27 (40%) foram transplantados (5
recuperaram e 2 faleceram). O TRH (9% do total de TRH nesse periodo) ocorreu em mediana 3 dias ap6és a admisséo. A
mediana de idade dos TRH/ndo TRH foi 5/4 anos (p=0,186). A FHA foi indeterminada em 33% dos TRH vs 29% dos néo
TRH, por causa infeciosa em 26% (15% ndo TRH) e metabolica em 15% (29% nao TRH). A maioria dos TRH (96%)
foram de dador cadaver, enxerto reduzido (67%), 25% incompativel (vs 2% no TRH por outras causas, p=0,01). A
admisséo, os doentes TRH tiveram mais frequentemente encefalopatia (67%/40%, p=0,032), e valores mais elevados de
amonia (143/87,5umol/L, p=0,007), bilirrubina a admisséo (14,2/3,4mg/dL, p<0,001) e maxima (21,8/7,1mg/dL, p<0,001),
INR & admisséo (3,06/2,7, p=0,021) e maximo (5,2/3,48, p=0,018) e score de LIU (377/266, p=0,007). Complicacdes pos-
TRH (%) FHA (n=27) vs ndo-FHA (n=263): vasculares [(porta 7/16 (p= 0,186), arteriais 11/20 (p=0,150), veias
hepéaticas/cava 7/5 (p=0,657)], biliares 22/30 (p=0,211), rejeicdo 52/31 (p= 0,086), PTLD/tumores 11/3 (p=0,136),
colangites 15/18 (p=0,501), infeciosas 37/35 (p=0,824), reTRH 19/14 (p=0,786). A mortalidade p6s-TRH “FHA” vs “nao
FHA” foi 29% vs 12%, (p=0,150), a maioria precoce (57% na primeira semana), mediana 2 dias pos-TRH (1d-4a), edema
cerebral em 86%. A mortalidade na “FHA com TRH” vs “FHA sem TRH” foi 26% vs 32% (p=0,016).

Conclusdo
Nesta serie de doentes pediatricos com FHA o TRH foi efetuado em 40%. Nestes doentes a encefalopatia a admissao foi

mais frequente e o score de LIU mais elevado. Apesar de algumas complicagcdes terem sido mais frequentes no gruV
“TRH-FHA”, ndo se verificou significado estatistico. A mortalidade na FHA, apesar de menor com TRH € ainda

elevada, pelo que € necessario melhorar os critérios de deciséo e elegibilidade para TRH.
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CO18 — Lesdes hepaticas de diagnéstico incidental em idade pedidtrica — a experiéncia de um hospital nivel I11

Teresa Almeida Lopes, Rita Marchante Pita’, Cristina Lorenzo?, Angela Moreira®, Sandra Ferreira!, Susana Nobre?, Isabel
Gongalves?

'Unidade de Hepatologia e Transplantacdo Hepética Pediatrica, Hospital Pediatrico,Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra; 2Servico de Pediatria, Departamento de Pediatria, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Universitario de
Lisboa Norte; 3Servico de Imagem Médica, Hospital Pediatrico — Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

As lesdes hepaticas de diagnodstico incidental sdo lesdes detetadas num exame de imagem numa crianga sem patologia
hepética conhecida ou fator de risco para doenca hepatica maligna. Sdo raras e representam um desafio diagnéstico, sendo
necessario um seguimento multidisciplinar.

Realizamos um estudo retrospetivo descritivo para caracterizagdo da populagdo pediatrica (<18 anos) com achado
incidental de nédulos hepaticos em seguimento em Consulta de Hepatologia durante os Gltimos 10 anos (2012-2021).
Identificamos 63 criancas seguidas por nédulos hepaticos, das quais 35 com diagnéstico incidental. A média de idade ao
diagndstico foi 11 anos (min 1 semana; max 17 anos), sem predominio de género. A maioria (97%) foi detetado por
ecografia (um caso detetado por ressonancia magnética cardiaca). Os exames imagiolégicos foram realizados por: suspeita
de esteatose hepatica (37%), queixas crénicas inespecificas (29%), seguimento de patologias de outros 6rgéaos (26%) ou
queixa aguda em contexto de urgéncia (9%). Em 66% a leséo era Unica. A data do diagndstico, o tamanho médio da leséo
foi de 22,8 mm (min 7mm; max 100mm) e em 4 (11%) identificaram-se caracteristicas imagiologicas sugestivas de
potencial malignidade (a mais frequente foi presenca de calcificaces). Em 49% verificaram-se alteragdes analiticas, sendo
a mais observada elevacéo das transaminases. O exame radiolégico mais frequentemente realizado no seguimento foi a
ecografia (100%), seguido da ressondncia magnética (31%). Em 83% dos casos foi possivel determinar o diagndstico (2
deles ap6s bidpsia), sendo os principais: hemangioma (11/31%), area poupada de esteatose (6/17%) e hiperplasia nodular
focal (6/17%). Nao houve nenhum diagnéstico de patologia maligna. Num dos casos foi necessaria embolizagdo da massa
(por radiologia de intervencdo) por aumento exponencial do seu tamanho. Nenhum dos casos necessitou de ressecao
cirtrgica. Dos 35, 26 (74%) mantém seguimento em consulta e 9 (26%) tiveram alta.

No nosso centro, o diagndstico incidental de lesdes hepaticas foi maioritariamente realizado atraves de ecografia. Em
alguns houve necessidade de melhor caracterizagdo por ressonancia magnética e, em casos particulares, realizacéo de
biopsia hepatica. Todos tiveram um caracter benigno e em apenas um caso houve necessidade de embolizacdo da massa.
Uma abordagem diagnéstica metédica, com conhecimento dos critérios sugestivos de malignidade € essencial de modo a
evitar investigacdo etioldgica exaustiva desnecessaria.
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CO19 — EFICACIA DA DIETA ENTERICA EXCLUSIVA NA DOENCA DE CROHN EM IDADE PEDIATRICA
Luis Rodriguesl, Sofia Moedal, Helena Loretol, Sara Azevedol, Inés Asseiceira2,3, Catarina Maltez1, Ana Fernandesl,
Ana Paula Mouratol, Ana Isabel Lopes1,2

1 - Unidade de Gastrenterologia, Departamento de Pediatria, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Universitario
Lisboa Norte; 2 - Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa; 3 - Departamento de Nutricao e Dietética, Hospital de
Santa Maria, Centro Hospitalar Universitario Lishoa Norte

Introducéo

A dieta entérica exclusiva (DEE) é recomendada como terapéutica de primeira linha na inducéo de remissao da doenca de
Crohn (DC) ligeira a moderada em idade pediatrica. Consiste na utilizacdo de uma férmula proteica administrada de forma
exclusiva durante seis a oito semanas.

Objetivos
Pretendeu-se reportar a experiéncia preliminar de um centro tercidrio pediatrico na utilizacdo da DEE e avaliar a sua
eficécia e tolerancia na DC.

Metodologia

Estudo retrospetivo descritivo dos doentes que realizaram DEE como terapéutica de inducéo de remissao entre janeiro/2014
e junho/2019. Avaliados parametros clinico-laboratoriais, incluindo a atividade clinica da doenca e o estado nutricional
antes e imediatamente apés o tratamento de inducdo. Analise descritiva e bivariada (Qui-Quadrado para as variaveis
categoricas e teste T-student para as variaveis continuas) através do SPSS.23®, considerando-se diferenca estatisticamente
significativa se p-value < 0,05.

Resultados

No periodo do estudo foram diagnosticados 37 doentes com DC, 19 foram incluidos no estudo, 17/19 (89,5%) completaram
a terapéutica com DEE e 16/17 (89,5%) atingiram a remissdo clinica. Dez doentes do sexo masculino, mediana (AlQ) de
idade de 14,2 anos (11,8; 16,7 anos). A maioria apresentava doenca ileocdlica (47,4%) ou ileocecal (42,1%) e
comportamento inflamatdrio (78,9%). Nenhum evidenciava atraso de crescimento ao diagnostico. Todos os doentes
receberam DEE por via oral (18 férmula polimérica e um férmula elementar) com boa tolerancia. Ao comparar os dados
antes e apds o tratamento, verificou-se uma melhoria significativa no Z-score de IMC (p=0,002), PCDAI (p<0,001),
velocidade de sedimentacdo (p=0,002), proteina C reativa (p=0,003), calprotectina fecal (p=0,036) e albumina sérica
(p=0,020).

ConclusGes /

O tratamento durante seis a oito semanas associou-se a melhoria do indice de atividade da doenca, aumento de peso,
estado nutricional e diminuicdo dos marcadores inflamatorios na maioria dos doentes. A nossa experiéncia é
concordante com as observagdes anteriores de que a DEE é uma terapéutica eficaz e bem tolerada na inducao de
remissdo da DC em idade pediatrica.
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C020 - Esteatose hepatica ndo alcodlica — pertinéncia da avaliacdo das transaminases como forma de rastreio na presenca
de obesidade

Daniela Araijo, Henedina Antunes

1° autor: 1 - Unidade de Gastroenterologia, Hepatologia e Nutricio Pediétrica, Hospital de Braga; Ultimo autor: 1 - Unidade
de Gastroenterologia, Hepatologia e Nutricdo Pediatrica, Hospital de Braga; 2 - Centro Clinico Académico (2CA Braga),
Hospital de Braga; 3 - Instituto das Ciéncias da Vida e da Saude (ICVS), Laboratério Associado ICVS/3B’s e Escola de
Medicina, Universidade do Minho, Braga

Introducéo

A relacdo entre obesidade e estetatose hepatica ndo alcot6lica (EHNA) encontra-se bem estabelecida, com risco reconhecido
de progressdo para esteatohepatite.

Na pratica clinica a ecografia abdominal é o gold standard para a pesquisa da EHNA.

Objetivos
Avaliar a fiabilidade da utilizacdo das transaminases como marcador sérico para rastreio de EHNA em criancas e
adolescentes com obesidade.

Métodos

Foi utilizada uma base de dados prospetiva criada em 1999 dos doentes com obesidade e excesso de peso seguidos em uma
Unidade de Gastrenterologia, Hepatologia e Nutricdo Pediétrica.

Os participantes que realizaram um estudo analitico com doseamento das transaminases e ecografia abdominal foram
incluidos. Foram excluidos os doentes com outras causas conhecidas de elevacédo das enzimas hepaticas.

Resultados

Apos exclusdo de 2 doentes por infecdo viral concomitante e doenca neuromuscular, um total de 1191 doentes foram
incluidos na andlise. A mediana de idade foi de 10,6 anos (AlQ 4,7) e 50% dos doentes (n=611) eram do sexo feminino.
A incidéncia de esteatose hepatica foi de 21,6% (n=257), tendo sido esta significativamente superior no sexo masculino
(25,9% versus 17,5%; p<0,001). Quinze por cento (n=177) dos doentes tinha elevacao da alanina aminotransferase (ALT),
3,4% (n=40) da aspartato aminotransferase (AST) e 1,9% (n=23) de ambas.

A sensibilidade e especificidade da AST para a dete¢do de esteatose foram de 6,2% e 97,4% e da ALT de 33,4% e 89,8%
respetivamente, com um valor preditivo positivo (VPP) de 40% e preditivo negativo (\VPN) de 79,1% para a AST e de
46,3% e 82,9% para a ALT. No caso da elevacdo simultanea dos dois marcadores, a sensibilidade e especificidade foram
de 4,7% e 98,8% respetivamente, com um VPP de 52,2% e VPN de 79%.

Conclusdes
Um em cada 4 rapazes e 1 em cada 6 raparigas com obesidade tinham esteatose hepatica.
Apesar da especificidade elevada, a sensibilidade de todos os marcadores séricos analisados foi reduzida.

A elevacdo simultanea das enzimas hepaticas parece ser mais especifica que a elevacao isolada para a detecao de esteatose./

Ainda assim, 21% dos doentes com niveis normais de ambas as enzimas tinham evidéncia ecografica de esteatose hepatica
demonstrando a necessidade de realizagdo da ecografia abdominal mesmo em doentes com enzimas hepaticas
normais. No estudo da EHNA, o doseamento das transaminases deve ser realizado mas a ecografia abdominal
continua a ser essencial para o diagnéstico.
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C0O21 — Gastrostomia — A Experiéncia de um Centro Insular

Carolina Ferreira Goncalves, Carolina Freitas Fernandes, Carla Pilar, Francisco Silva, Rute Gongalves

Carolina Ferreira Goncalves, Carolina Freitas Fernandes, Francisco Silva e Rute Gongalves - Servi¢o de Pediatria do
Hospital Dr. Nélio Mendonca; Carla Pilar - Servico de Cirurgia Pediatrica do Hospital Dr. Nélio Mendonca

Introducédo

A gastrostomia é o método preferencial para garantir o suporte nutricional entérico a longo prazo em criancas e adolescentes
com incapacidade para uma ingesta oral suficiente/adequada, na presenga de um intestino funcionante. Esta pode ser
colocada preferencialmente por via endoscopica e na sua impossibilidade, por via cirlirgica. Objetivos: caraterizacéo clinica
da populagao pediatrica com gastrostomia e identificacdo das suas principais complicacoes.

Métodos
Estudo retrospetivo de analise dos processos clinicos de todos os doentes com gastrostomia no Servico de Pediatria do
nosso hospital de maio 2011 a margo 2022.

Resultados

Total de 19 doentes seguidos no Servico de Pediatria com gastrostomia, 17 com o procedimento a ser realizado pela
Gastroenterologia e Cirurgia Pediatricas do nosso hospital (15 por via endoscépica e dois por via cirdrgica). Verificou-se
predominio do sexo feminino (58%) e mediana de idade a data de colocacgdo de cinco anos (entre o periodo neonatal e os
18 anos). Os principais diagnésticos que motivaram a colocacdo de gastrostomia, principalmente por dificuldades
alimentares, foram: doencas do sistema nervoso central (53%), dos quais 80% com paralisia cerebral; sindromes
polimalformativos (11%) e doencas metabdlicas (11%). A duragdo média do internamento foi trés dias, excluindo-se cinco
doentes que ja estavam internados por outro motivo. Complicagdes minor foram observadas em 11 doentes (58%),
destacando-se os sinais inflamatdrios e o tecido de granulagdo e complicag6es major em quatro (21%: um buried bumper
syndrome; uma peritonite, uma ulceragdo da mucosa gastrica encontrada no contexto de uma anemia refrataria ao ferro
oral e uma ulceracdo profunda da pele numa crianga com epidermélise bolhosa). Dos 19 doentes, apenas um retirou a
gastrostomia definitivamente por possibilidade de alimentacéo total pela boca e outro doente, substituiu a gastrostomia por
uma jejunostomia. Todos os restantes permaneceram com a gastrostomia até ao momento atual ou até a data do seu
falecimento (cinco doentes falecidos, todos por motivos nédo relacionados com a gastrostomia).

Conclusdes

A gastrostomia permite melhorar a prestacdo de cuidados aos doentes com aporte oral insuficiente bem como a qualidade
de vida dos seus cuidadores. Apesar da reduzida morbilidade associada, esta existe e deve ser ponderada na altura da sua
colocacdo. A vigilancia clinica regular e o suporte destas familias é fundamental para o sucesso desta intervencao.
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C0O22 — Tratamento de Insuficiéncia Intestinal Crénica com Teduglutido — a experiéncia de uma Unidade Pediatrica
Daniela Aratjo, Henedina Antunes

1° autor: 1 - Unidade de Gastroenterologia, Hepatologia e Nutri¢do Pediétrica, Hospital de Braga; Ultimo autor: 1 - Unidade
de Gastroenterologia, Hepatologia e Nutricdo Pediatrica, Hospital de Braga; 2 - Centro Clinico Académico (2CA Braga),
Hospital de Braga; 3 - Instituto das Ciéncias da Vida e da Satde (ICVS), Laboratério Associado ICVS/3B’s e Escola de
Medicina, Universidade do Minho, Braga

Introducéo

A insuficiéncia intestinal cronica (I1C), definida como a incapacidade para absorver agua, macro/micronutrientes e
eletrdlitos em quantidade suficiente para sustentar a vida e o crescimento, resulta na necessidade de suplementacédo
intravenosa.

O Teduglutido, um analogo do peptideo 2 semelhante ao glucagon, induz a expansédo do epitélio do intestino delgado,
permitindo uma melhoria da absorgé&o.

Obijetivos
Descrever a experiéncia de uma Unidade de Gastrenterologia Pediatrica no tratamento da 11C com o teduglutido.

Métodos
Estudo observacional descritivo dos doentes tratados com teduglutido na nossa Unidade. Foram analisados dados sobre o
diagnostico e tratamento.

Resultados

De junho/2019 a novembro/2021 foram tratados 4 doentes. Todos desenvolveram 11C no periodo neonatal, encontrando-
se sob nutricdo parentérica (NP) desde o nascimento e sob NP total no inicio do tratamento. N&do foram realizadas cirurgias
ou alteracdes na NP nos 3 meses antes do inicio do tratamento.

Trés doentes sdo do sexo masculino. As etiologias da I1C foram: volvo (doentes 1 e 2), atrésia intestinal tipo 1V (doente 3)
e gastrosquisis (doente 4). O comprimento do intestino delgado remanescente era respetivamente 41,5 cm (doente 1), 4 cm
(doente 2), 32 cm (doente 3) e 5 cm (doente 4). A vélvula ileocecal estava preservada nos doentes 3 e 4.

A dose administrada em ambulatério foi de 0,05 mg/kg/dia, com avaliacdo diaria pelo médico assistente do peso, déebito
urinario e triagem de edemas.

O doente 2 tinha ictericia colestatica na primeira observacao pela unidade, que resolveu apos alteracao do contetdo lipidico
da NP e tratamento com &cido ursodesoxicolico.

Os niveis de citrulina no inicio do tratamento eram 7 (doente 1), 11 (doente 3) e 12 umol/ml (doente 4). Os niveis do doente
2 ndo se encontram disponiveis (amostra insuficiente).

O doente 1 suspendeu a NP 9 meses apds o inicio do tratamento, com uma duracao total de tratamento de 11 meses. Os
restantes doentes tiveram reducdo da NP respetivamente de: 1 dia ap6s 4 meses no doente 2 (em tratamento ha 5 meses);
3 dias no doente 3 (em tratamento ha 7 meses); e 2 dias apds 3 meses no doente 4 (em tratamento ha 4 meses). Nao foram

reportados eventos adversos ao tratamento. /
Conclusdes

A nossa experiéncia demonstra que o teduglutido parece ser eficaz na reducédo da necessidade de NP em doentes com
[1C. Num dos doentes o teduglutido foi suspenso ap6s a suspenséo da NP, mantendo-se este doente sem
necessidade de NP ha 18 meses.
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CO023 - IMPACTO DA CIRURGIA BARIATRICA NO PERFIL METABOLICO DE ADOLESCENTES COM
OBESIDADE SEVERA

Madalena von Hafe, Joana Chaves2, Jodo Sérgio Neves2,3, Marta Borges-Canha2,3, Catarina Valel, Susana Corujeiral,
Miguel Campos5

1. Servico de Pediatria, Centro Hospitalar Universitario de Sdo Jodo, Porto, Portugal. 2. Departamento de Cirurgia e
Fisiologia, Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto, Portugal. 3. Servi¢o de Endocrinologia, Diabetes e
Metabolismo, Centro Hospitalar Universitario de Sao Joao, Porto, Portugal. 4. Servico de Cirurgia Pediatrica, Centro
Hospitalar Universitario de Sdo Jodo, Porto, Portugal.

Introducéo

A obesidade é uma doenca multifatorial complexa e sua prevaléncia em idade pediatrica esta a aumentar. A obesidade
prejudica o perfil metabdlico individual devido a adipotoxicidade envolvida nessa condigdo. A cirurgia bariatrica €, hoje
em dia, um dos tratamentos mais eficazes para a obesidade e adicionalmente a melhoria ponderal diminui comorbilidades
metabolicas.

Obijetivo

Avaliar o impacto da cirurgia baridtrica no perfil metabdlico de adolescentes com obesidade extrema.
Meétodos: Estudo de coorte observacional em adolescentes obesos submetidos a cirurgia de sleeve gastrico entre 2013 e
2021. Os parametros clinicos e laboratoriais foram avaliados antes da cirurgia e 6 e 12 meses ap0s a cirurgia. Os efeitos da
cirurgia foram avaliados utilizando o teste T.

Resultados

A populacéo incluida (n=27) tinha idade média de 18 [17,0; 18,0] anos no momento da cirurgia e 70,4% eram do sexo
feminino. O indice de massa corporal (IMC) médio no momento da cirurgia foi de 47,0+5,4kg/m2; 37,0% apresentava
hipertensdo arterial, 48,1% dislipidemia e 44,4% tinham insulinorresisténcia. Apos 6 meses de seguimento, houve reducao
significativa do peso (32,46+9,66Kg, p<0,001), IMC (11,83+3,20Kg/m2, p<0,01) e percentagem de massa gorda
(9,38+6,95%, p<0,001). Ao final de um ano, a diminuicdo do peso (40,01+12,20Kg), IMC (14,69+3,87Kg/m2) e
percentagem de massa gorda (13,00+9,33%) manteve-se estatisticamente significativa (p<0,001). Os beneficios
metabélicos ao fim de um ano de follow-up foram a descida dos niveis de hemoglobina glicada (0,14+0,23%, p=0,04) e
diminuicdo do HOMA-IR (2,48+1,93%, p<0,001). Dos 7 dos adolescentes que faziam metformina apenas 1 manteve esta
terapéutica um ano apos a cirurgia. A presenca de insulinorresisténcia antes da cirurgia ndo influenciou a percentagem de
peso perdido (p=0,99).

Ao fim de um ano de seguimento, o HDL aumentou 6,67+11,31mg/dL, p=0,03, sem diferencas estatisticamente
significativas para o colesterol total e LDL. A presenca de dislipidemia antes da cirurgia ndo teve impacto na percentagem
de peso perdido apds um ano (p=0,83).

Conclusdo
Estes resultados mostram que a cirurgia bariatrica tem efeito benéfico no perfil metabolico dos adolescentes obesos.
A realizacdo da cirurgia bariatrica em idade pediatrica podera ter efeitos ainda mais relevantes a longo prazo,

pela diminui¢do do tempo exposto a adipotoxicidade.

LLLL
SPGP

Sociedade Portuguesa de Gastrenterologia,
Hepatologia e Nutricdo Pediatrica



REUNIAO ANUAL DA SOCIEDADE PORTUGUESA
DE GASTRENTEROLOGIA, HEPATOLOGIA
E NUTRICAO PEDIATRICA

CO24 — PREDITORES DE MELHORIA DA ESTEATOSE HEPATICA APOS CIRURGIA BARIATRICA EM
ADOLESCENTES

Madalena von Hafe, Joana Chaves2, Jodo Sérgio Neves2,3, Marta Borges-Canha2,3, Catarina Valel, Susana Corujeiral,
Miguel Campos5

1. Servico de Pediatria, Centro Hospitalar Universitario de Sdo Jodo, Porto, Portugal. 2. Departamento de Cirurgia e
Fisiologia, Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto, Portugal. 3. Servi¢o de Endocrinologia, Diabetes e
Metabolismo, Centro Hospitalar Universitario de S&o Jodo, Porto, Portugal. 4. Servigo de Cirurgia Pedidtrica, Centro
Hospitalar Universitario de Sao Jodo, Porto, Portugal.

Introducédo
A obesidade é uma doenca crénica e a sua prevaléncia em idade pediatrica é elevada. A cirurgia bariatrica é uma opgao
terapéutica e os seus beneficios no perfil metabdlico tém sido estudados.

Objetivo
Avaliar o impacto do sleeve gastrico em adolescentes aos 6 meses apds cirurgia na esteatose hepética. Comparar 0s
outcomes em adolescentes metabolicamente saudaveis e adolescente com disfungdo metabolica.

Métodos

Estudo de coorte observacional retrospetivo em adolescentes obesos submetidos a cirurgia de sleeve gastrico entre 2013 e
2021. Os parametros clinicos e laboratoriais foram avaliados antes da cirurgia e 6 meses ap0s a cirurgia. Os doentes
metabolicamente saudaveis foram definidos como sem hipertensao arterial, dislipidemia ou insulinorresisténcia. Os efeitos
da cirurgia foram avaliados utilizando o teste T emparelhado e foi utilizada regressao linear para avaliar a associacao de
fatores associados a perda de peso e melhoria da esteatose hepatica, definida como dimuicao do indice de esteatose hepatica
(hepatic score index, HSI), utilizando um modelo ndo ajustado e ajustado para o IMC.

Resultados

A populagéo incluida (n=27) apresentava uma idade média de 18 [17,0; 18,0] anos e 70,4% eram do sexo feminino. O
indice de massa corporal (IMC) médio a data da cirurgia era de 47,0+5,4kg/m2, peso de 127,8+17,5Kg e percentagem de
massa gorda(%MG) de 47,7+7,7%. O HSI pré-cirdrgico era de 60,0+6,8 (cutoff:38).Aos 6 meses houve uma diminui¢do
do IMC de 11,83+3,20kg/m2 (p<0,001), do peso de 32,46+9,66Kg (p<0,001) e da %MG de 9,374£6,95% (p<0,001). A
diminuicdo HSI foi de 14,89+4,23 (p<0,001). A perda de peso, diminui¢do do IMC e %MG foi similar em adolescentes
obesos metabolicamente saudaveis vs adolescentes com disfuncdo metabolica. O HSI pré-cirdrgico e a sua diminuigao foi
similar entre os dois grupos. O fator que mais se associou a melhoria da esteatose hepatica foi 0o HOMA-IR pré-cirdrgico
(B=0.76 [-0,11; 1,52]; p=0.04) e a diminuicdo do HOMA-IR aos 6 meses, no modelo ajustado ($=1,05 [0,14-1,96]; p=0.03).
A melhoria dos pardmetros antropométricos ndo se associou a melhoria da esteatose de forma estatisticamente significativa.

Conclusdes
A cirurgia bariatrica tem um impacto positivo no perfil metabolico e na esteatose hepatica. A realizacao da cirurgV

bariatrica em idade pediatrica diminui o tempo de exposicdo a adipo e glicotoxicidade, o que podera melhorar
consequéncias a longo prazo da obesidade.
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POO01 - O papel da cirurgia na Doenca Inflamatdria Intestinal em idade pediatrica: a experiéncia de 12 anos

Mario Rui Correia, Francisco Ribeiro Mourao2, Rita Gomes3, Sandra Soares Cardoso4, Paula Manuel Vieira3, Ana Losa3,
Catarina Carvalhol, Berta Bonetl, Helena Moreira Silva2, Gisela Silva2, Marta Tavares2, Ermelinda Santos Silva2, Rosa
Lima2

1. Servigo de Cirurgia Pediatrica, Centro Materno-Infantil do Norte, Centro Hospitalar Universitario do Porto; 2. Unidade
de Gastroenterologia Pediétrica, Servico de Pediatria, Centro Materno-Infantil do Norte- Centro Hospitalar Universitario
do Porto; 3. Servigo de Pediatria, Centro Materno-Infantil do Norte- Centro Hospitalar Universitario do Porto; 4. Servigo
de Pediatria, Centro Hospitalar Tondela-Viseu

Introducgéo
Apesar dos avancos significativos no tratamento médico da Doenca Inflamatéria Intestinal (DII) nas dltimas décadas, a
cirurgia continua a assumir um papel importante na gestao destes doentes, quer em contexto de urgéncia, quer eletivamente.

Objetivo
Revisdo das intervencdes cirdrgicas efetuadas a doentes com DIl em idade pediatrica.

Métodos

Analise retrospetiva de doentes com diagndstico de DIl entre abril/2010 a abril/2022 com seguimento atual numa Unidade
de Gastroenterologia Pediatrica. Foram colhidos dados demograficos e clinicos, com enfoque na intervencéo cirlrgica e
respetivo pds-operatorio.

Resultados

Foram incluidos 99 doentes, 62,6% do sexo masculino, com uma mediana de idade ao diagndstico de 13 anos. A maioria
(69.7%) apresentava Doenca de Crohn (DC), seguindo-se Colite Ulcerosa (CU) (21,2%) e DIl néao classificada (NC)
(9,1%). Destes, 11 doentes (11,1%) tiveram indicacdo cirdrgica: 9 com DC, 1 com CU e 1 com DIl NC, totalizando 17
intervencdes. Dos doentes com DC, 2 foram submetidos a ileocolectomia em contexto de doenca estenosante e 1 aguarda
cirurgia. Os restantes 6 foram sujeitos a cirurgia em contexto de doenca perianal fistulizante: o primeiro foi sujeito a 4
intervenc0es a fistula perianal complexa, previamente ao diagndstico; 4 doentes foram submetidos a drenagem de abcessos
perianais (3, 4, 5 e 60 meses ap0s diagndstico), e 2 colocaram seton. O doente com CU foi intervencionado por perfuracéo
célica a apresentacdo da CU no estrangeiro e o doente com CI foi submetido a ileostomia complicada com hérnia
paraestomal corrigida com posterior reconstrugdo de transito em centro de referéncia europeu.

Concluséo
Aproximadamente 10% dos doentes desta amostra necessitaram de cuidados cirdrgicos com diferentes indicacdes: quadros
suboclusivos por DC ileocélica de padréo estenosante refratarias a tratamento médico a DC jejuno-ileal com fistula ent

entérica complicada de abcesso intraabdominal. A doenca perianal fistulizante apresenta particular relevanc
representando mais de 50% das intervencgoes cirlrgicas realizadas na nossa amostra.

A complexidade da DIl em idade pediétrica exige uma estreita colaboracdo entre a gastroenterologia e a cirurgia, cada
mais premente dada a incidéncia crescente de DIl em idade pediatrica e a necessidade de cuidados cirrgicos diferenciad
Com base nos resultados deste estudo, evidencia-se ainda a especial preponderancia do cirurgido pediatrico no diagnost
e tratamento precoce da doenca
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PO02 — VACINACAO E DOENCA INFLAMATORIA INTESTINAL PEDIATRICA — A REALIDADE DE UMA
UNIDADE NACIONAL

Ana Losal, Francisco Ribeiro Mourao2, Paula Manuel Vieiral, Rita Gomesl , Sandra Soares Cardoso3, Mario Rui
Correia4, Helena Moreira Silva2, Gisela Silva2, Marta Tavares2, Ermelinda Silva2, Rosa Lima2

1 Servico de Pediatria, Centro Materno-Infantil do Norte, Centro Hospitalar Universitario do Porto; 2 Servico de Pediatria,
Unidade de Gastroenterologia Pediatrica, Centro Materno-Infantil do Norte, Centro Hospitalar Universitario do Porto; 3
Servico de Pediatria, Centro Hospitalar Tondela-Viseu 4 Servico de Cirurgia Pediatrica, Centro Materno-Infantil do Norte,
Centro Hospitalar Universitario do Porto

Introducéo

A abordagem terapéutica da Doenga Inflamatoria Intestinal (DII) em idade pediatrica envolve a utilizagdo crescente de
terapéuticas imunossupressoras ou imunomoduladoras. O aumento do risco infecioso é uma das principais complicacdes
associadas a estas terapéuticas. No entanto, dado o facto de este risco poder ser atenuado pela vacinacéo, € essencial que a
mesma seja promovida e realizada.

Obijetivos
Caracterizar o estado vacinal de doentes com tratamento de DIl em idade pediétrica.

Métodos

Anédlise retrospetiva de doentes com diagndstico de DII entre abril/2010 a abril/2022 seguidos atualmente numa Unidade
de Gastroenterologia Pediatrica. Foi realizada revisao dos processos clinicos e colhidos dados demograficos e clinicos com
especial enfoque no estado vacinal.

Resultados

Foram incluidos 99 doentes, 62,6% do sexo masculino. A maioria (69,7%) apresentava Doenca de Crohn, seguindo-se
Colite Ulcerosa (21,2%) e Colite nédo classificada (9,1%).

Todos os doentes apresentavam o programa vacinal primario atualizado a data do diagndstico. 68,7% dos doentes
apresentavam registo de realizacéo de pelo menos uma vacina da gripe no periodo de seguimento. 73,7% tinha realizado a
vacina antipneumocdcica conjugada (Prevenar 13®) e 63,6% a vacina antipneumococica polissacaridea (Pneumovax 23®).
63.6% tinha realizado vacina contra o virus da hepatite A (individualmente ou em conjugacdo com a B) e 60.6% o reforco
de vacina contra o virus da hepatite B (individualmente ou em conjugacéd com a A). 54,2% dos doentes que nao tinham
histéria nem serologia positiva para varicela fizeram vacina contra a varicela. Apenas 6% dos doentes do sexo masculino
apresentavam registo de vacina contra o virus do papiloma humano. 62.6% tinham realizado vacinacao contra a doenca
pelo coronavirus de 2019.

Conclusdo

A vacinacdo e prevencdo de infecdo é um assunto da maior importancia no seguimento de doentes com DII. Este estudo
demonstra que, apesar das possiveis razes para a inexisténcia de uma cobertura vacinal superior, existe uma margem
significativa de melhora nesta area e reflete a importancia e necessidade da reviséo do estado vacinal dos doentes em todas

as visitas, promocdo da sua realizacdo e facilitacdo das condicdes para a realizacéo de vacinacdo a estes doentes. /
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PO03 — RESSONANCIA MAGNETICA: UMA PECA CHAVE NA DOENCA INFLAMATORIA INTESTINAL DE
INICIO PRECOCE E MUITO PRECOCE (EO/VEO IBD)

Francisco Ribeiro Mourdo1, Filipa Coelho2, Ana Losa3, Helena Moreira Silval, Gisela Silval, Marta Tavares1, Ermelinda
Santos Silval, Rosa Limal

1 Unidade de Gastroenterologia Pediatrica, Servico de Pediatria, Centro Materno-Infantil do Norte, Centro Hospitalar
Universitério do Porto; 2 Servico de Radiologia, Centro Hospitalar Universitario do Porto; 3 Servigo de Pediatria, Centro
Materno-Infantil do Norte, Centro Hospitalar Universitario do Porto

Introducéo

A Doenca Inflamatéria Intestinal (DII) de inicio precoce ou muito precoce (EO/VEO-IBD) representa um desafio
diagnostico e terapéutico, devido a variedade e gravidade das formas de apresentacao e ao seu curso clinico mais agressivo.
O diagnostico baseia-se nos achados clinicos, analiticos, endoscépicos e histolégicos. A imagiologia, como complemento
a avaliagdo endoscopica, tem adquirido um papel cada vez mais preponderante no diagndstico.

Obijetivos
Avaliar e caracterizar os principais achados radiolégicos em Ressonancia Magnética (RM) no diagndstico de EO/VEO-
IBD.

Métodos
Analise retrospetiva de doentes com diagnostico de EO/VEO-IBD numa Unidade de Gastroenterologia Pediatrica entre
abril/2010 a abril/2022. Foram colhidos dados demogréaficos e clinicos e analisados os achados em RM.

Resultados

Nos 12 anos em estudo foram diagnosticados 24 casos de EO/VEO-IBD (dos quais 14 EO-1BD e 10 VEO), 54% dos quais
do sexo feminino. A idade mediana de diagndstico foi de 8 anos (minimo 1 ano, méximo 10 anos), sendo a mediana de 5
anos no caso de VEO-IBD. 13% apresentavam outras patologias auto-imunes e 25% histéria familiar de DIl. 74% (n=16)
tém atualmente diagnéstico de Doenca de Crohn, 13%(n=3) de colite ulcerosa e 13% (n=3) de colite nao classificada. 8%
(n=2) tém diagnostico confirmado de imunodeficiéncia primaria (Variante XIAP e défice de IL-10R) (n=2). A média de
anos de follow-up foi de 5 (minimo 0, maximo 12).

15 doentes (63%) realizaram estudo radiol6gico com RM (13 ao diagnastico). 60% (n=9) apresentava alteracdes na RM,
tendo sido objetivado envolvimento exclusivo do ileo terminal (n=3), ileocolico (n=3), ileocolico e perianal (n=1), colon
sigmoide e perianal (n=1) e perianal exclusivo (n=1).

Conclusdes
A RM tem adquirido um papel cada vez mais relevante no diagndstico e estadiamento de DIl em idade pediatrica, sendo
particularmente Gtil na avaliacdo da extenséo de doenca perianal e do intestino delgado e de comportamento estenosante
ou penetrante. Adicionalmente, pode ser util no diagndstico de manifestacdes extra-intestinais. Dada a dificuldade adicional
no diagndstico e gestdo da DIl em idade precoce / muito precoce a imagiologia, e em particular a RM, € um importante
aliado no diagndstico, manejo e planeamento de intervencoes nestes doentes.
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PO04 - TRATAMENTO DA DOENCA INFLAMATORIA INTESTINAL EM IDADE PEDIATRICA: E AS
REACOES ADVERSAS?

Rita Gomes (1), Francisco Ribeiro Mourao (2), Sandra Soares Cardoso (3), Paula Manuel Vieira (1), Mario Rui Correia
(4), Ana Losa (1), Helena Moreira Silva (2), Gisela Silva (2), Marta Tavares (2), Ermelinda Santos Silva (2), Rosa Lima
)

1 - Servico de Pediatria, Centro Materno-Infantil do Norte, Centro Hospitalar Universitario do Porto; 2 - Servico de
Pediatria, Unidade de Gastroenterologia Pediatrica, Centro Materno-Infantil do Norte, Centro Hospitalar Universitéario do
Porto; 3 - Servico de Pediatria, Centro Hospitalar Tondela-Viseu; 4 - Servigo de Cirurgia Pediatrica, Centro Materno-
Infantil do Norte, Centro Hospitalar Universitario do Porto

Introducéo
A abordagem terapéutica da Doenga Inflamatéria Intestinal (DIl) em idade pediatrica é complexa, envolvendo a utilizagéo
de diferentes classes farmacoldgicas. O objetivo principal é atingir a remissdo, com o minimo de reacoes adversas (RA).

Obijetivos
Caracterizar as RA ocorridas com farmacos usados no tratamento da DIl em idade pediatrica.

Métodos

Anadlise retrospetiva de doentes com DIl entre abril/2010 a abril/2022 seguidos numa Unidade de Gastroenterologia
Pediatrica. Foram colhidos dados demograficos e clinicos, incluindo farmacos, ocorréncia e gravidade de RA, tratamento
e evolugéo.

Resultados

Foram incluidos 99 doentes, 62,6% do sexo masculino, com uma mediana de idade ao diagndstico de 13 (IQR: 11-15)
anos. A maioria (69,7%) apresentava Doenga de Crohn, seguindo-se Colite Ulcerosa (21,2%) e Colite Nao Classificada
(9,1%). Os tratamentos mais prescritos foram: imunomoduladores (n=78; 78,8%), nutricdo entérica exclusiva (n=62;
62,6%), bioldgicos (n=58; 58,6%; infliximab em 46 (49,9%) e adalimumab em 14 (24,1%)), aminosalicilatos (n=49;
49,9%), e corticoesterdides (n=35; 35,4%). Durante um seguimento de 31 (IQR: 11-51) meses, ocorreram 16 RA em 15
(15,2%) doentes, maioritariamente no domicilio (80%). O farmaco mais implicado foi a azatioprina (h=11; 68,8%), sendo
que as RA incluiram hepatite (n=6; 37,5%), pancreatite (n=3; 18,8%), mielossupressdo (n=2; 12, 5%), intolerancia
gastrointestinal (n=1; 6,25%) e nefrotoxicidade (n=1; 6,25%) num doente com antecedentes de doenca renal cronica. Um
doente teve hepatite e outro neutrofilia grave e agravamento da colite com messalazina. Um doente apresentou erupgoes
cutaneas ap6s administracdo de adalimumab e outro psoriase ap6s infliximab. Foi necessaria redu¢ao da dose em 6 (40%)
e suspenséo em 13 (86,7%). Na maioria dos casos (87,5%) ndo foi necessario tratamento especifico; 1 doente fez acido
ursodesoxicdlico por hepatite colestatica e outro corticoide topico por dermatite palpebral. Todos evoluiram
favoravelmente.

Conclusdo
A prevaléncia de RA foi semelhante a descrita na literatura, apesar da escassez de estudos em idade pediatrica.
A maioria das RA sao ligeiras e ndo necessitam de tratamento especifico, mas implicam frequentemente a
suspensdo terapéutica. Numa perspetiva preventiva, seria Util a existéncia de fatores preditivos da suscetibilidade
individual para as RA. E necessaria uma consciencializacdo das potenciais RA e uma reavaliacéo constante dos
riscos e beneficios.
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POO05 — Hemorragia digestiva alta como forma de apresentacao de Linfoma B Difuso de Grandes Células

Gabriela Reis (1,2), Joana Pereira-Nunesl, Nélia Gasparl,3, Susana Teixeiral,4, Maria Céu Espinheiral,5, Eunice
Trindadel,5

1- Servico de Pediatria, Unidade Auténoma de Gestdo (UAG) da Mulher e Crianca, Centro Hospitalar Universitario de
Séao Jodo (CHUSJ); 2- Servico de Pediatria, Unidade Local de Satde do Baixo Alentejo; 3- Servico de Pediatria, Centro
Hospitalar Médio Tejo; 4- Servico de Pediatria, Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro; 5- Unidade de
Gastrenterologia Pediéatrica, Servico de Pediatria, Unidade Auténoma de Gestdo (UAG) da Mulher e Crianca, Centro
Hospitalar Universitario de Sao Jodo (CHUSJ)

Introducgéo

O Linfoma B Difuso de Grandes Células faz parte de um grupo heterogéneo de tumores que se caracterizam por variadas
apresentacoes clinicas . Apesar de ser considerada uma localizagdo extranodal frequente, o trato gastrointestinal ainda é
considerado um local raro, representando 4% do total das neoplasias gastrointestinais.

Descrigdo do caso

Adolescente de 17 anos, previamente saudavel, observado no Servigo de Urgéncia por primeiro episodio de hematemeses
e melenas. Sem historia de febre, astenia, perda de peso ou infe¢des recentes. Foi submetido a Endoscopia Digestiva Alta
(EDA), na qual foram identificadas 4 lesdes ulceradas (Forrest Ilc e Ill) no corpo gastrico com presenca de areas
eritematosas no antro. Devido as caracteristicas macroscopicas das lesoes, foi realizado estudo seroldgico para excluséo de
infecdo HIV, CMV e HSV1-2. A andlise anatomopatoldgica revelou expansdo celular de linfécitos, plasmacitos,
macrdfagos e eosindfilos, sem evidéncia de Ulcera. O estudo imunocitoquimico sugeriu 0 envolvimento géstrico por
Linfoma B difuso de Grandes células. Foi repetida EDA em D12, que revelou lesoes no corpo gastrico, sem leito ulcerado
ou sinais de hemorragia ativa, em fase de cicatrizagéo.

Discussao

Apesar da localizacdo mais frequente do Linfoma B Difuso de Grandes Células ser o estmago (60-75%), 0s sintomas
mais frequentes sdo dor abdominal, nusea, vémitos e sintomas de mal absorcao, enquanto as manifestacoes exuberantes
como hemorragia gastrointestinal, sdo raras.

Os autores pretendem destacar que, apesar de se ter verificado melhoria endoscdpica significativa das lesdes sem tratamento
especifico, é mandatério manter um elevado grau de suspeicdo. Realca-se a importancia da revisao endoscopica,
particularmente quando ha suspeita de uma patologia com prognoéstico potencialmente reservado.
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PO06 — O doente tem sempre razdo? — a propdsito de um caso clinico
Rita Melo Parente, Tania Pessoa, Barbara Querido Oliveira, Catarina Lacerda e Sandra Santos
Centro Hospitalar Barreiro Montijo

Introducéo

A ingestéo de corpo estranho é um evento muito comum em idade pediatrica, sendo a maioria acidental e de resolucdo
espontanea. No entanto, em alguns casos é necessaria remogao endoscopica ou cirtrgica. A abordagem do doente com
suspeita de ingestdo de corpo estranho depende da idade e tamanho do doente, tipo e dimensdo do corpo estranho, assim
como da localizagdo no trato gastro intestinal e da presenca de sintomas. A historia clinica e a radiografia sdo essenciais
para o diagnéstico.

Caso clinico

Crianca de 6 anos do sexo masculino, com antecedentes pessoais de perturbacdo do desenvolvimento da linguagem e
epilepsia, trazida ao servigo de urgéncia por ingestdo de um corpo estranho 1 hora antes. Na admissao referia odinofagia
intensa e apresentava sialorreia abundante, sem estridor ou alteragdes a auscultacéo. Radiografia de torax antero-posterior
revelou corpo estranho no es6fago com cerca de 1,5 cm, forma circular e com duplo contorno. N&o foi realizada radiografia
de perfil no imediato. Embora a crianga referisse ter ingerido uma moeda, as caracteristicas imagiologicas eram compativeis
com a presenca duma pilha. Pela localizacdo e material, teria indicacdo para remogao endoscopica do corpo estranho. No
entanto, alguns minutos depois, apés um acesso de tosse acabou por expulsar 2 moedas de tamanho semelhante. Radiografia
de controlo sem alteragoes.

Concluséo

Pelo risco de queimadura a presenca de uma pilha no es6fago é considerada uma emergéncia médica. A radiografia, em
incidéncia antero-posterior e de perfil, € uma ferramenta diagnostica essencial na correta avaliacdo em caso de suspeita de
ingestdo de corpo estranho, permitindo confirmar a sua presenca e localizagdo, e auxiliar na decisdo da necessidade de uma
eventual remocdo. Este caso alerta também para a importancia da anamnese e informacdes dadas pelo doente,
independentemente da sua idade. A educagdo dos cuidadores € fulcral uma vez que a prevencao € a unica forma de evitar
a ingestdo de um corpo estranho e as suas possiveis complicagoes.
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POOQ7 — Atonia gastrica pds-traumatica
Rodrigo Roquette, Filipa Jalles, Miroslava Gongalves
Servico de Cirurgia Pediatrica, Departamento de Pediatria - Centro Hospitalar Universitario Lisboa Norte

Introdugéo
A gastroparésia é um distdrbio do esvaziamento gastrico na auséncia de obstaculos mecanicos. E rara em idade pediatrica,
podendo ser de causa pés-traumatica. O tratamento é complexo, envolvendo aspectos nutricionais, farmacoldgicos e
cirdrgicos.

Caso clinico

Rapaz de 9 anos, com antecedentes de perturbacéo de desenvolvimento intelectual, vitima de traumatismo abdominal
fechado. Imagiologicamente com distensdo esofagica e gastrica e pneumatose da parede gastrica. Por agravamento clinico
com sinais de choque, foi submetido a laparotomia exploradora, verificando-se compromisso vascular da parede gastrica,
perfuracdo do cérdia e perfuracdo duodenal, que foram corrigidas; submetido, em 20 tempo, a jejunostomia em ansa,
removida acidentalmente apds 6 semanas, obrigando a inicio de dieta per os. Nesta fase inicia quadro de intolerancia
alimentar, tendo realizado transito GI, documentando atonia gastrica, com o esvaziamento a custa das manobras posturais.
Assumindo-se gastroparésia por lesdo vagal, realizou diversas tentativas de restabelecimento da via oral (dieta
polifraccionada, alimentacdo por SNG e terapéutica procinetica), sem sucesso. Pela faléncia da terapéutica médica, com
perda ponderal mantida e desnutricdo, foi realizada nova jejunostomia, com recuperacao nutricional e posteriormente
submetido a cirurgia de derivagdo digestiva (gastrojejunostomia com montagem em Y-de-Roux). Actualmente encontra-
se a tolerar dieta per os para o total das necessidades, com retoma das normais actividades da vida diaria habitual.

Discussdo

A gastroparésia pos-traumatica € rara em idade pediatrica. O tratamento compreende modificacdes dietéticas; terapéutica
farmacoldgica procinética e antiemética; e, em casos de faléncia da terapéutica médica, a abordagem cirdrgica deve ser
ponderada. A experiéncia em idade pediatrica nos procedimentos que visam 0 esvaziamento gastrico (piloroplastia,
piloromiotomia, gastrojejunostomia, injeccéo de toxina botulinica intra-piloro, neuroestimulador gastrico), é escassa.
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POO08 — Fistula traqueoesofagica ap6s ingestdo de pilha

José Fontoura-Matias. Ana Torres Rebelo2, Rita Amorim1, Maria Do Céu Espinheiral,3, Eunice Trindadel,3

1-Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar Universitario Sdo Jodo; 2-Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar de Entre Douro
e Vouga, 3- Unidade de Gastroenterologia Pediatrica, Centro Hospitalar Universitario Sdo Jodo

As complicagdes por ingestdo de pilhas tém vindo a aumentar, principalmente devido a comercializagéo de pilhas maiores,
mais propensas a impactacdo e com maior voltagem.

Apresentamos o caso de uma crianca de 23 meses, avaliada no Servico de Urgéncia (SU) duas horas ap6s ingestao de pilha
de reldgio. A admissio apresentava-se sem queixas e sem alteragdes ao exame objetivo. A radiografia de térax confirmou
a presenca da pilha no eséfago, que foi removida por endoscopia. A crianca foi admitida no internamento e teve alta 10
dias ap6s remocéo da pilha. Regressa ao SU trés dias ap0s a alta, por aparecimento de tosse produtiva e recusa alimentar
para solidos. Ao exame fisico apresentava estridor e sibilos bilaterais. A endoscopia digestiva alta revelou a presenca de
fistula traqueoesofégica no local onde a pilha tinha estado alojada. Duas cirurgias foram necessarias para encerramento da
fistula com sucesso. A crianca retomou a alimentagdo oral 19 dias ap6s a segunda cirurgia, e o estudo contrastado do
esofago duas semanas depois ndo mostrou sinais de estenose ou fistula.

Nas criancas com fistulas traqueoesofagicas ap0s ingestao de pilha, o intervalo entre a ingestéo e a apresentacao no hospital
varia entre 1 hora e 3,5 semanas, com o diagnostico da fistula frequentemente subsequente a remogao da pilha.
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POQ9 — SINDROME DE ALLGROVE: DOS SINTOMAS A SINDROME

Jessica Sousat,2, Miguel Lopes?, Luis Rodrigues?, Ana Fernandes?, Sara Azevedo?, Helena Loreto?, Paula Mourato?, Ana
Isabel Lopes?, 3

1- Servico de Pediatria, Centro Hospitalar Tondela-Viseu 2- Unidade de Gastroenterologia Pediétrica, Servico de Pediatria
Médica, Hospital Santa Maria, Centro Hospitalar Universitario Lisboa Norte 3- Clinica Universitaria de Pediatria,
Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa

Introducéo:

A Sindrome de Allgrove (SA) é uma entidade multissistémica, classicamente caracterizada pela triade de alacrimia,
acalésia e insuficiéncia suprarrenal. E comum associar-se a manifestagdes neuroldgicas e autonémicas. E uma sindrome
rara, autossomica recessiva, sendo na maioria dos casos, causada por mutagoes no gene AAAS.

Descrigdo dos casos

Caso clinico 1: Menina de 8 anos, com hipotiroidismo e insuficiéncia suprarrenal (ISR), internada por quadro de
regurgitacdo e vomitos pos-prandiais recorrentes, de contetdo alimentar ndo digerido, sobretudo para sdlidos, com 4 anos
de evolugdo; agravamento dos sintomas 2 dias antes do internamento, com vomitos em todas as refei¢des e intolerancia
para liquidos; cruzamento descendente de percentis de peso e altura no Ultimo ano. A radiografia contrastada do eséfago
demonstrou estenose progressiva do esofago distal, morfologia em “bico de lapis”. A endoscopia digestiva alta revelou
mucosa esoféagica hiperemiada, cérdia transponivel com algum ressalto. A manometria esofagica confirmou o diagnadstico
de Acalésia tipo Il. Realizou 1 dilatagdo pneumatica esofagica, com melhoria clinica. Constatou-se ainda alacrimia desde
0 nascimento, nunca antes valorizada. No contexto da associacéo de ISR, acalésia e alacrimia, assumiu-se o diagnostico
provavel de SA. Aguarda resultado do estudo genético.

Caso clinico 2: Rapaz de 11 anos, com epilepsia secundéaria a tumor do SNC operado e perturbacdo do desenvolvimento
intelectual, internado por quadro de regurgitacdo, vémitos pés-prandiais recorrentes e ma progressao ponderal, com 2 anos
de evolucdo. Realizou manometria esofagica que confirmou acalasia e iniciou programa de dilatacdo pneumatica (3
sessdes), sem beneficio evidente, pelo que foi colocada gastrostomia para otimizagao nutricional e recuperacdo ponderal.
No ano seguinte, diagnosticada ISR, alacrimia e disfuncéo autondmica. Estudo genético revelou mutacao no gene AAAS,
sendo diagnosticado com SA.

Discusséo:
Estes casos ilustram a heterogeneidade de manifestaces clinicas e historia natural da SA. O diagndstico é dificil e exige
um elevado nivel de suspeicdo, uma vez que nem todas as manifestacoes surgem de forma simultanea. A alacrimia € uma
das primeiras manifestacGes, mas frequentemente so é valorizada a posteriori. O diagnostico precoce € essencial, uma
que o tratamento adequado de cada uma das manifestacfes da doenca permite reduzir a sua morbilidade.

LLLL
SPGP

Sociedade Portuguesa de Gastrenterologia,
Hepatologia e Nutricdo Pediatrica



REUNIAO ANUAL DA SOCIEDADE PORTUGUESA
DE GASTRENTEROLOGIA, HEPATOLOGIA
E NUTRICAO PEDIATRICA

PO10 — ANEMIA FERROPENICA COMO CHAVE DIAGNOSTICA
Inés Pereira Soares, Inés Sanmarful, Sofia Pires, Catarina Rubio, Florbela Cunha
Servigo de Pediatria, Hospital de Vila Franca de Xira

Introducéo
Anemia ferropénica (AF) é a anemia mais comum em adolescentes. Ocorre por aporte deficitario, perdas hematicas, ndo
negligenciando méa-absorgdo. Muitos sdo assintomaticos ou tem sintomas inespecificos o que atrasa o diagndstico.

Caso 1: Sexo masculino, 14 anos, sindrome depressivo ndo medicado, com astenia ha 9 meses. Ap6s sincope levado ao
Servico de Urgéncia (SU). Sem dieta restritiva, mas com pica. Sem alteracbes do desenvolvimento estaturo-
ponderal/pubertario (DEP/P), sintomas gastrointestinais (Gl), perdas hematicas. Ao exame objetivo (EO)
hemodinamicamente estavel, mucosas descoradas. Analiticamente AF (Hb 10,3g/dL;VGM 64,7fL;HGM 20pg;ferritina
(Fe) 2ng/mL). Realizado rastreio de doenca celiaca positivo (anticorpo IgA anti-tranglutaminase positivo (>128U/mL);IgA
total normal). Pedido anticorpo anti-endomisio positivo confirmando o diagnostico. Iniciou dieta sem gldten e ferro oral
com normalizagdo dos indices hematoldgicos e resolucéo de pica.

Caso 2: Sexo feminino, 13 anos, saudavel. Antecedentes familiares de gastrite. Levada ao SU por cansago de agravamento
progressivo hd 6 meses. Sem dieta restritiva, alteracGes do DEP/P, menometrorragias, sintomas Gl. Ao EO taquicardica,
pélida, cansaco extremo na marcha. Analiticamente AF (Hb 5,7g/dL;VGM 56,3fL;HGM 14,7pg;Fe 2ng/mL) e hepatite
colestatica (AST 49U/L;ALT 123U/L;GGT 436U/L;FA 429U/L;BT 1,68mg/dL). Internada para transfuséo de concentrado
eritrocitario com rendimento e ferro oral. Apds 3 meses, durante investigacao etioldgica, iniciou dor abdominal difusa, tipo
colica, diarreia com sangue vivo, sem muco, anorexia e perda ponderal (8,6% em 2 semanas). Sem febre, vomitos, tenesmo.
Contexto familiar de gastrenterite aguda. Ao EO pélida, abdémen difusamente doloroso, tumefagdo mucosa e fissura
perianais. Analiticamente anemia (Hb 11,1g/dL), leucocitose/neutrofilia/trombocitose (21300/ul;14110/uL;657000/ulL),
PCR 33,07mg/dL. Internada sob ceftriaxone/metronidazol e gentamicina (10 e 7 dias). Da investigacao calprotectina fecal
aumentada (752mcg/g), PSOF positiva, VS 104mm. Realizada colonoscopia total: “mucosa edemaciada/ulcerada, pseudo-
polipdide em pedra de calgada, muco branco”. Bi6psias mostraram colite ulcerosa. Cumpriu 5 dias de metilprednisolona
com melhoria clinica e analitica.

Discussao
AF afeta 1,3% dos adolescentes europeus e pode ser a 12 manifestagdo de doencas Gl como as descritas. A identificacao
destas patologias é fundamental para inicio breve de terapéutica adequada.
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PO11 - DOENCA CELIACA — EM BUSCA DO DIAGNOSTICO

Inés Pereira Soares, Antonio Sampaio Mesquita, Inés Vaz Silva, Catarina Rubio, Helena Flores

1- Servico de Pediatria, Hospital de Vila Franca de Xira; 2- Unidade de Gastrenterologia, Hepatologia e Nutri¢do
Pediatrica, Centro Hospitalar Universitario Lisboa Central — Hospital Dona Estefania

Introducéo

A doenga celiaca (DC), causada pela reagdo inflamat6ria imuno-mediada ao gliten no intestino delgado, afeta 3-13/1000
criancas europeias. O seu diagnostico é desafiante pela variedade de sinais/sintomas. Apresenta fatores predisponentes
como familiares com DC.

Caso

Sexo masculino, 9 meses (gravidez gemelar bicoridnica, parto eutécico as 36 semanas, IA 7/9, peso (P) ao nascer 2415g,
periodo perinatal sem intercorréncias), com ma progressao ponderal desde os 5 meses - P7520g (P15-P50). Aleitamento
materno exclusivo até aos 7 meses, quando iniciou diversificacdo alimentar (legumes, fruta, leite de vaca, papa de cereais
com gluten). Levado ao Servigo de Urgéncia por vomitos, diarreia, sSem sangue ou muco, e recusa alimentar de agravamento
progressivo ha 3 semanas. Sem febre ou outra sintomatologia. A observacio P7625g (P3-P15), prostrado, palido, mucosas
secas, abdoémen distendido. Analiticamente anemia ferropénica (Hb 11g/dL;VGM 69,7fL;HGM 20,4pg;ferritina 13ng/mL),
leucocitose, linfocitose, trombocitose (18990/uL;12330/ulL;474000/uL), PCR 0,65mg/dL e acidose metabdlica ligeira (pH
7,336;pC02 34,2mmHg;HCO3- 17,9mmol/L, BE -7,1mmol/L;lactato 1,40mmol/L). Internado para hidratagdo endovenosa
e investigacéo etioldgica. No internamento correcdo de erros alimentares e iniciada formula extensamente hidrolisada com
resolucdo dos sintomas gastrointestinais e aumento ponderal. Da investigacdo IgE normal, RAST alfalactoalboumina
indetetavel, RAST betalactoalbumina, caseina, leite de vaca baixo; IgA normal, anticorpo IgA anti-transglutaminase (TGA-
IgA) negativo (0,3U/mL); exame sumario de urina, pesquisa de virus nas fezes, coprocultura, prova de suor sem alteracées.
Pedido posteriormente anticorpo IgA anti-gliadina (GA) inconclusivo (9,88U/mL), anticorpo IgG GA (83U/mL) e HLA-
DQ2 positivos. Por suspeita de DC foi referenciado a Gastrenterologia tendo realizado endoscopia digestiva alta (EDA).
EDA com aspetos macroscdpicos compativeis com DC confirmada por bidpsia. Iniciou dieta sem gliten e ferro oral com
melhoria clinica e analitica. Realizado rastreio ao irmao gémeo positivo (IgA normal, TGA-IgA e HLA-DQ2 positivos).
EDA sem alteracdes macroscopicas, mas bidpsia com DC.

Discussao

Dada a apresentacgdo clinica da DC é fundamental um indice de suspeicao alto, independentemente de rastreios negativos.
Assim ¢ possivel um diagndstico atempado, e inicio de dieta isenta de glaten, com impacto positivo no desenvolvimento
estaturo-ponderal e psicomotor dos doentes.
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PO12 — INFECOES OPORTUNISTAS NA DOENCA INFLAMATORIA INTESTINAL EM IDADE PEDIATRICA:
A EXPERIENCIA DE 12 ANOS DE UM HOSPITAL PEDIATRICO TERCIARIO

Sandra Soares Cardoso (1), Francisco Ribeiro Mouréo (2), Rita Gomes (3), Paula Manuel Vieira (3), Méario Rui Correia
(4), Ana Losa (3), Helena Moreira Silva (2), Gisela Silva (2), Marta Tavares (2), Ermelinda Silva (2), Rosa Lima (2)

1 - Servico de Pediatria, Centro Hospitalar Tondela-Viseu; 2 - Servico de Pediatria, Unidade de Gastroenterologia
Pediétrica, Centro Materno-Infantil do Norte - Centro Hospitalar Universitéario do Porto; 3 - Servico de Pediatria, Centro
Materno-Infantil do Norte — Centro Hospitalar Universitario do Porto; 4 - Servico de Cirurgia Pediatrica, Centro Materno-
Infantil do Norte - Centro Hospitalar Universitario do Porto

Introducédo

A introducdo de farmacos com maior potencial imunossupressor na Doenca Inflamatéria Intestinal (DII) melhorou
significativamente o controlo da doenga. No entanto, o risco de infe¢des oportunistas é uma preocupagéo, existindo um
foco cada vez maior na prevencdo, diagndstico e abordagem de infecBes oportunistas na DII.
Né&o existem estudos publicados sobre infec6es oportunistas em doentes pediatricos com DIl em Portugal.

Obijetivos
Caraterizar as infecGes oportunistas, o seu tratamento e evolugdo numa amostra de criangas e adolescentes com DIl hum
hospital pediatrico terciario.

Métodos
Andlise retrospetiva descritiva dos processos clinicos dos doentes com diagnostico entre abril/2010 e abril/2022 em
seguimento atual na Unidade de Gastroenterologia Pediatrica de um hospital pediatrico terciario.

Resultados

Nos dltimos 12 anos foram seguidos 99 doentes com DI, a maioria com Doenga de Crohn (DC) (69,7%), seguido de Colite
Ulcerosa (CU) (21,2%) e Colite Indeterminada (ClI) (9,1%), com predominio do sexo masculino (62,2%). A mediana de
idade ao diagnéstico foi de 13 anos e de duracdo do seguimento foi de 31 meses.

Observamos 16 infecbes oportunistas em 14 doentes (correspondendo a 12,1% do total), 2 deles com 2 infecGes.
As infecGes oportunistas foram as seguintes, por ordem de frequéncia: infecdo por Citomegalovirus (CMV) (n=5),
tuberculose (n=2), varicela (n=2), infecdo por Clostridium difficile (n=2), sépsis a Candida parapsilosis (n=1), reativacao
por CMV (n=1), reativacdo a Herpes zoster (n=1), infecdo herpética local (n=1) e infecdo por virus Epstein Barr (n=1).
Dos doentes com infe¢des oportunistas, 8 apresentaram diagnéstico de DC (57,1 %), 4 de CU (28,6%) e 2 de CI (14,3%).
Todos os doentes com infecdo oportunista cumpriam terapéutica com farmaco biolégico e/ou imunomodulador.
Para além do tratamento sintomatico, 15 efetuaram tratamento especifico. Em 10 casos houve necessidade de internamento
(62,5%), com mediana de duracdo de internamento de 17 dias.

Em 87,5% a evolucéo decorreu sem complicagdes, destacando-se 1 caso de hepatite associada a colite a CMV e 1 caso de

sépsis com ponto de partida em catéter. /

Conclusdes:
As infe¢Bes oportunistas representam um desafio no seguimento da DII. Na amostra estudada, apesar do impacto
negativo pelo facto de a maioria ter necessitado de internamento com tratamento endovenoso, a percentagem

de complicacoes foi baixa. Sdo necessarios mais estudos em idade pediatrica.
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PO13 - VOMITOS E ANOREXIA, UM DESAFIO DIAGNOSTICO

Sofia Branddo Miranda, Liliana Abreu2; Maria Jodo Magalhdes2, Catarina Esteves3, Pedro Oliveira4, Henedina
Antunesl,5,6,7; Filipa Neival

1 - Unidade de Gastrenterologia Pediatrica, Servico de Pediatria, Hospital de Braga, EPE 2 - Unidade de Cuidados
Intermédios Pediatricos, Servico de Pediatria, Hospital de Braga, EPE 3 - Servico de Pedopsiquiatria, Hospital de Braga,
EPE 4 - Servico de Imagiologia, Hospital de Braga, EPE 5 - Centro Clinico Académico, Hospital de Braga, EPE 6 -
Laboratdrio Associado ICVS/3B’s, Universidade do Minho. Braga/Guimaraes, Portugal 7 - Escola de Medicina,
Universidade do Minho. Braga, Portugal

A sindrome da artéria mesentérica superior (AMS) resulta do estreitamento do espago entre a AMS e a aorta. Traduz-se
numa obstrucdo da 32 porcdo duodenal parcial ou completa, aguda, intermitente ou crénica e, imagiologicamente, num
angulo aortomesentérico <25° ou distancia <10 mm. A perda ponderal acentuada, compressdo externa, trauma ou pads-
operatério sdo algumas das causas descritas.

Rapariga de 17 anos, seguida em consulta por perturbacdo do comportamento alimentar restritiva, com perda de 17kg em
6 meses.

Observada por dor epigastrica e vomitos ndo hematicos ha 2 dias. Apresentava-se emagrecida (IMC 15kg/m2), febril,
desidratada, extremidades frias, boa perfusdo periférica, dor a palpacdo abdominal e posicdo antalgica com flexdo do
tronco. Do estudo inicial a destacar: PCR SARS-CoV-2 positiva, hipernatremia 151mmol/L, hipocalemia 3,4mmol/L, ALT
160U/L, hiperamilasemia 489U/L e lipasemia 699U/L ; alcalose metabolica compensada (pH 7,4, pCO2 49mmHg, HCO3-
28,1mmol/L). Marcadores inflamatorios, cardiacos e estudo da coagulagdo normais. A ecografia abdominal revelou
distensdo géastrica marcada com conteido heterogéneo. Por suspeita de obstrucdo intestinal realizou TC abdominal
contrastada: dilatacdo macica do estbmago até a 3% porcao duodenal, alteragcbes compativeis com sindrome da AMS e ascite
ligeira.

Foi colocada sonda nasogastrica (SNG) com drenagem de 3L de conteldo biliar e iniciou fluidoterapia. Foi internada na
Unidade de Cuidados Intermédios Pediatricos, com correcéo dos distdrbios hidroelectroliticos e otimizagao nutricional,
mantendo nutricdo parentérica periférica até D12. Em D8 iniciou nutricdo entérica hiper/isocalorica por SNG; por
intolerancia, em D10 colocada sonda nasojejunal (SNJ) por via endoscopica e dieta entérica continua. Iniciou
antidepressivo e psicoterapia.
Teve alta em D31 com aumento de 6,2kg sob dieta entérica em perfusdo noturna pela SNJ e dieta oral diurna. Manteve
seguimento multidisciplinar, com aumento de peso em ambulatorio, tendo sido retirada a SNJ 1 més apos a alta.
A sindrome da AMS é uma causa rara de obstrucdo duodenal. A hipotese diagndstica colocada perante uma adolescente
com clinica de obstrucéo intestinal alta e comportamento alimentar restritivo com perda ponderal recente e acentuada, foi
confirmada, imagiologicamente, por TC abdominal. O tratamento consistiu no aumento ponderal, dificultado pelos
antecedentes. A intervencao multidisciplinar permitiu o sucesso da abordagem conservadora.
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PO14 — Lesdes vulvares como manifestacdo de Doenca de Crohn em idade pediatrica

Rita Gomes, Sandra Soares Cardoso, Eugénia Fernandes, Marta Tavares, Rosa Lima

Servico de Pediatria Centro Materno-Infantil do Norte, Centro Hospitalar Universitario do Porto; Servico de Pediatria,
Centro Hospitalar Tondela-Viseu; Servigo de Ginecologia Obstetricia, Centro Materno Infantil do Norte, Centro Hospitalar
Universitario do Porto; Servico de Pediatria, Unidade de Gastroenterologia Pediatrica, Centro Materno Infantil do Norte,
Centro Hospitalar Universitario do Porto; Servico de Pediatria, Unidade de Gastroenterologia Pediatrica, Centro Materno
Infantil do Norte, Centro Hospitalar Universitario do Porto.

Caso Clinico

Adolescente de 11 anos, sem antecedentes familiares relevantes, referenciada a consulta de Gastroenterologia Pediatrica
por quadro de anemia normocitica normocrdnica e ma evolugao estaturo-ponderal com dois anos de evolugdo, associada a
dor abdominal incipiente e rectorragias intermitentes. No exame objetivo apresentava edema duro dos grandes labios, lesdo
exofitica exuberante adjacente ao clitdris e volumosa marisca perianal. Analiticamente apresentava hemoglobina de 10,7
g/dl, velocidade de sedimentacdo de 36 mm e elevacdo da calprotectina fecal (2577 ug/g). Realizada endoscopia digestiva
alta e baixa que revelaram gastropatia papulosa do antro e estenose rectal ndo permeavel ao endoscopio, com exsudado
fibrindide e atingimento continuo desde a margem anal. O exame anatomopatoldgico das bidpsias suportou o diagnostico
de Doenca de Crohn (DC) com identificacdo de granuloma epitelioide ndo necrotizante no reto. Realizou RM pélvica e
entero-RM que mostraram espessamento circunferencial do sigmoide e fistula transesfincteriana complexa. A analise
anatomopatoldgica da bidpsia excisional da lesdo exofitica confirmou o diagnéstico de DC vulvar. Iniciou terapéutica com
infliximab combinada com azatioprina apresentando melhoria clinica marcada e remissdo da doenga vulvar. Foi efetuada,
num segundo tempo, ileocolonoscopia com evidéncia de inflamacao localizada ao recto-sigmoide.

Discussao

A DC vulvar é uma manifestacdo extraintestinal extremamente rara, tendo sido descritos 22 casos em idade pediatrica. O
atingimento genital pode preceder as manifestagdes gastrointestinais, sendo crucial um elevado indice de suspei¢éo. A
abordagem é complexa, incluindo antibioterapia combinada com imunossupressao e por vezes excisao cirtrgica. Um
diagnostico e tratamento atempados melhoram significativamente o progndstico e qualidade de vida dos doente
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PO15 - Artéria luséria: Uma causa rara de disfagia e sibilancia em Pediatria

Zakhar Shchomak1, Paula Mouratol,2, Luis Rodrigues1,2, Ana Fernandesl,2, Sara Azevedol,2, Helena Loretol,2, Ana
Isabel Lopes1,2

1 — Unidade de Gastroenterologia Pediatrica, Servico de Pediatria Médica, Departamento de Pediatria, Hospital de Santa
Maria, Centro Hospitalar Universitario Lisboa Norte. 2 — Clinica Universitaria de Pediatria, Faculdade de Medicina,
Universidade de Lisboa.

Introdugéo

A artéria lusdria (AL) corresponde a um defeito embriolégico da vascularizagéo do arco adrtico em que a artéria subclavia
direita (ASD) assume curso retro-esofagico. Pode resultar em compressdo das estruturas adjacentes e causar disfagia,
regurgitacdo, dor toracica e sintomas respiratorios, sendo estes mais frequentes em idade pediatrica.

Descrigéo do caso

Crianca de 24 meses, sexo masculino, referenciada a Consulta de Gastrenterologia Pediatrica por suspeita de doenca de
refluxo gastro-esofagico (DRGE). Destaca-se histéria familiar de atopia e varios internamentos prévios por infecdes
respiratdrias de repeticdo e sibilancia recorrente, com seguimento em Consulta de Alergologia. Desenvolvimento
estaturoponderal no percentil 75 de peso e estatura. Exame objetivo sem alteracoes de relevo. Realizou pHmetria com RGE
moderado (indice de Boix-Ochoa 33,2) e estudo de transito gastro-esofagico (TGE) com suspeita de duplicacéo esofagica,
pelo que efetuou angiografia por tomografia computorizada (angioTC) que evidenciou AL. Na sequéncia destes exames
foi referenciado a Consulta de Cardiologia, tendo sido submetido aos 30 meses a cateterismo cardiaco, onde foi confirmada
a presenca da AL e de artéria bronquica de grande calibre com origem na aorta a partir da qual se originavam ramos
pulmonares bilaterais. Foi submetido a oclusdo bilateral com coil, com melhoria do quadro clinico respiratério apds o
procedimento. Contudo, manteve episodios frequentes de sibilancia e tosse de predominio noturno, assim como vomitos,
regurgitacdo e engasgamentos noturnos, pelo que repetiu angioTC, onde persistia a imagem de moldagem da parede
posterior de esdfago em relacdo com a AL. Foi submetido a cirurgia cardiaca de corre¢do do anel vascular aos 3,5 anos,
sem intercorréncias, verificando-se melhoria progressiva das queixas. Atualmente com 10 anos, mantem seguimento em
consultas de Gastrenterologia, Pneumologia e Cardiologia Pediatrica, encontra-se assintomatico, pHmetria, TGE e provas
de funcdo respiratdria sem alteracGes e esta medicado apenas com salbutamol em SOS e antihistaminico oral.

Discussao

Este caso pretende alertar para uma causa rara de disfagia e sibilancia em idade pediatrica. Salienta-se a importancia do
elevado nivel de suspeicdo na presenca simultanea das queixas gastro-intestinais e respiratorias, assim como a possibilidade
da existéncia de outras malformac6es vasculares associadas.
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PO16 — CICLO DE EDUCACAO ALIMENTAR: APRENDER A COZINHAR COM O CHEF

Joana Silval, Inés Azevedol, Fatima Nunesl, Elizabeth Marques2, Paulo Messias3, Ldcia Gomes1, Virginia Monteirol,
Miguel Costal

1 — Servico de Pediatria e Neonatologia, Centro Hospitalar Entre o Douro e Vouga, Santa Maria da Feira. 2 — Servico de
Nutricdo e Alimentacdo, Centro Hospitalar Entre o Douro e Vouga, Santa Maria da Feira. 3 — IEFP - Porto, Porto.

Introducéo
A alimentagdo e a nutricdo sdo fundamentais para a salide e bem-estar em todas as fases da vida, assumindo um papel
determinante na promocao da salde e na prevencéao de indmeras doengas cronicas.

Obijetivos

Promover o estado de salde da populacdo, atuando num dos principais determinantes, a alimentacdo, envolvendo as
criancas e jovens no seu processo de producdo e confecdo, e sensibilizando-as para a importancia de uma alimentacédo
saudavel, sem esquecer a identidade de cada receita.

Métodos

As sessdes de formacédo foram realizadas no formato de webinar para a populagéo geral, com acesso prévio a um documento
com as respetivas fichas técnicas, e possibilidade de assisténcia aos videos das sess6es em diferido. Em cada sessdo, 0
chefe de cozinha elaborava diversas propostas gastronomicas dentro do tema, e o formato permitia uma participacao
interativa de toda a equipa com os participantes online.

Resultados

No ano de 2021 foram realizadas 4 sessdes de formagdo, que abordaram a dieta mediterranea no combate da obesidade,
exemplos de refeicOes ligeiras e saudaveis em periodo de férias, a importancia do pequeno-almoco e lanches saudaveis e
receitas saborosas, mas equilibradas, para o periodo das festividades natalicias.

O ndmero mediano de participacdes foi 176 (Minimo 147; Maximo 431). A média de idade dos participantes encontrava-
se na 4@ década de vida e registou-se um aumento da participacdo de adolescentes em cada sessdo (12 sessdo: 3,2%; 22
sessdo: 6,6%; 3? sessdo: 9,7%; 4° sessdo: 10,9%). Relativamente a distribuicédo por género, verificou-se que mais de 2/3
dos participantes eram do género feminino.

Conclusdo

A interatividade preconizada em cada sessdo permitiu uma maior proximidade da populacdo aos habitos alimentares
saudaveis, facilitando a melhoria do seu estado nutricional e de salide, ndo esquecendo o conceito de “comida de conforto”
promovido neste projeto.
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PO17 — Crengas, mitos e dietas — a propdsito de um caso clinico de desnutricao
Carolina Jesus e Sa, Barbara Querido Oliveira; Susana Castilho; Catarina Lacerda; Dulce Machado; Elizabeth Silva
Centro Hospitalar Barreiro Montijo

Introducéo

Em idade pediatrica uma alimentagdo equilibrada, completa e variada, é essencial para o normal desenvolvimento estaturo-
ponderal (DEP) e psicomotor.

Uma dieta vegetariana bem planeada pode permitir cumprir as necessidades nutricionais diarias recomendadas para
qualquer crianga, no entanto deve ser sempre suplementada.

Dietas vegetarianas excessivamente restritas estdo associadas a um risco aumentado de desnutricdo e atraso de
crescimento/desenvolvimento.

Caso clinico

Crianca do sexo masculino, 14 meses (M), com antecedentes de gravidez ndo vigiada, sem intercorréncias. Pais recusaram
administracdo de vitamina K e imunizacgdes. Diagndstico Precoce sem alteragdes. Aleitamento materno exclusivo até aos
4M, quando iniciou diversificagdo alimentar vegana. DEP (percentis 50-85) e psicomotor adequados.

Vigilancia regular nos Cuidados de SalGde Primarios, com recomendagdo para suplementacdo (ferro, vitamina D,
polivitaminico) que ndo cumpriu, tendo por esse motivo sido encaminhado para consulta externa de Pediatria Geral.
Internado ap6s avaliagdo em consulta, por apresentar analiticamente anemia ferropénica (Hb 7,6g/dL; MCV 63fL; MCH
18pg; ferro 20ug/dL; ferritina<2ng/mL), com défice grave de vitamina B12 (<83pg/mL), e hipotiroidismo (TSH
8,08uUl/mL; T4 livre 0,59ng/dL). No internamento realizou corre¢do dos défices com ferro, vitaminas B12 e D, e iniciou
levotiroxina. Com o apoio da Nutricéo foi realizado um ajuste da dieta vegana e da suplementacédo complementar.

Discusséo

Em qualquer faixa etaria, em particular no 1° ano de vida, a adocdo de uma dieta vegetariana acarreta sempre riscos
nutricionais, principalmente quando as opg¢des dos cuidadores sdo baseadas em crencas/fontes de informagao pouco
fidedignas. Assim, é fundamental informar os pais sobre as consequéncias de uma dieta demasiado restritiva, e da
necessidade da suplementagao (com ferro, vitaminas B12 e D). No caso apresentado, o dialogo entre os pais, equipa medica
e nutricdo permitiu ultrapassar ideias erradas acerca da suplementacdo e elaborar um plano alimentar adequado.
Perante familias que ponderem uma dieta vegetariana para o seu filho, é importante a referenciacdo precoce para
acompanhamento multidisciplinar diferenciado, de modo a garantir uma vigilancia periddica e atuacdo atempada. E ainda
relevante alertar para que, como neste caso, uma crian¢a com crescimento/desenvolvimento adequados pode apresentar
défices nutricionais graves, que poderdo interferir na sua sadde futura.
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PO18 — PANCREATITE AGUDA ALITIASICA NUMA DOENTE COM ANTECEDENTES DE QUISTO DO
COLEDOCO - CASE REPORT

Catarina Ferreira Nunes, Maria Ravara, Afonso Mendes, Isabel Franca e Maria Lurdes Torre

Servigo de Pediatria e Unidade de Cirurgia Pediatrica, Departamento da Crianca e do Jovem, Hospital Prof Dr. Fernando
Fonseca, E.P.E.

Os quistos do colédoco estdo associados a anomalias da juncdo biliopancreatica e tém como principais complicagdes a
pancreatite aguda e malignizacdo secundaria, entidades raras em idade pediatrica. Apresentamos o caso clinico de uma
crianca de 14 anos com antecedentes de quistectomia com hepatojejunostomia em Y-Roux por quisto do colédoco tipo | 7
anos antes, que foi internada por um quadro clinico de pancreatite aguda. Durante a investigacéo etiolégica, apos ter
realizado ecografia e TC abdominais que confirmaram o diagnéstico mas nao evidenciaram litiase, a doente realizou uma
CPRM que documentou um defeito de reple¢do de 14mm no limen do segmento intra-pancreatico da via biliar principal e
ectasia focal do ducto pancredtico principal na regido cefalica com 5 mm de calibre. Realizou posteriormente CPRE com
remocao de plugs de proteina do coto da via biliar principal e colocacéo de prétese pancreética, e que confirmou a existéncia
de malformacéo da juncgdo biliopancredtica tipo Komi lla. Postula-se que estas malformacoes facilitem o refluxo de
enzimas pancreaticas para a arvore biliar, levando a dano epitelial e a formacao de quistos, cujo risco de malignizagao é de
11% em idade adulta. O tratamento dos quistos do colédoco é por isso a remocao total de toda a arvore biliar, inclusive da
sua porgao intrapancreatica. Nos casos em que a reintervencdo é necessaria, ndo ha recomendacdes ou evidéncia sobre qual
o melhor timing para a reoperagdo. Realcamos também a importancia da CPRM para a descri¢do anatomica da arvore biliar
em contexto pds-operatério da mesma, bem como para a visualizacdo de defeitos de replecédo da arvore biliar, que podem
ndo ser visiveis em outros exames de primeira linha como a ecografia ou TC abdominal.
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PO19 — SINDROME DE ALAGILLE EM IDADE PEDIATRICA — MINI-SERIE DE CASOS

Jessica Sousa 1, 2, Miguel Lopes 2, Luis Rodrigues?, Ana Fernandes?, Sara Azevedo?, Helena Loreto?, Paula Mourato?, Ana
Isabel Lopes?, 3

1- Servico de Pediatria, Centro Hospitalar Tondela-Viseu, EPE 2- Unidade de Gastroenterologia Pediatrica, Servigo de
Pediatria Médica, Departamento de Pediatria, Hospital Santa Maria, Centro Hospitalar Universitario Lisboa Norte, EPE 3-
Clinica Universitéria de Pediatria, Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa

Introducéo

A Sindrome de Alagille (SA) é uma doenga multissistémica, autossémica dominante, causada por mutacoes no gene JAG-
1 ou NOTCH2, caracterizada por colestase crdnica e hipoplasia dos ductos biliares intra-hepaticos, associando-se a diversas
manifestacdes cardiacas, oftalmoldgicas, esqueléticas, renais e vasculares.

Objetivo
Caracterizagdo clinica dos doentes diagnosticados com SA e a sua evolucao.

Métodos
Estudo retrospetivo descritivo dos doentes pediatricos, com o diagnostico de SA, seguidos num hospital nivel IlI, entre
2011 e 2021(10 anos).

Resultados
Foram diagnosticados 6 doentes com SA(4 sexo feminino). Nenhum tinha histéria familiar de SA. As primeiras
manifestacdes surgiram com idade mediana de 1 més (min 0,5-méx 6) e o diagnostico com 7,5 meses (min 2,5-max 32).
Ao diagnostico todos evidenciavam colestase e manifestacdes cardiacas (4 estenose da artéria pulmonar), 4 dismorfias
faciais, 3 vértebras em asa de borboleta, 2 embriotoxon posterior e 1 acidose tubular renal. Analiticamente a apresentacao
(Tabela 1), todos tinham elevacdo dos parametros de colestase, 5 elevacdo das transaminases e 4 hipercolesterolemia
/hipertrigliceridemia. O diagnostico foi confirmado pela conjugacao das manifestacdes clinicas e da biopsia hepatica em 2
doentes (ductopenia e hipoplasia ductular) ou do estudo genético em 4 doentes (mutagGes no gene JAG-1). Durante o
seguimento (duracdo mediana: 6,5 anos; minl,5-méax17,5), os doentes apresentaram boa evolugao estaturo-ponderal,
exceto uma; o prurido foi o sintoma predominante, de dificil controlo em 2 doentes. Dos 3 doentes que realizaram fibroscan,
1 apresentava fibrose moderada (aos 8 anos de follow-up). Na ultima avaliagcao, apresentavam-se clinicamente estaveis,
sem estigmas de doenca hepatica crénica, mantinham valores elevados de GGT, FA e hipercolesterolemia (Tabela 1).
Todos foram medicados com é&cido ursodesoxicolico e anti-histaminico, sendo necessario associar colestiramina ou
rifampicina em 4 para controlo do prurido.

Conclusdes

A SA é uma sindrome complexa, com variabilidade clinica e fenotipica significativa, o que torna o diagnostico desafia
Nesta série, a colestase, hipercolesterolemia, manifestagdes cardiacas e as dismorfias faciais, foram as caracteristicas
frequentes. Perante suspeita de SA é fundamental seguimento multidisciplinar. A caraterizacéo da historia natural a lo
termo e a identificacdo de padrdes de associacdo genotipica-fenotipica permitira uma abordagem mais individualizada.

Tabela 1: Resultados laboratoriais ao diagndstico e na Ultima avaliagéo

Ao diagnostico Ultima avaliagéo
(mediana; min-max) (mediana; min-max)
Bilirrubina Total (mg/dl) | 12,94 (6,58-18,06) 0,51 (0,19-1,28)
GGT (U/L) 556 (78-1112) 356 (190-516)
Fosfatase alcalina (U/L) 641 (222-1690) 519 (140-688)
AST (U/L) 290 (82-372) 67 (51-140)
ALT (U/L) 257 (38-485) 86 (55-222)
Colesterol total (mg/dl) 234 (194-298) 231 (200-313
Triglicéridos (mg/dl) 150 (100-361) 7 i“f
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PO20 — HEPATOMEGALIA E MA PROGRESSAO PONDERAL: UM DIAGNOSTICO RARO

Ana Rute Manuel, Patricia Lipari Pinto, Inés Jardim, Rita Santos Loureiro, Sandra Mexia, Patricia Janeiro, Ana Gaspar
Centro de Referéncia de Doengas Hereditarias do Metabolismo, Hospital Universitario de Santa Maria, Centro Hospitalar
Lisboa Norte, EPE

Introducédo

As doencas hereditarias da sintese e degradacdo da glucose e glicogénio sdo um grupo heterogéneo de patologias
autossémicas recessivas, que cursam com defeitos nas enzimas envolvidas nestas vias. Em particular, a glicogenose tipo
Ib (GSD Ib) é causada por uma variante no gene que codifica a glucose-6-fosfato translocase, impedindo a dltima etapa da
glicogenolise. Este defeito resulta clinicamente em ma progressao ponderal (MPP), hepatomegalia e insuficiéncia hepatica
e analiticamente em hipoglicemia, hipertrigliceridemia, hiperuricemia e ainda neutropenia. Descrevemos 0 caso de uma
crianca que se apresentou com hepatomegalia e MPP cujo diagnéstico final foi GSD Ib.

Caso Clinico

Primeira filha de um casal ndo consanguineo, com gestacdo e periodo neonatal sem intercorréncias, referenciada aos 15
meses para investigacdo etioldgica de hepatomegalia. Acompanhava-se de episodios de palidez e sudorese de predominio
noturno, que se tornaram mais frequentes apos a diversificacdo alimentar e consequente diminuicao do aleitamento
materno. A observacgido destacava-se uma hepatomegalia volumosa, aumento do perimetro abdominal com hipotrofia
muscular e facies redondo (“doll-like). Apresentava MPP, com cruzamento de percentis aos 6 meses (passagem do
percentil 50 para o 15 de peso e do percentil 50 para o 3 de comprimento). Os exames complementares mostravam citolise
hepética com colestase (AST 2083U/L, ALT 901U/L, GGT 608U/L, FA 391U/L, LDH 299U/L), hiperuricemia (8mg/dL),
hipertrigliceridemia (1440mg/dL) e hiperlactacidemia (lactatos 4.9mmol/L). Apresentava ainda neutropenia persistente
(400/mm3).

Perante a suspeita de GSD foi realizado estudo genético que confirmou o diagnostico de GSD Ib (SLC37A4:
€.706_7088delGTG/c.899G>A).

Foi instituida uma dieta hipolipidica com restri¢do de galactose e frutose e suplementacdo com amido. Os intervalos de
jejum foram reduzidos e foi iniciada perfusdo entérica noturna continua.

Ao follow-up apresentava recuperacdo do crescimento e reducdo da hepatomegalia com normalizagdo dos parametros
analiticos.

Discusséo

Embora as GSDs sejam uma etiologia rara, é importante inclui-las no diagnostico diferencial de hepatomegalia,
principalmente se associada a hipoglicemia com manifestacoes na primeira infancia. O diagndstico atempado possibilita o
inicio de uma dieta personalizada e a eviccdo do jejum e consequentes hipoglicémias, com estabilizacdo clinica,
recuperacgdo do crescimento e prevencado de sequelas potencialmente fatais.
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PO21 - SINDROME DE GILBERT — QUANDO NAO E OBVIO
Ténia C. Pessoa, Rita Parente, Carolina S&, Joana Extreia, Diana Pignatelli, Sandra Santos
Servigo de Pediatria, Centro Hospital Barreiro Montijo

Introducéo

A Sindrome de Gilbert (SG) caracteriza-se, usualmente, por episédios intermitentes de ictericia por hiperbilirrubinémia
ndo conjugada ligeira, devido a um defeito no promotor do gene que codifica a enzima uridina difosfato
glicuroniltransferase 1A1 (UGT1AL).

Descricdo de caso

Caso 1: masculino, 17 anos, antecedentes pessoais e familiares (AF) irrelevantes. Recorreu a urgéncia por ictericia de inicio
subito. Negou febre, alteracdes gastrointestinais, infecoes recentes, exercicio intenso, jejum prolongado e ingestdo de
suplementos alimentares, medicamentos e toxicos. Objetivou-se ictericia generalizada. Analises: Hb 13.4g/dL, bilirrubina
total (BT) 17.2mg/dL, bilirrubina direta (BD) 0.5mg/dL, PCR 1.5mg/L, AST, ALT, GGT, LDH e reticul6citos (RT)
normais, serologias da hepatite A, B e C negativas. A reavaliacio 4 dias depois: resolucéo da ictericia e BT 2mg/dL. Estudo
genético detetou variante em homozigotia na regido promotora do gene UGT1A1, compativel com SG.

Caso 2: feminina, 5 meses. Gravidez de termo vigiada, sem intercorréncias; GS BRh+, mae ORH-, teste de coombs
negativo; aleitamento materno exclusivo. AF: tio materno com histéria de ictericia grave no periodo neonatal com
necessidade de exsanguineo-transfusdo. Pais naturais do Suddo. Necessidade de fototerapia (FT) dupla de D3-D6 com BT
méaxima 21,3mg/dL com descida lenta até 16.7mg/dL (D6). Reavaliagdo a D10: boa progressdo ponderal (BPP), ictérica
com BT 26.7mg/dL, ficando internada para FT de alta intensidade. Restantes analises: Hb 17.4g/dL, LDH 279UI/L, RT,
CK, AST, ALT, GGT, gasimetria e lactatos normais. Pela descida paulatina da BT, iniciou fenobarbital. Alta com BT
11.9mg/dL, ap6s 12 dias de FT e 8 dias de fenobarbital. Em seguimento hospitalar: BPP, manteve BT elevada, mas em
rampa descendente (minimo 7,3mg/dL). Estudo genético do gene UGT1AL identificou 2 variantes, uma delas associada a
SG. Suspendeu fenobarbital ap6s 1 més de terapéutica, sem agravamento clinico ou analitico.

Discusséo:

Destacamos 0s casos pela apresentacéo atipica, cujo estudo genético foi fundamental para o diagnostico. No caso 1 com
inicio subito, valor elevado de BT sem desencadeante ébvio; no caso 2 pela idade precoce, valor muito elevado de BT,
condicionando internamento prolongado para FT, e AF sugestivo de défice de conjugacdo grave de bilirrubina. O
diagndstico adequado permite intervir atempadamente, evitar terapéuticas desnecessarias, tranquilizar a familia e fazer
aconselhamento genético futuro.
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PO22 — Elevacdo das Transaminases: nao ha duas sem trés!
Claudia Almeida, Inés Azevedo, Lucia Gomes, Miguel Costa
Centro Hospitalar Entre o Douro e Vouga

Introdugéo

A alteracdo das enzimas hepaticas é uma causa frequente de referenciagdo a consulta de Pediatria/Gastrenterologia. Esta
alteragdo laboratorial pode ser a primeira manifestacdo de uma (ou mais) doencas hepaticas ou extra-hepaticas com
progressdo silenciosa, pelo que uma avaliacdo inicial com identificagdo de fatores de risco e um exame objetivo detalhado
sdo essenciais na determinacao do diagndstico, possibilitando o tratamento adequado.

Caso clinico

Adolescente de 15 anos, sexo feminino, com antecedentes de hemangioma cavernoso da hemiface direita. Orientada para
a consulta de Patologia Digestiva Pediatrica do CHEDV por quadro de astenia e ictericia com um més de evolucéo, colria
e acolia transitorias. Referia infecdo das vias aéreas superiores 2 semanas antes do inicio do quadro. Ao exame objetivo
evidenciava ictericia das escleroticas e hepatomegalia. O estudo analitico apresentava BT 5.8 mg/dL (BD 4 mg/dl), GGT
179U/L, FA 152U/L, AST 916 U/L e ALT 1389 U/L. Serologias CMV IgM/IgG positivas. Para melhor esclarecimento
etioldgico foi alargado estudo analitico que apresentava diminuigao da al-antitripsina (A1AT) (74 mg/dl) e eletroforese de
proteinas com hipergamaglobulinemia. Realizou fendtipagem de A1AT (PiSZ). A ecografia abdominal evidenciava
esplenomegalia. Por reagravamento dos marcadores de citolise foi complementado o estudo com cobre urinario,
ceruplasmina plasmatica e cinética do ferro, sem alteragGes. Efetuou estudo imunoldgico com IgG 1820mg/dL, anticorpos
ANCA anti-MPO positivos. Decidida realizacdo de biopsia hepética, que revelou hepatite cronica portal de provavel
etiologia autoimune. Iniciou terapéutica com azatioprina e prednisolona com melhoria.

Conclusao

A adolescente apresentou trés diagndsticos: hepatite colestatica precipitada por CMV; défice de ALAT e hepatite
autoimune (HAI).

Sao raros os casos de hepatite induzida por CMV, especialmente em individuos imunocompetentes. Por outro lado, o défice
de ALAT predispde ao desenvolvimento de doenca hepatica precoce, sobretudo quando associada a outros fatores
precipitantes. Sendo a HAI uma doenca de facil diagnostico e tratavel, & fundamental considera-la. A referenciacéo e
tratamento precoces sdo fundamentais para controlar a progresséo da doenca.

Os autores pretendem alertar para a possibilidade de coexisténcia de patologias, sendo fundamental esgotar todos os
diagnosticos diferencias, sobretudo quando trataveis, de forma a otimizar o prognastico do doente.
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