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CO01 - VASCULITE IGA COM ENVOLVIMENTO RENAL: ESTUDO RETROSPETIVO DE UM HOSPITAL TERCIARIO

Isabel Moitinho De Almeidal; Anténio Gama Da Silval; Marta Andradel; Diana Pereiral; Ana Zagalo1; Filipa Durdo1,2; Patricia Costa Reis1,2; Ana Rita
Sandes1,2; José Esteves Da Silval,2

Filiagdes: 1- Unidade de Nefrologia e Transplantacdo Renal Pediatrica, Servigo de Pediatria Médica, Departamento de Pediatria, ULS Santa Maria; 2- Faculdade
de Medicina, Universidade de Lisboa

Palavras-chave: Vasculite IgA, Glomerulonefrite, bidpsia renal

Introducao e Objetivos

A vasculite IgA é a vasculite sistémica mais frequente em idade pediatrica e carateriza-se pela deposicdo de IgA
nas paredes dos pequenos vasos. Trata-se de uma doenca multissistémica, que pode incluir envolvimento renal e
que pode progredir para doenca renal crénica (DRC).

O objetivo deste trabalho é caracterizar os doentes com esta patologia com envolvimento renal comprovado

por bidpsia renal, analisando a sua apresentacdo, diagnostico histolégico, terapéutica e seguimento.

Métodos

Estudo retrospetivo de doentes com diagnostico de vasculite IgA com envolvimento renal comprovado por
bidpsia, de uma Unidade de Nefrologia Pediatrica de um hospital terciario, desde Janeiro 2005 até Setembro 2024.
Foram incluidos apenas doentes com pelo menos 12 meses de seguimento ap6s a bidpsia.

Resultados

Foram incluidos 28 doentes, 68% do sexo masculino (n=19), com mediana de idade de apresenta¢do de 7 anos [4-
17anos].

A apresentacdo da nefrite foi com proteindria em 89% (n=25), nefrética em 56% (n=14), e hematiria em 82%
(n=23), macroscopica em 22% (n=>5). Trés doentes (11%) tinham hipertensao arterial, 7 (25%) edema e 3 (11%)
lesdo renal aguda ao diagndstico. A mediana de tempo desde o diagndstico até ao aparecimento de alteracdes
renais foi de 6,5 dias [1 dia-9 anos]. Os doentes foram submetidos a biépsia apds uma mediana de 2 meses [14
dias- 9 anos]. O principal motivo que levou a biépsia foi proteinuria nefrética (64%, n=18). Quanto a terapéutica,
86% (n=24) foram medicados com inibidor da enzima de conversdo da angiotensina (IECA) e 82% (n=23) com
corticoterapia (21 doentes medicados com ambos). Destes, 2 doentes (7%) também foram medicados com
ciclofosfamida e 1 (3%) com azatioprina. Um doente teve necessidade de técnica de substituicdo renal (dialise
peritoneal). A mediana de tempo de seguimento foi de 6 anos [1-19 anos].

Doze meses ap6s a bidpsia, 6/19 doentes apresentavam taxa de filtracdo glomerular <90 mL/min/1,73 m2 e
16/26 doentes tinham proteintria (nefrética num doente). Ao fim de 5 anos de seguimento de 10 doentes, 7
tinham proteindria (2 deles nefrética) e, de 7 doentes, 1 apresentava DRC estadio 2 e 2 doentes estadio 3.

Conclusoes

Nesta coorte, verificou-se que, ao longo do seguimento, houve persisténcia da proteintria e evolucao para DRC
em alguns doentes, apesar da terapéutica imunossupressora e com IECA, o que refor¢a a importancia de um
seguimento a longo prazo destes doentes. Estudos prospetivos sdo cruciais para determinar a abordagem
terapéutica mais adequada e melhor o prognéstico.
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C002 - COMPARAGAO DOS CRITERIOS DE CLASSIFICACAO DE LESAO RENAL AGUDA - PRIFLE, AKIN, PROCK E
MKDIGO, EM RECEM- NASCIDOS SUBMETIDOS A CIRURGIA CARDIACA

Autores: Alexandra M. Rodrigues1; Débora SilvaZ2; Filipa Flér-De-Lima3; Paulo Soares2; Henrique Soares2; Joana Jardim2

Filiagdes: 1- Servico de Pediatria, Unidade Local de Satide Guarda; 2- Servico de Neonatologia, Unidade Local de Saude Sdo Jodo, Porto; 3- Unidade de
Neonatologia, Hospital Lusiadas Porto

Palavras-chave: Lesdo Renal Aguda, Cirurgia Cardiaca, Recém-Nascido

Introducao e Objetivos

Introdugdo: A lesdo renal aguda (LRA) é uma complicacdo frequente no p6s-operatoério de cirurgia de cardiopatias
congénitas. Contudo, a etiologia complexa e multifatorial da LRA e o uso de diferentes critérios de validacdo, tornam
dificil a avaliacdao da verdadeira incidéncia da lesdo renal aguda associada a cirurgia cardiaca (LRA-ACC) em idade
neonatal. Objetivos: Determinar a prevaléncia de LRA- ACC de RN com cardiopatia congénita, comparando os
critérios de LRA segundo a classificacdo pRIFLE, AKIN, mKDIGO e pROCK. Identificar os fatores de risco e
caracterizar a evolucao clinica destes doentes.

Métodos

Avaliacio retrospetiva dos recém-nascidos (RN) submetidos a cirurgia cardiaca com necessidade intraoperatoria
de circulagdo extracorporal internados no periodo 2016 a 2023. RN com outras malformag¢des major ou sépsis
neonatal precoce/tardia no pré- operatério foram excluidos.

Resultados

Foram admitidos no estudo 50 RN: 67% do sexo masculino, idade gestacional média de 38 semanas. A LRA
ocorreu segundo a classificagdo pRIFLE em 76%, AKIN 60%, mKDIGO 42% e na pROCK em 42% destes doentes.
Os RN com LRA tinham um score vasoativo e um tempo de ventilacdo mecanica maior em todas as classificacdes
(p<0,05). A maior concordancia entre classificacdes foi entre a pROCK e a mKIDGO (k= 0,715; p<0,001) e entre
AKIN e pROCK (k= 0,688; p<0,001). A mortalidade foi de 20%, tendo-se verificado diferenca significativa entre os
RN com e sem LRA para as classificacoes pROCK e AKIN com p= 0,003 e 0,037, respetivamente.

Conclusoes

A prevaléncia de LRA-ACC neonatal é elevada. Esta varia significativamente conforme a classificacdo utilizada,
destacando a importancia de uma padronizagdo diagnoéstica para esta populacio. A concordancia entre os critérios
foi substancial entre a pROCK e AKIN e entre mKDIGO e pROCK mostrando maior relevancia progndstica. A
presenca de significado estatistico entre LRA-ACC com a mortalidade nas classificacdes pROCK e AKIN demonstram
maior predicdo de pior outcome na utilizacdo destas classificagdes
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C003 - INATIVACAO DO CROMOSSOMA X NO LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

Autores: Joana Inaciol; Adriana Vieiral; Inés Almada Correial,2; Beatriz Graga2; Ema Neves3; Paula Jorge4; Helena Nunes-Cabacol; Nikita
Khmelinskii1,2,5; Maria José Santos1,2,6; Sim&o Teixeira Da Rocha7,8; Patricia Costa-Reis1,2,9

Filiagdes: 1- Instituto de Medicina Molecular Jodo Lobo Antunes; 2- Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa; 3- Unidade de Genética Molecular,
Centro de Genética Médica Dr. Jacinto Magalhdes (CGM), Centro Hospitalar Universitario do Porto (CHUPorto); 4- UMIB—Unit for Multidisciplinary
Research in Biomedicine, ICBAS—Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar da Universidade do Porto; 5- Servico de Reumatologia e Doencas Osseas
Metabdlicas, Hospital de Santa Maria, ULS Santa Maria, Centro Académico de Medicina de Lisboa; 6- Servico de Reumatologia, Hospital Garcia de Orta,
Almada, Portugal; 7- iBB-Institute for Bioengineering and Biosciences and Department of Bioengineering, Instituto Superior Técnico, Universidade de
Lisboa; 8 Associate Laboratory i4HB Institute for Health and Bioeconomy, Instituto Superior Técnico, Universidade de Lisboa; 9- Unidade de Reumatologia
Pediatrica, Departamento de Pediatria, Hospital de Santa Maria, ULS Santa Maria

Palavras-chave: Lupus eritematoso sistémico; Inativacdo do cromossoma X; XIST

Introducao e Objetivos

A prevaléncia de lapus eritematoso sistémico (LES) nas mulheres (XX) é superior aos homens (XY) e aumenta na
sindrome triplo X

(XXX) e Klinefelter (XXY) e diminui na de Turner (XO). H4, assim, uma associagdo entre o nimero de cromossomas
X e lapus.

Em cada célula da mulher um dos cromossomas X € silenciado aleatoriamente para igualar a informacao genética
entre sexos: metade das células inativam o X materno e a outra metade o paterno. A Inativa¢gdo do Cromossoma
X é regulada por um RNA ndo codificante, o XIST. A inativacdo preferencial de um dos cromossomas X e a
desregulacdo da expressdo do XIST podem participar na patogénese do LES. Recentemente, em modelo animal,
foi demonstrado que se formam anticorpos contra o XIST e as proteinas as quais se liga, relevantes para a
patogénese do LES.

Objetivos: Estudar a inativacdo do cromossoma X no LES.

Métodos

Estudo de criangas e adultos com LES (n=37; critérios 2019 ACR/EULAR) com e sem nefrite ldpica e controlos
saudaveis (n=29). Isolamento de mondcitos e linfocitos B e T (CD4+ e CD8+) por cell sorting. Quantificacdo do XIST
por PCR quantitativo. Analise da inativacdo preferencial do cromossoma X por HUMARA e pyrosequencing, usando
0s SNIPs XIST rs16 e XISTrs18.

Resultados

1. Detectou-se uma sobre-expressdo de XIST em todas as células de doentes com LES comparativamente
com controlos, com significancia estatistica nos linfécitos B (p=0.0092) e T CD4+ (p=0.0077).

2. A expressao de XIST foi 4x superior em monocitos de doentes com nefrite ltipica em comparagdo com doentes
com lupus sem envolvimento renal. A expressido de XIST estava significativamente aumentada nos mondcitos
de doentes com nefrite lupica ativa quando comparados com doentes inativos (p=0.0140).

3. Identificou-se, pelo método HUMARA, que a inativacdo preferencial (270%) de um dos cromossomas X é
mais frequente em doentes com LES (linfocitos T CD4+: 38% dos doentes vs 15% dos controlos; linfocitos B:
29% dos doentes vs 11% dos controlos). Pelo método de pyrosequencing, em linf6citos B, nenhum controlo
saudavel tinha inativacdo preferencial do cromossoma X e em doentes com LES verificou-se um padrao
enviesado em 27%, usando o SNIP XIST rs16, e 11%, usando o XIST rs18.

Conclusoes

Os resultados evidenciam potencial envolvimento da inativacdo do cromossoma X na patogénese do LES, sugerindo
um viés na inativacdo dos cromossoma X materno e paterno e sobre-expressao do XIST.
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C004 - CASUISTICA: USO DE BUROSUMAB NO RAQUITISMO HIPOFOSFATEMICO LIGADO AO X EM PEDIATRIA

Autores: Sofia Guedes1; Sofia Grilo7; Patricia Mendes2; Teresa Costa3; Catarina Sousa4; Catarina Limbert5; Telma Francisco6

Filiagdes: 1- Servigo de Pediatria, Hospital de Santarém, ULS Leziria; 2- Servigo de Pediatria, Hospital de Faro, ULS do Algarve; 3-Servico de Pediatria, Centro
Materno-Infantil do Norte, Centro Hospitalar Universitario Santo Anténio; 4- Servico de Pediatria, Hospital de Santa Luzia, ULSAM; 5- Unidade de
Endocrinologia Pediatrica, Hospital D. Estefania, ULS S&o José; 6- Unidade de Nefrologia Pediatrica, Area Pediatria, HDE, ULS Sio José; 7- Servigo de Pediatria,
Departamento da Crianca e do Jovem, Hospital Prof. Dr. Fernando Fonseca, ULS Amadora/Sintra

Palavras-chave: burosumab, raquitismo, hipofosfatemia ligada ao x

Introducao e Objetivos

O raquitismo hipofosfatémico ligado ao X (XLH) resulta de uma mutacdo no gene PHEX, com compromisso da
mineralizacdo 6ssea e, consequentemente, impacto no crescimento, entre outras manifestacées, mesmo sob
terapéutica convencional (fésforo e vitamina D ativa). O Burosumab é um anticorpo monoclonal humano
aprovado para o tratamento da XLH em doentes a partir de um ano de idade e com evidéncia radiografica de
doenga Ossea. Ao ligar-se a proteina FGF23 bloqueia a sua atividade e aumenta a reabsorcdo renal de fosfato e,
deste modo, melhora diversos parametros clinicos, laboratoriais, radiolégicos e tem impacto positivo na qualidade
de vida.

Objetivos
Caracterizar os outcomes clinicos e laboratoriais em doentes pediatricos com XLH medicados com Burosumab.

Métodos
Estudo descritivo de andlise retrospetiva, multicéntrico. Selecionados doentes com 1-17 anos, com

diagnoéstico de XLH geneticamente confirmado e que receberam tratamento com Burosumab entre 2019-
2024.

Resultados

Foram incluidos 10 doentes, 6 do sexo feminino, pertencentes a 4 centros. A idade média ao diagnoéstico foi de 3,2
anos (0,9-6,4). O tempo médio de terapéutica convencional foi de 19,3 meses (1,7-60,4). O tempo médio atual de
terapéutica com Burosumab é de 36,1 (10,8-55,8 meses).Avaliou-se o Z-score de altura e diversos parametros
laboratoriais ao diagndstico (A1), em avaliacdo intermédia (A2) e na dltima avalia¢do realizada (A3). O Z-score
de altura médio registado foi de -2,95->-1,96->-1,92 (A1, A2 e A3 respetivamente). Foi transversal o aumento
sérico médio de fésforo: 2,27->3,52->3,57, acompanhado de normalizacdo dos valores médios de fosfatase
alcalina (648->321->348) assim como de PTH e da taxa de reabsor¢do renal de fésforo.

Em A2 (média de 25 meses de terapéutica com burosumab) todos os doentes apresentavam melhoria clinica da
deformidade 6ssea e 5 tinham melhoria radiografica documentada. Foram reportados efeitos adversos em 2
doentes, ambos com abcesso dentario. Um jovem suspendeu a terapéutica por incapacidade de deslocagdo ao local
de tratamento.

Conclusoes

Os resultados obtidos demonstram um beneficio da terapéutica com burosumab, evidenciado clinicamente pela
melhoria no Z-score de altura; analiticamente na homeostasia do fésforo e radiografico. Verificou-se também a
seguranca e boa tolerancia deste firmaco. Estes resultados estdo de acordo com a literatura atual. No futuro, é
essencial avaliar o impacto desta terapéutica na qualidade de vida dos doentes.
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CO05 - DIABETES INSIPIDA NEFROGENICA: A REALIDADE DE TRES DECADAS

Autores: Daniela Peixoto1; Patricia Campos1; Catarina Neves2; Marta Machado2; Carolina Cordinhd2; Carmen Carmo2; Clara Gomes2

Filiagdes: 1- Servico de Pediatria do Centro Hospitalar do Baixo Vouga, ULS da Regido de Aveiro; 2- Unidade de Nefrologia Pediatrica, Hospital Pediatrico de
Coimbra, ULS de Coimbra

Palavras-chave: Diabetes insipida, Hormona antidiurética

Introducgao e Objetivos

A Diabetes Insipida Nefrogénica (DIN) é uma doenga rara, que resulta da resisténcia a agdo da Hormona Anti-
Diurética ao nivel do tibulo renal distal. Pode ser hereditaria, mais frequentemente ligada ao X (gene AVPR2), ou
adquirida.

Objetivo: Caracterizar os doentes com DIN seguidos na Unidade de Nefrologia Pediatrica de um hospital de nivel 3.

Métodos

Estudo retrospetivo observacional das manifestacdes clinicas, diagnostico, terapéutica e evolugdo das criancas
seguidas entre 1991 e 2021.

Resultados

Foram incluidas 8 criangas (2 irmaos gémeos), 87,5% do sexo masculino. A idade mediana ao diagnéstico foi de 7,5
meses (2-18). Todos apresentaram polidipsia e polidria (diurese mediana de 10ml/kg/h) e ma progressao
ponderal, 25,0% obstipacao e 25,0% febre recorrente. Ao diagnéstico, a mediana da natrémia foi de 160,5mmol/L
(139-168), a relagdo osmolaridade urina/plasma mediana de 0,38 e nenhum apresentou acidose metabélica. A
prova com desmopressina foi negativa na totalidade dos casos. Todos os doentes iniciaram terapéutica com
hidroclorotiazida e amiloride e em 62,5% foi associada a indometacina. O estudo genético, realizado em 5 doentes,
identificou variantes com hereditariedade ligada ao X em 4 e um estudo encontra-se em curso.

No seguimento, houve recuperagdo do crescimento estaturoponderal, mantendo polidria/polidipsia e 6 evoluiram
com perturbacdes do neurodesenvolvimento (perturbacdo do desenvolvimento intelectual, perturbaciao do
espectro do autismo, atraso de linguagem expressiva e dificuldades especificas de aprendizagem). Houve
normalizacdo da natremia, mantiveram funcao renal normal e ecografia renovesical sem alteracdes de relevo.
Atualmente 3 doentes ainda mantém seguimento em consulta. Na ultima avalia¢do, com idade média 7 anos, todos
mantém terapéutica com hidroclorotiazida e amiloride. Os restantes 5 doentes tiveram alta para a consulta de
Nefrologia de adultos com idade média de 16,6 anos, todos com fungdo renal e natremia normais, sob terapéutica
com hidroclorotiazida e amiloride, num dos casos, com indometacina associada.

Conclusoes

A DIN pode cursar com importantes repercussdes no crescimento e neurodesenvolvimento. Apesar de raro,
este diagnoéstico deve ser evocado na investigacdo de ma progressdo ponderal. A instituicdo de terapéutica
precoce, apesar de nao ser dirigida, permite melhorar o prognéstico.
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CO06 - A IMPORTANCIA DO SODIO NAS INFECOES DO TRATO URINARIO

Autores: Debora Matias1; Barbara Costa Correial; Diana Leal1; Susete Vieira2; Joaquim Cunhal; Edite Tomas1; Fabio Barrosol

Filiagdes: 1- Unidade Local de Satide Tamega e Sousa; 2- Centro Materno Infantil do Norte (ULS Santo Anténio)

Palavras-chave: Sédio, Infegdo trato urinario

Introducao e Objetivos

A infecdo do trato urinario (ITU) é uma das infecdes bacterianas mais comuns em idade pediatrica e muitas vezes
é o primeiro sinal de malformacao do trato urinario. A hiponatrémia (HipoNa), distirbio hidroeletrolitico muito
habitualmente encontrado nestes doentes, tem sido apontado em alguns estudos como marcador de maior
gravidade da infecdo, bem como potencial preditor de malformagio do trato urinario. O objetivo deste estudo foi
estudar a relacdo da HipoNa como marcador de maior gravidade de infecdo e preditor de malformacao do trato
urinario.

Métodos

Analise retrospetiva, no periodo entre 20-12-2018 e 20-12-2023, dos processos clinicos dos doentes com idade
dos 0-17 anos com ITU confirmada e estudo analitico com valor de s6dio disponivel a admissao.

Resultados

Foram identificados 708 doentes, com mediana de idades 10,44 meses (IQR 31,8 meses). Posteriormente
divididos em 2 grupos mediante o valor de s6dio (HipoNa <135 mEq/L e normonatrémia 2135 mEq/L (excluido
Unico doente com hipernatrémia). HipoNa foi identificada em 26,7% dos doentes, com mediana de idades inferior
(8,40 vs 11,64 meses, p=0,005). Este grupo apresentou um pior estado geral a admissao (p=0.034), maior taxa de
internamento (40,2% vs 26,6%, p<0.001), sem diferenca na duragdo média de dias de internamento. No grupo
com HipoNa registaram-se valores de proteina C reativa (PCR) significativamente mais elevados face ao grupo da
normonatrémia (mediana 62,6 vs 36,9 mg/L, p<0.001). Os valores de so6dio e PCR apresentaram uma correlagio
negativa (Coeficiente Spearman -0.0225, p<0.001). Nao foi demonstrada diferenga estatisticamente significativa
no que respeita a alteracoes agudas na ecografia correspondentes a atingimento renal (realizadas a 3,2% dos
doentes, alteracoes em 4,2% vs 2,9%, p=0,992), malformacgdes do trato urinario (7,4% vs 8,9%, p=0,489) ou
alteracdes na cintigrafia renal com 99-mTc (15,3% vs 10,8%, p=0,225) em estudo posterior.

Conclusoes

Neste estudo nio foi possivel associar valores de sédio inferiores com internamentos mais longos ou alterac¢des
agudas na ecografia, contrariamente a estudos publicados, apesar de maior taxa de internamento e pior estado
geral a admissdo. Também ndo se associou a maior taxa de alteracdes imagiolédgicas. Foi encontrada relagdo com
a PCR, marcador conhecido de maior risco de formacao de cicatriz renal. Este € um assunto que deve ser mais
estudado uma vez que pode influenciar na identificacdo precoce dos doentes de maior risco e a sua orientacdo
adequada.
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CO07 - PREDITORES DE OUTCOME NEGATIVO EM DOENTES COM ANOMALIAS CONGENITAS DO RIM E TRATO
URINARIO (CAKUT)

Autores: Marta Martins Carvalho1,2; Mariana Gouveia Lopes1,3; Marta Machado1; Catarina Neves1; Carolina Cordinhd1; Cairmen Do Carmol; Clara Gomes1

Filiagdes: 1- Servico de Nefrologia Pediatrica, Hospital Pediatrico de Coimbra, ULS Coimbra; 2- Servico de Pediatria, Hospital Distrital da Figueira da Foz, ULS
Baixo Mondego; 3- Servico de Pediatria, Hospital de Santo André, ULS da Regido de Leiria

Palavras-chave: CAKUT, Doenga Renal Crénica, Hipertensao arterial, Proteinuria

Introducao e Objetivos

As anomalias congénitas do rim e trato urinario (CAKUT) sdo a principal etiologia de doenga renal crénica (DRC)
em idade pediatrica. O objetivo deste trabalho foi identificar possiveis preditores de outcome negativo nestes
doentes.

Métodos

Estudo analitico retrospetivo das crian¢as com agenesia renal (AR), rim multiquistico (RMQ) e valvulas da
uretra posterior (VUP) seguidas numa unidade de Nefrologia Pediatrica de um Hospital nivel 3, nascidas desde
2013 e com follow-up minimo de 1 ano. Considerou-se outcome negativo a presenca de proteinuria,
hipertensdo arterial (HTA) ou DRC e avaliaram-se possiveis fatores correlacionados. Andlise estatistica:

SPSS26,

Resultados

De um total de 78 casos, 61,5% eram do sexo masculino, 51% tinham AR, 37% RMQ e 12% VUP. Na evoluc¢ao 12
doentes (15%) apresentaram um ou mais dos outcomes definidos (9% proteintiria, 8% DRC e 4% HTA), tendo um
iniciado dialise e posteriormente sido transplantado.

A ocorréncia de um dos outcomes mostrou relacido estatisticamente significativa com o tipo de anomalia (7% em
RMQ, 13% em AR e 56% em VUP, p=0,006), com a lateralidade (18% direita e 3% esquerda, p=0,049), com a
prematuridade (PT) (44% vs 12%, p=0,028) e com pielonefrites agudas (PNA) prévias (43% vs 4%, p<0,001).
Avaliando cada outcome individualmente, a HTA mostrou relacdo com PT (22% vs 1%, p=0,034), a proteindria
com PNA prévias (26% vs 2%, p=0,002) e a DRC com o tipo de anomalia (0% RMQ, 5% AR e 44% VUP, p<0,001),
com PT (33% vs 4%, p=0,018) e com PNA prévias (22% vs 2%, p=0,008).

A andlise individual de cada CAKUT revelou relagdes estatisticamente significativas no caso da AR: entre PNA e o
desenvolvimento de pelo menos um outcome (40% vs 3%, p=0,01) e entre PNA e a ocorréncia de proteintria (30%
vs 0%, p=0,012).

Nao se identificou correlacdo com o baixo peso ao nascimento, a presenca de anomalias extra-renais ou de outras
CAKUT associadas, a primeira taxa de filtracao glomerular inferior a 90ml/min/1,73m2 (oua-1desvio padrio se
idade inferior a 2 anos) ou o racio entre o comprimento renal na primeira ecografia e comprimento corporal.

Conclusoes

Neste trabalho e de acordo com o descrito na literatura as VUP e AR tiveram piores outcomes. A PT e as PNA
associaram-se a maior risco de desenvolvimento de outcomes negativos. Nestes doentes a vigilancia e uma
intervencdo precoce podem influenciar o prognostico.
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CO08 - VALIDADE DA EQUACAO DE RISCO DE FALENCIA RENAL PARA PREVER A FALENCIA DO ENXERTO NO
TRANSPLANTE RENAL PEDIATRICO

Autores: Raquel Oliveiral; Rita Lages Pereira2; Sara Nogueira Machado3; Célia Moreira4,5; Ana Teixeiral; Teresa Costal; Maria Sameiro Farial; Conceicdo
Motal

Filiagdes: 1- Unidade de Nefrologia Pediatrica, Unidade Local de Satide de Santo Antdnio, Porto, Portugal; 2- Servico de Pediatria, Unidade Local de Satde de
Braga, Braga, Portugal; 3- Servico de Pediatria, Unidade Local de Saide Alto Ave, Guimaries, Portugal; 4- Faculdade de Ciéncias da Universidade do Porto; 5-
Centro de Matematica da Universidade do Porto

Palavras-chave: Transplante renal, Faléncia do enxerto, Equagio de Risco de Faléncia Renal

Introducao e Objetivos

O Transplante Renal (TR) é o tratamento de eleicdo para a Doenga Renal Crénica Terminal (DRCT)l. A faléncia
do enxerto pos- transplante continua a ser uma preocupacio importante e a Equacido de Risco de Faléncia Renal

(ERFR) surgiu como uma ferramenta prognéstica promissora para estimar o risco de progressao para DRCTZ. No
entanto, a sua aplicabilidade em coortes pediatricas, particularmente na previsdo da faléncia do enxerto renal,
ainda permanece pouco explorada. Com este estudo, pretendemos avaliar a validade da ERFR na previsao da
faléncia do enxerto em doentes pediatricos transplantados renais, acompanhados numa Unidade de Nefrologia
Pediatrica Portuguesa.

Métodos

Estudo observacional retrospetivo que incluiu 59 doentes pediatricos transplantados renais (TR entre janeiro de
2007 e dezembro de 2017). A taxa de filtracdo glomerular (TFGe) foi estimada com a equacdo CKiD U25 baseada
na creatinina. Os scores ERFR para cada doente foram calculadas com dados obtidos um ano apds o transplante. A
analise ROC foi utilizada para avaliar a capacidade discriminativa adequada da ERFR de 4 variaveis na previsao do
risco de faléncia do enxerto, aos 2 e 5 anos, em doentes com enxerto funcionante um ano apés o transplante.

Resultados

Dos 59 doentes, 41 (69,5%) eram do sexo masculino. A idade média no momento do TR foi de 12,4 anos (IQR 9,1-
15,7), sendo 11 (18,6%) recetores de dador vivo. A TFGe média 1 ano apés o transplante foi de 62,4

mL/min/1,73m2 (IQR 53,1-72,5). Um ano ap6s o transplante, 1 (1,7%) e 4 (6,8%) dos doentes desenvolveram
faléncia do enxerto aos 2 e 5 anos, respetivamente. Este modelo prevé que individuos com um risco a 2 anos
superior a 5,82% ou um risco a 5 anos superior a 2,4%, terdo faléncia do enxerto antes de 2 e 5 anos,
respetivamente. A discriminacao foi excelente para o risco a 2 anos (AUC 0,966, IC 95% 0,914-1,000) e muito boa
para o risco a 5 anos (AUC 0,899, IC 95% 0,756-1,000). Os graficos de calibracdo mostraram uma calibracdo
imprecisa. No entanto, o pequeno tamanho da amostra e o baixo nimero de doentes com faléncia do enxerto
exigem cautela na interpretacdo destes graficos.

Conclusoes

A equacao ERFR parece ter uma utilidade potencial na previsdo da progressdo da faléncia do enxerto em doentes
pedidtricos transplantados renais com base em dados recolhidos um ano apés o transplante. No entanto, para
validar estas observacdes iniciais e garantir a fiabilidade destas conclusées, é necessario efetuar estudos em
maior escala.
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C009 - TRANSPLANTE RENAL PEDIATRICO ABO INCOMPATIVEL

Autores: Raquel Oliveiral; Sara Moscal; Liane Correia-Costal; Liliana Rochal; Ana Teixeiral; Paula Matos1; Teresa Costal; Maria Sameiro Farial; Ana Rita
Sandes2; Conceigdo Motal

Filiagdes: 1- Unidade de Nefrologia Pediatrica, U.L.S. Santo Anténio; 2- Unidade de Nefrologia Pediatrica, H.S. Maria, U.L.S Lisboa Norte

Palavras-chave: Transplante renal, ABO incompativel

Introducao

O transplante renal (TR) é o tratamento de eleicdo na Doenga Renal Crénica (DRC) estadio 5, associado a melhor
sobrevida e qualidade de vida. Nas tltimas décadas, assistiu-se a evolugdo e ao aperfeicoamento dos protocolos
imunossupressores e técnicas de remocido de anticorpos, que permitem que o transplante de rim vivo ABO
incompativel seja atualmente uma modalidade realizada com mais regularidade, minimizando o risco de rejeicao
humoral. Apesar do aumento dos eventos hemorragicos, das complicacdes infeciosas e dos episoddios de rejeicao,
a taxa de sobrevida do enxerto e do doente é atualmente favoravel.

Descricdo de Caso

Adolescente do sexo feminino, 12 anos, com DRC secundaria a sindrome nefrética congénita (mutagdo NPHS1 em
heterozigotia composta), sob didlise peritoneal desde os 3 anos. Submetida a TR de dador cadaver aos 5 anos. Um
ano ap6s, na sequéncia de primoinfe¢cdo a EBV, desenvolveu rejeicdo celular e humoral grave, que resultou na
perda de enxerto. Reiniciou dialise peritoneal aos 7 anos, mas por complicagdes associadas a técnica dialitica foi
transferida para programa regular de hemodialise. Aos 12 anos foi reavaliada para preparar a realizagdo de
segundo transplante renal, tendo-se constatado que se encontrava hipersensibilizada (PRA calculado 90%).

Decidida realizacdo de transplante de dador vivo (pai), ABO incompativel (dador ARh*, recetor ORh").
Apresentava inicialmente titulos de isoaglutininas anti-A2 IgG 1/16 e IgM 1/8, pelo que realizou pré-TR
tratamento com 1 dose de rituximab, 3 sessoes de plasmaferese e imunoglobulina anti-CMV. Cumpriu protocolo
de indugdo imunossupressora com timoglobulina, associada a tacrolimus, micofenolato de mofetil e
metilprednisolona. Sem fun¢ao imediata do enxerto, com melhoria progressiva da fun¢do renal ap6s o 72 dia pds-

TR. Alta clinica ao 15° dia pos-TR, com estabilidade hemodindmica e enxerto funcionante (creatinina sérica 1,5
mg/dL). Atualmente, 20 meses pds-TR apresenta-se bem, com creatinina sérica 0,85 mg/dL, isoaglutininas anti-
A2<2.

Conclusoes

Este caso clinico descreve o primeiro TR pediatrico de dador vivo ABO incompativel realizado em Portugal, com
excelente resultado. A boa relagdo institucional e o 6timo sinergismo entre as diferentes Unidades contribuiram
para o sucesso do mesmo. A destacar que, nos ultimos anos, a constante evolugdo da Nefrologia Pediatrica tem
tido impacto direto na melhoria da qualidade de vida dos doentes com DRC estadio 5, assumindo um papel
promissor na diferenciagdo dos Cuidados de Saude.
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POO01 - INFECOES URINARIAS ATIPICAS DE REPETICAO EM CRIANGA COM REFLUXO VESICOURETERAL DE ALTO
GRAU - EVOLUCAO E CONSEQUENCIAS

Autores: Davide Cachadal; Sara Silva Monsanto1; Aida S41; Ant6énio Trindadel

Filiagdes: 1- Servigo de Pediatria e Neonatologia, Unidade Local de Satide de Tras-os-Montes e Alto Douro

Palavras-chave: Infe¢6es urinarias atipicas, Infe¢des urinarias de repeticdo, Refluxo vesicoureteral de alto grau, Nefropatia cicatricial

Introducao

As infecdes do trato urindrio (ITU) sdo uma das causas mais frequentes de procura de cuidados médicos em idade
pediatrica. Sabe- se que o diagnostico atempado e a correta identificagdo do agente microbioldgico, bem como da
sua suscetibilidade antimicrobiana, sdo fundamentais para o prognéstico destes casos. No entanto, trata-se de uma
entidade capaz de gerar graves consequéncias ao nivel da fung¢io renal, com impacto na vida adulta.

Descricdo de Caso

Crianca de 2 anos, sem antecedentes pré-natais de relevo, com diagnostico de ITU febril aos 6 meses por E. coli
multissensivel. Realizou ecografia renovesical que revelou assimetria das dimensdes renais, com rim esquerdo de
menor diametro (didmetro bipolar (DBP) a direita 68mm e a esquerda 63mm), e ectasia intermitente do ureter
terminal esquerdo. Nova ITU aos 14 meses, afebril, com isolamento de E. coli e Morganella morganii. Por se tratar
de uma ITU recorrente, iniciou profilaxia com cefaclor e realizou cistouretrografia miccional seriada (CUMS) que
revelou refluxo vesicoureteral ativo e passivo de grau IV/V a esquerda. Aos 21 e 22 meses apresentou mais duas
ITUs febris com isolamento de Pseudomonas aeruginosa multirresistente (sensivel a amicacina), ambas com
necessidade de internamento para realizacdo de antibioterapia endovenosa. No primeiro internamento repetiu
ecografia renovesical, com agravamento da assimetria renal (DBP a esquerda 58mm e 71mm a direita), sem
alteracdes do parénquima renal e da diferenciagio corticomedular. Com 23 meses realizou cintigrafia renal com
DMSA que revelou multiplas areas hipocaptantes e irregularidades do contorno cortical do rim esquerdo,
associado a dimensdes e fun¢do diferencial diminuidas (rim direito 71% e rim esquerdo 29%). Um més depois
teve nova ITU febril com isolamento de Klebsiella pneumoniae apenas sensivel a amicacina e
ceftazidima/avibactam. O caso foi discutido com a unidade de urologia pediatrica do hospital de referéncia e
encontra-se a aguardar correcdo endoscopica do refluxo vesicoureteral.

Conclusoes

Este caso foi escolhido para apresentacdo dado o agravamento rapido e precoce da funcdo renal diferencial
associada a nefropatia cicatricial numa crianga com multiplas infecdes do trato urindrio por agentes atipicos e
refluxo vesicoureteral de alto grau. Torna-se assim fundamental um seguimento regular e reavalia¢des analiticas
e imagioldgicas constantes, tendo em conta a possibilidade de um prognéstico menos favoravel relativamente a
sua funcdo renal, com impacto provavel na vida adulta.
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PO02 - DOENCA RENAL CRONICA E MA EVOLUGAO PONDERAL: UM CASO CLINICO
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Filiacdes: 1- Servico de Pediatria e Neonatologia do Centro Hospitalar Tras-os-Montes e Alto Douro

Palavras-chave: M4 evolucdo ponderal, Recém-nascido leve para a idade gestacional, Doenca renal crénica

Introducao

A ma evolugio ponderal é um motivo comum de referenciacdo a consulta de Pediatria, tem frequentemente causa
funcional/ndo organica, sendo rara a etiologia organica.

Descricdo de Caso

Crianca de 6 anos, sexo feminino, dos antecedentes a destacar, recém-nascido (RN) de termo leve para a idade
gestacional (LIG), referenciada a consulta de patologia renal por primeira infecdo do trato urinario (ITU) febril.
Realizou ecografia renovesical, que revelou rim esquerdo de menores dimensoes e estudo analitico compativel com
doenca renal crénica estadio 2. Realizou estudo ecodoppler das artérias renais sem alteragdes, pelo que iniciou
terapéutica renoprotetora com ramipril. Na avaliacdo antropométrica verificado peso abaixo do percentil 3.
Previamente seguida desde os 2 anos e 5 meses em consulta externa Pediatria Geral por baixo peso (inferior ao
percentil 3). Didrio alimentar, historia familiar e social, desenvolvimento psicomotor, habitos de sono e exame
objetivo sem alteracdes de relevo. Realizada investigacdo de ma evolucdo ponderal, com estudo analitico sem
alteragdes, nomeadamente com exclusdo de doenga celiaca e tiroideia.

Conclusoes

A doenga renal crénica esta associada a RN LIG e a ma evolug¢io ponderal. Apesar de ndo ser possivel excluir como
causa outras ITU ndo diagnosticadas previamente, este caso demonstra a importancia da inclusdo de ecografia
renovesical e da avaliacdo da taxa filtragdo glomerular no estudo da méa evolu¢do ponderal e no seguimento de RN
LIG.
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PO03 - ESCLEROSE TUBEROSA - RELATO DE 3 CASOS
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Filiagdes: 1- ULS Braga

Palavras-chave: Esclerose Tuberosa, diagndstico, nefrologia

Introducao

A esclerose tuberosa (ET) é uma doenc¢a autossémica dominante, devida a mutagdo nos genes TSC1/TSC2. Em
Portugal estima-se uma prevaléncia de 1500 casos. A apresentacdo clinica é heterogénea, podendo afetar varios
orgaos. O diagnostico implica critérios clinicos e moleculares definidos e deve ser o mais precoce possivel. O
envolvimento renal é caracterizado pelo aparecimento e crescimento de angiomiolipomas. Inicialmente
assintomaticos, a sua progressdo pode causar dor, hematuria, hipertensdo arterial e doenc¢a renal crénica
progressiva. A avaliacdo periddica da fungio renal (FR) e da imagem [ecografia e/ou Ressondncia Magnética (RM)]
permite monitorizar a evolugao.

Descricdo de Caso

Caso 1:

14 anos, sexo feminino. Suspeita diagndstica aos 6 anos, por hamartoma no olho direito, manchas hipopigmentadas
e angiomas faciais. Ecocardiograma normal, ecografia renal com pseudo-litiase renal, na realidade angiomiolipomas,
e RM cerebral com estigmas encefdlicos de ET. A mutacdo TSC2 confirmou o diagnéstico. Em seguimento
multidisciplinar, sem alteragdes da urina ou da FR.

Caso 2:

9 anos, sexo feminino. Suspeita diagnéstica aos 13 meses por epilepsia refratadria e manchas hipopigmentadas.
Displasia cortical focal parietal esquerda na RM cerebral; EEG com atividade epileptiforme; estudo genético
demonstrou mutacdo TSC2. Ecografia renal normal, fard RM. Suspeita recente de palidez do disco 6ptico. Sob
tratamento com sirolimus tépico por dermatologia, sem alteragdes da urina ou da FR.

Caso 3:

13 anos, sexo feminino. Pré-termo de 29 semanas apds pré-eclampsia. Suspeita neonatal de ET por massa ovalada
no ecocardiograma, caracterizada na RM como rabdomioma. RM cerebral revelou tuber cortical. Diagndstico
confirmado por mutagdo TSC1. Ecografia com pseudo-calcificagdes renais, assumidas como angiomiolipomas.
Mantém seguimento multidisciplinar, com manchas hipocrémicas, angiofibromas faciais, tumor ungueal dum
polegar, epilepsia e défice cognitivo. Sem altera¢des da urina ou da FR.

Conclusdes
Os 3 casos, com idade no diagnéstico e apresentagdes distintas, alertam para a heterogeneidade clinica da ET. A

elevada prevaléncia do envolvimento renal e o risco associado de morbimortalidade realcam a importancia de uma
abordagem multidisciplinar precoce de forma a mitigar as complicacdes da doenga.
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PO04 - QUANDO A DOR ABDOMINAL ESCONDE ALGO MAIS: O DESAFIO DIAGNOSTICO NA SINDROME DE JUNGAO
PIELOURETERAL
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Palavras-chave: Dor abdominal, Sindrome de Jungao Pieloureteral

Introducao

A sindrome de juncgio pieloureteral (SJPU), com uma incidéncia estimada de 1 em 750-1.500 nascimentos, pode levar
a perda progressiva da funcdo renal se ndo for diagnosticada precocemente.

A maioria dos casos sdo diagnosticados durante a investigacdo de dilatacdo do trato urinario pré-natal, podendo, no
entanto, o diagndstico ser mais tardio. As manifestacdes clinicas incluem dor abdominal intermitente, sintomatologia
urinaria e, em casos avancados, deterioracio da funcio renal.

Descricdo de Caso

Crianca do sexo masculino, 11 anos, com antecedentes de enurese monossintomatica, e obstipacdo, com varios
recursos ao Servico de Urgéncia (SU), desde os 7 anos de idade, por queixas de dor abdominal localizada ao flanco
esquerdo, associada a obstipacdo, por vezes acompanhada de vomitos com melhoria apds tratamento sintomatico.
Aos 9 anos (janeiro de 2021) foi observado no SU, tendo sido identificada, ao exame objetivo, uma massa palpavel
no flanco esquerdo, que levou a realizacdo de ecografia abdominal. Esta revelou marcada assimetria renal por
aumento das dimensdes do rim esquerdo, com dilatacio da pelve renal esquerda (41 mm de didmetro
anteroposterior) e uma reducdo marcada da espessura cortical do rim esquerdo, sugerindo obstrugao
pieloureteral/Sindrome de juncdo a esquerda. A cintigrafia renal com MAG-3 confirmou obstrucdo grave, com
hipofuncao (30%) do rim esquerdo.

Foi orientado para consulta de Urologia Pediatrica e submetido a pieloplastia laparoscopica. A evolugao clinica e
imagiolodgica foi favoravel, mantendo seguimento em consulta de nefrologia pediatrica.

Conclusoes

E necessario um alto grau de suspeigdo para incluir a SJPU no diagnéstico diferencial da dor abdominal na crianga,
sobretudo se recorrente e refratdria a terapéutica. O exame fisico foi, neste caso, fundamental para orientar a
investigacdo e o diagnostico. A rapida intervencdo terapéutica é crucial para evitar o comprometimento irreversivel
da fungio renal, assegurando um progndstico mais favoravel.
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POO5 - SINDROME JUNCIONAL BILATERAL EM LACTENTE COM DIAGNOSTICO PRE-NATAL DE HIDRONEFROSE
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Palavras-chave: Sindrome juncional bilateral, Hidronefrose bilateral, Diagnéstico pré-natal

Introducgao

O sindrome juncional é a causa anatémica mais comum de hidronefrose pré-natal e cerca de 10% dos casos sdo
bilaterais. A atempada realizacdo de exames complementares de diagnoéstico permite a confirmac¢do da causa da
hidronefrose. Consoante a gravidade da situacio, a intervencdo cirurgica pode ser necessaria. O principal objetivo
do tratamento é a preservacio da funcio renal.

Descricdo de Caso

Lactente de 7 meses com diagnoéstico pré-natal de hidronefrose bilateral. Apresentava as 36 semanas e 3 dias de
idade gestacional didmetro anteroposterior do bacinete (DAPB) esquerdo de 13mm e do bacinete direito de 37mm,
associado a dilatac3o calicial. Estas alteracdes foram confirmadas por ecografia renovesical realizada no segundo dia
de vida, que relatava nao haver dilatacdo do ureter proximal bilateralmente mas com ligeira reducdo da espessura
corticomedular a direita (4mm vs 6mm). Repetiu ecografia renovesical em D25 de vida, na qual se verificou uma
manutencdo do DAPB direito e da espessura corticomedular, com caliectasias centrais e periféricas volumosas
dispersas. A esquerda apresentava agora um DAPB de 8mm, com pequenas caliectasias centrais e sem alteracdes da
espessura do parénquima ou da parede piélica. Foi referenciado para a consulta de Urologia Pediatrica do hospital
de referéncia e foi submetido, com 1 més de vida, a pieloplastia desmembrada de Anderson-Hynes a direita. Dois
meses apods a intervengdo fez nova ecografia renovesical que descreveu um agravamento do DAPB esquerdo, desta
vez com 17mm associado a caliectasias centrais e periféricas moderadas, enquanto que a direita apresentava
melhoria do DAPB (14mm). Realizou renograma com MAG3 e prova diurética que relatava dilatacdo pielocalicial e
estase bilaterais, mais marcadas a esquerda, com padrao obstrutivo e fungao renal diferencial de 47% no rim direito
e 53% no rim esquerdo. Aos 6 meses foi proposto para nova cirurgia. No bloco operatdrio foi constatada estenose
do ureter distal esquerdo pelo que foi submetido a ureteropieloplastia desmembrada de Anderson-Hynes a
esquerda. Mantém seguimento em consulta de Pediatria e Urologia Pediatrica, com reavaliagdo imagiolégica p6s-
operatdria a curto prazo.

Conclusoes

Este caso foi escolhido dada a gravidade da apresentacdo inicial, com necessidade de intervengdo cirurgica
bilateralmente. Assim, é fundamental um seguimento regular, analitico e imagioldgico, de forma a detetar
precocemente qualquer alteracdo da anatomia urolégica ou da funcdo renal que implique nova abordagem
terapéutica.
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PO06 - HISTOPATOLOGIA EM NEFROLOGIA PEDIATRICA: UMA ANALISE DE 11 ANOS
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Palavras-chave: Biopsia Renal, Rim nativo, Rim transplantado, Sindrome Nefrético, Nefropatia IgA

Introducao e Objetivos

A biopsia renal (BR) é um procedimento fundamental no diagnostico de patologias renais, e importante na
adequacgdo terapéutica. Com este trabalho pretende-se avaliar os motivos para a realizacdo, resultados e
complicacoes das BR efetuadas numa populacio pediatrica.

Métodos

Estudo retrospetivo e analitico, baseado na consulta de processos clinicos de criancas/adolescentes, seguidos em
consulta de Nefrologia, submetidos a BR entre janeiro/2013 e dezembro/2023. Analise estatistica: SPSS25.

Resultados

Foram realizadas 67 BR em crian¢as/adolescentes, com mediana de idade 10,8 anos, 50,7% do sexo masculino. Em
94% dos casos foi efetuada em rim nativo (RN) e em 6% em rim transplantado (RT). Os principais motivos para a
realizacdo de BR em RN foram: Sindrome Nefrética (21%), doenga sistémica (Lupus Eritematoso Sistémico e
Vasculite ANCA positivo) com atingimento renal (16%), Lesdo Renal Aguda (13%) e alteracgdes urindrias isoladas
(10%) como proteinuria nefrética com ou sem hematuria. Todas as BR de RT foram realizadas por suspeita de
disfungdo de enxerto. O niimero médio de glomérulos presentes no fragmento para microscopia o6tica foi 16
glomérulos e na imunofluorescéncia 6 glomérulos; em 3 casos a amostra foi insuficiente para realizacdo de
imunofluorescéncia. O diagnéstico mais frequente em RN foi a Nefropatia IgA (22,3%), nos casos de proteintria com
ou sem hematuria, seguido da Nefrite Lupica (17,8%). Destes, 75% tinham nefrite grau IV e em dois doentes as Uinicas
manifestacdes renais eram hematdria microscdpica e proteintria nio nefrética. Na Sindrome Nefroética, a lesdo
predominante foi Doenga de Lesdes Minimas (11,9%). Nas 4 BR de RT a histologia revelou rejei¢dao humoral aguda
em dois casos, rejeicdo humoral crénica em um e num dos casos nao se verificaram alteracdes. Os fatores de mau
progndstico encontrados nas BR em RN foram a esclerose glomerular em 25,4% dos casos e alteragdes tubulo-
intersticiais cronicas em 55,2%. Registaram-se complicagdes em 32,8% das BR, sendo a hematiria microscépica
(64%) a mais frequente, seguida de hemattria macroscépica (23%) e hematoma perirrenal (13%).

Conclusoes

Concordante com a bibliografia o motivo mais frequente para a realizacdo de BR foi a Sindrome Nefrética e o
diagnéstico histolégico mais frequente foi a Nefropatia IgA. Esta revisdo reforca a importancia da BR como
determinante do tratamento, como se verificou na Nefrite Lipica tendo em conta a discrepancia entre a clinica e a
histologia.
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PO07 - DUPLICIDADE URETERAL E SUAS COMPLICAGOES. UM CASO CLINICO

Autores: Sara Silva Monsanto1; Davide Cachadal; Anténio Trindadel; Aida Sa1
Filiagdes: 1- Servigo de Pediatria e Neonatologia da ULSTMAD

Palavras-chave: Duplicidade Ureteral, Infec¢do Trato Urinario

Introducao

A duplicidade ureteral é uma das anomalias renais mais frequentes na populacdo geral com uma incidéncia de 0.8 a
5%. Na maioria das vezes é assintomatica, contudo a duplicidade ureteral completa é rara. Nestas, o ureter
procedente do sistema renal superior insere-se de forma ectépica provocando complicacdes como refluxo vesico-
uretral ou obstrucdo uretral.

Descricdo de Caso

Apresenta-se o caso de uma crianca do sexo masculino, 7 anos, com antecedentes de diagnostico pré-natal de
dilatagdo piélica bilateral e ecografias reno-vesicais pds-natais sem altera¢des. Observado no servico de urgéncia por
distria e dor suprapubica desde o dia anterior. Associadamente lombalgia com uma semana de evolugdo. Sem febre.
Ao exame objetivo lombalgia, dor a palpacdo do hipogastro e jato urinario com pidria e hematuria visiveis.
Analiticamente apresentava fun¢do glomerular normal, sem aumento dos pardmetros inflamatérios. O exame
sumario de urina revelava urina turva. Sedimento urindrio com proteinuria, leucocituria e eritrocituria. Na
urocultura isolou-se Proteus mirabilis multissensivel. Ecografia reno-vesical: Duplicacdo renal a direita com
dilatagdo do pieldo superior (25mm) em possivel relacdo com ureterocelo. Ndo se conseguindo esclarecer a causa:
Ureterocelo/Ureter Ectopico. Dada apresentacdo clinica, pedida TAC - Abdomino-Pélvica que revelou alteragdes
compativeis com duplicidade pieloureteral direita, verificando-se acentuada uretero-hidronefrose do componente
superior e provavel ureterocelo associado.

Proposto internamento, para vigilancia e antibioterapia com ceftriaxone. Teve alta com melhoria clinica e orientado
para consulta externa de urologia e nefrologia pediatrica. Em ambulatério realizada RMN abdomino-pélvica que
confirmou o diagnostico.

Cintigrafia com 99m TC-DMSA que demonstrou exclusdo funcional do pieldo superior a direita por ureterocelo.
Assimetria da fungdo diferencial (RE 63%; RD 37%). Face aos achados clinicos e imagiol4gicos proposta cirurgia com
nefrectomia polar superior a direita.

Conclusoes

Neste caso destacamos uma malformagao major de diagndstico tardio, ja com impacto na funcgdo renal e indicagao
cirurgica. Portanto, apesar da existéncia de estudo imagioldgico negativo durante o periodo pds-natal, em criangas
com diagnéstico pré-natal de CAKUT o indice de suspeicdo clinica devera permanecer elevado, sendo o seu
seguimento em consulta de nefrologia pediatrica privilegiado para prevenir futuras complica¢des.
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PO08 - PARVOVIRUS B19 - UM SUSPEITO INCOMUM DE GLOMERULONEFRITE
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Palavras-chave: Glomerulonefrite, Parvovirus B19

Introducao

Ainfecdo por Parvovirus B19 (PVB19) constitui uma infecdo frequente em criancas, ainda que o envolvimento renal
seja incomum. Deste, destacam-se a glomerulonefrite pos-infeciosa, glomeruloesclerose segmentar e focal e
microangiopatia trombética.

Apresenta-se 0 caso de um doente com sindrome nefritico-nefrético com achados clinicos e laboratoriais
compativeis com infecdo aguda por PVB19.

Descricdo de Caso

Rapaz de 6 anos, previamente saudavel, recorreu ao servico de urgéncia (SU) por febre com 1 semana de evolugao
e claudicacdo da marcha, tendo tido alta com o diagnéstico de sinovite transitoria da anca, medicado com
Ibuprofeno. Readmitido no SU 9 dias depois por edema palpebral, anorexia e prostracdo. Analiticamente

apresentava lesio renal aguda (ureia 147mg/dL, creatinina 1.06mg/dL, TFG 62.3mL/min/1.73m?2),
hipoalbuminémia (2.04g/dL), hipercolesterolémia (colesterol total 215mg/dL), hematiria microscopica
(eritrécitos 300/ull) e proteindria na faixa nefrotica (razdo proteinuria/creatiniria em amostra ocasional
37mg/mg). Foi transferido para a Unidade de Nefrologia por oligtria, hipertensdo e hemattria macroscépica.

Realizou administra¢do unica de albumina e iniciou terapéutica diurética e metilprednisolona (6Omg/m2/dia)
com melhoria clinica progressiva. Em D3 de internamento iniciou exantema maculopapular na face, de
predominio malar, e extensdo ao tronco, sugerindo o diagnostico de eritema infecioso. Do estudo etioldgico,
destacam-se achados compativeis com infecdo aguda por PVB19 (Ac anti-PVB19 IgM e IgG positivos e PCR PVB19
no sangue positivo), bem como diminuicao de C3 (0.64mg/dL) e C4 normal, com TASO, Ac anti-DNAse B, Ac anti-
dsDNA, ANA negativos e restantes serologias virais (EBV, CMV e adenovirus) ndo sugestivas de infe¢do aguda.
Completou 4 dias de metilprednisolona que suspendeu por heteroagressividade. Por melhoria clinica teve alta ao
oitavo dia. No acompanhamento em consulta verificou-se normalizacdo da funcdo renal, pressdo arterial,
proteinudria e C3, e com TASO negativo. Destacam-se dois episddios de hemato-proteinuria na faixa nefrética
durante intercorréncias infeciosas, um deles motivando internamento por hipoalbuminémia e edema marcado.

Conclusoes

Este caso ilustra uma etiologia rara de glomerulonefrite, relevando o PVB19 como uma entidade a considerar
nesta situa¢do. Ainda que corresponda uma causa rara de glomerulonefrite, a infecao por PVB19 pode associar-
se a doenga renal cronica com envolvimento histolégico variado.
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PO09 - NEFROPATIA POR IGA E PSORIASE: EXISTIRA ASSOCIAGAQ?
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Palavras-chave: Nefropatia por IgA, Psoriase, Glomerulopatias, Sindrome nefritico, IgA

Introducao

A nefropatia por IgA (NIgA) é a glomerulopatia primaria mais prevalente no mundo, caracterizando-se por depdsitos
mesangiais de IgA. A psoriase, doenca cutdnea imunomediada, pode cursar com envolvimento renal ou articular,
sendo a NIgA a manifestacdo renal mais frequente.

Descricdo de Caso

Rapaz de 10 anos, sem antecedentes pessoais ou familiares de relevo, internado por sindrome nefritico com
macrohematuria, proteintria nefrética e hipertensao arterial (HTA), no contexto de otite aguda complicada de
celulite da regido retroauricular. Andlises séricas com creatinina, albumina, perfil lipidico, anti-estreptolisina O,
complemento e imunoglobulinas normais, bem como estudo de autoimunidade e serologias para virus negativas.
Ecografia renal com aumento bilateral da refletividade do parénquima. Teve alta hospitalar apds terapéutica
antibidtica e anti-hipertensora, mantendo microhematiria nas avaliagdes subsequentes. Nos meses seguintes,
apresentou dois reinternamentos por sindrome nefritico caracterizado por macrohematuria, proteinuria nefrética,
lesdo renal aguda e HTA, associados a intercorréncias agudas. Em reavaliagdo analitica o doseamento de IgA foi
elevado (4,45 g/L). Foi realizada bidpsia renal que revelou proliferacio mesangial discreta e depositos
mesangiocapilares de IgA na imunofluorescéncia, compativeis com o diagndstico de NIgA. Apés a bidpsia surgiram
placas cutdneas ovaladas, eritematosas e descamativas no abdémen e dorso, sugestivas de psoriase gutata, que
melhoraram com terapéutica tépica com betametasona e calcipotriol. Pela persisténcia de microhematuria e
proteinuria significativa (8 mg/m2/h) no sedimento urinario, foi iniciada terapéutica diaria com ramipril, com
resposta favoravel.

Conclusoes

A associacdo entre psoriase e doenga renal em idade pediatrica é muito rara, sendo a NIgA a mais frequentemente
reportada. Uma vez que alguns doentes com psoriase apresentam niveis séricos elevados de IgA e, por outro lado, a
NIgA se caracteriza pela deposicdo mesangial de IgA, admite-se a possibilidade de um mecanismo patogénico
subjacente comum, envolvendo uma desregulacdo da resposta imune mediada por IgA.



DE NEFROLOGIA PEDIATRICA

REUNIAO DA SOCIEDADE PORTUGUESA %
“ /]
]

- | S -

PO10 - HIPERTENSAO RENOVASCULAR EM IDADE PEDIATRICA - A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO
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Palavras-chave: hipertensao arterial, estenose artéria renal, renovascular

Introducgao

A hipertensdo arterial (HTA) de causa renovascular é a segunda etiologia mais comum de HTA em idade pediatrica,
frequentemente causada por estenose da artéria renal. O diagndstico e intervencdo atempada sdo essenciais para
prevenir complicacgoes.

Descricdo de Caso

Crianca de 4 anos, sexo feminino, recorreu a urgéncia em 2014 por vémitos e febre. Durante a avaliagdo, foram
detetados valores de tensdo arterial (TA) persistentemente elevados (> percentil P95), motivando o seu
internamento. Apresentava histérico de registos de TA elevada, aquando da intervencao de sindactilia aos 7 meses,
sem investigacdo posterior. Antecedentes familiares incluiam dislipidemia e HTA paterna.

Analiticamente apresentava hipercolesterolemia. A fungdo renal, indice renina/aldosterona e catecolaminas e
metanefrinas urindrias eram normais. A ecografia com doppler mostrou aumento acentuado da velocidade do pico
sistolico na emergéncia da artéria renal esquerda, sugerindo estenose significativa, sem coartacdo da aorta. A
avaliacdo cardiolodgica revelou ligeira hipertrofia concéntrica do ventriculo esquerdo. A fundoscopia oftalmolégica
era normal. Foi medicada com propranolol 10mg/dia e amilodipina 5mg/dia. A cintigrafia renal com 99mTc-DMSA
ndo apresentava alteracgoes.

Apesar da terapéutica otimizada, manteve HTA de dificil controlo ao longo dos anos. Varios MAPA (monotorizagio
ambulatéria da PA) demonstraram valores médios da TA sistélica >P90. Aos 7 anos, realizou angio-TC abdominal
que revelou estenose bilateral das artérias renais, sobretudo a esquerda. Foi referenciada para consulta de Cirurgia
Vascular, com indicagdo de otimizacdo terapéutica antes de eventual intervencdo cirtrgica. Manteve-se sempre
assintomatica, com funcdo renal normal e auséncia de microalbuminuria. Sem evidéncia de atingimento ocular ou
cardiovascular (com vigilancia anual).

Aos 15 anos, realizou angio-RM abdominal que confirmou a estenose significativa das emergéncias de ambas as
artérias renais (>70%) e a presenga de dilatagdo aneurismatica sacular das artérias renais. Foi proposta cirurgia
vascular corretiva, que aguarda.

Conclusoes

Este caso sublinha a importancia da valorizacdo e confirmacdo das medi¢cdes ocasionais de TA em doentes
aparentemente saudaveis. Destaca-se também a dificuldade no controlo tensional apenas com terapéutica médica
nos casos de estenose da artéria renal. A hipoperfusio renal devido a estenose vascular pode levar a deterioracdo da
funcdo renal, mesmo com a normalizagdo da TA, sugerindo a necessidade de intervencgao cirurgica.
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PO11 - SINDROME NEFROTICA: DA CRIANCA AO ADULTO - EXPERIENCIA DE UM CENTRO
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Palavras-chave: Sindrome nefrética, Corticodependéncia, Corticoresisténcia

Introducgao e Objetivos

A sindrome nefrotica (SN) afeta 2-7 criangas/100000 e pode evoluir para doenca renal crénica (DRC) no adulto. Este
trabalho pretendeu caracterizar a histéria natural de um grupo de crian¢as com SN que transitaram para consulta
de adultos.

Métodos

Estudo retrospetivo, que incluiu 20 doentes seguidos em Nefrologia Pediatrica por SN idiopatico e da crianca com
alta para a consulta de adultos (Janeiro de 2006 a Dezembro de 2022). Avaliados dados demograficos, histologia,
terapéuticas e efeitos adversos, progressdo para DRC e mortalidade. Analise estatistica com SPSS.

Resultados

Treze doentes eram do sexo masculino (65%), a idade ao diagndstico era 7,9 £5,3 anos e o seguimento foi de 17,1+
7,8 anos. Ao diagnostico 4 doentes tiveram hematuria (20%), 2 hipertensdo arterial (HTA) (10%) e nenhum teve
lesdo renal aguda, infecdes graves ou tromboses venosas.

Todos realizaram corticoterapia (CT). Seis doentes (30%) corticorresistentes (CR) (5 CR primarios e 1 CR
secundario) realizaram bidpsia: 2 com glomeruloesclerose segmentar e focal (GESF), 2 nefropatias embranosas, 1
glomerulonefrite a C3, 1 doenga de lesdes minimas (DLM). Evoluiram para corticodependéncia (CD) 11 doentes dos
quais 5 fizeram biépsia renal (4 com DLM, 1 com nefropatia I[gM). Os restantes 3 doentes: 2 apenas com uma recidiva
e 1 nunca teve recidivas.

Todos os doentes com CD realizaram ciclofosfamida (CF); em 2 doentes foi necessario ciclosporina (CsA) e
micofenolato de mofetil (MMF), de forma sequencial. Quanto aos doentes CR: 1 fez CF e posteriormente CsA; 1 fez
MMEF e CsA; 3 fizeram CsA e 1 fez apenas MMF.

Efeitos adversos da terapéutica: 7 doentes com obesidade na infancia, mas na data de transferéncia apenas 5 tinham
indice de massa corporal = 25 kg/m2. Em 2 doentes observou-se cataratas e numa artralgias (associada a CT). Uma
doente teve hepatite aguda devido a CF e dor abdominal reportada a CsA. Nesta doente identificaram-se mutac¢des
no gene LMX1B que causam GESF e sindrome unha-patela.

Em adultos, apenas 7/11 mantiveram CD, 5 dos quais fizeram rituximab. Dos CR, 1 evoluiu para DRC estadio 5 e 4
mantém proteinuria (nefrética em dois) mas com fung¢ao renal normal. Destaca-se que 1 doente CR com hipertensao
grau Il com disfuncdo renal grave iniciou hemodialise e faleceu por rotura de malformacdo arterio-venosa (25 anos).

Conclusoes
A evolucdo de SN é benigna com baixa morbidade em doentes corticosensiveis. Todavia, varios estudos tém

mostrado aumento do risco de progressdo para DRC nos doentes CR, o que se constata neste trabalho (33% dos CR
evoluiram para DRC terminal).
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PO12 - INFECOES DO TRACTO URINARIO EM IDADE PEDIATRICA: ALTERACOES EPIDEMIOLOGICAS NOS ULTIMOS
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Introducao e Objetivos

As infe¢des do trato urinario (ITU) sdo infecdes bacterianas comuns em idade pediatrica. O aumento da resisténcia
a antibiodticos sublinha a importancia de dados locais para o tratamento destas infecoes.

O presente estudo foi desenvolvido num Hospital onde a antibioterapia empirica de primeira linha foi alterada
devido as elevadas taxas de resisténcia a amoxicilina/acido clavuldnico (AMX/CLV). Assim, este trabalho visa
analisar as diferencas nos agentes etiologicos e padrdes de resisténcia ap6s esta mudanga.

Métodos

Foi realizado um estudo comparativo e prospetivo de uroculturas positivas (UC), recolhidas através de métodos
assépticos, na populacdo pediatrica em dois periodos: de 01 de janeiro de 2019 a 31 de dezembro de 2019 (grupo
1) e de 01 de janeiro de 2022 a 31 de dezembro de 2022 (grupo 2). Entre os dois periodos, foi implementada uma
diretriz interna que estabelecia a cefuroxima como a escolha de tratamento empirico de primeira linha. A analise
estatistica foi realizada utilizando o SPSS, considerando valores de p < 0,05 como significativos.

Resultados

Foram identificadas 800 UC, 402 no grupo 1 e 398 no grupo 2. A idade mediana foi de 24 meses (AIQ 86) no grupo 1
e 17 meses (AIQ 36) no grupo 2. O sexo feminino e as ITUs febris foram mais prevalentes em ambos os grupos. As
infe¢des foram principalmente causadas por Escherichia coli (79,4% vs 83,3%), seguidas por Proteus mirabilis e
Klebsiella spp. No grupo 1, a AMX/CLV foi o antibi6tico empirico preferencial (56,0%) e no grupo 2 foi a cefuroxima
(61,1%). A resisténcia ao AMX/CLV demonstrou tendéncia decrescente de 33,1% para 27,4% (p = 0,079) e a
resisténcia a cefuroxima manteve-se baixa e semelhante (4,7% vs 3,3%, p = 0,292).

Conclusoes

Escherichia coli foi o agente predominante. Ap6s a alteracdo do regime antibi6tico empirico de primeira linha de
AMX/CLV para cefuroxima, a resisténcia a AMX/CLV apresentou uma tendéncia decrescente; no entanto, a
resisténcia a cefuroxima permaneceu baixa. Reavalia¢des periddicas sdo essenciais para avaliar se esta tendéncia se
mantém ou se acentua ao longo do tempo.
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PO13 - NEFROPATIA IGA EM IDADE PEDIATRICA - CASUISTICA DE 20 ANOS DE UM HOSPITAL TERCIARIO
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Introducao e Objetivos

A nefropatia IgA é a doenca glomerular crénica mais comum na infancia, tratando-se de uma patologia
imunomediada, cujo diagndstico definitivo requer biépsia renal (BR). Embora apresente um curso geralmente
benigno, existem formas rapidamente progressivas, associadas a pior progndstico. A terapéutica das formas ligeiras
baseia-se no controlo de pressao arterial e proteintria; nas formas mais graves ou sem resposta, estd recomendada
corticoterapia, ndo sendo clara a sua eficicia nem consensual a progressado terapéutica posterior.

Métodos
Estudo retrospetivo, para caracterizacdo dos doentes com nefropatia IgA confirmada por BR e de inicio em idade
pedidtrica, seguidos num hospital terciario entre jan/05 e set/24, com pelo menos um ano de seguimento.

Resultados

Foram incluidos 23 doentes, a maioria do sexo masculino (65%). A idade mediana de apresentacdo foi 12 anos [4-
17 anos]. No inicio da doencga, 18 doentes (78%) apresentavam hematiria microscépica, 10 (44%) hematuria
macroscépica, e 16 (70%) proteindria, em 5 dos quais nefroética (31%); cinco doentes (19%) tinham lesdo renal
aguda. A data da BR, a idade mediana era 13 anos, e a duracio mediana da doenca 4 meses (0-8anos). Os critérios
mais frequentes para realizacdo de BR foram proteintria persistente (17 doentes; 74%) e retencdo azotada (6
doentes; 26%). Dois doentes (9%) necessitaram de terapéutica de substitui¢do renal

transitoriamente. Quatro (15%) doentes cumpriam critérios de sindrome nefrotica, em trés dos quais
corticorresistente. Dezassete doentes (74%) foram medicados com IECA, 4 (17%) com corticoterapia endovenosa e
oral, 9 (39%) com corticoterapia oral, e 1 (4%) com ciclofosfamida.

Aos 12 meses de seguimento, 4/14 doentes tinham DRC estadio 2 e 1 DRC estadio 3; 16/16 tinham proteintria mas
nenhum no espectro nefrético; Aos 5 anos, 2/8 doentes tinham DRC estadio 2 e 1 doente DRC estadio 5; os outros 5
tinham TFG normal. De 8 doentes, 6 tinham relagio proteinas/creatinina urinaria < 0.5 g/g, 1 entre 0.5-1.0 g/ge 1
tinha proteinuria nefrética.

Conclusoes

Aos 5 anos de seguimento é elevado o nimero de doentes com proteintria e DRC. De realgar que apresentamos
apenas os dados de doentes submetidos a biopsia, o que intrinsecamente sugere maior gravidade. A progressiva
perda de seguimento é uma limitagio do estudo. E fundamental vigilancia a longo prazo destes doentes, pela
possibilidade de evolucdo da DRC. Sdo necessarios estudos prospetivos multicéntricos para se poder melhorar o
tratamento e progndstico desta doenca.
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PO14 - POLIANGEITE MICROSCOPICA: DESCRICAO DE UMA ADOLESCENTE GRAVEMENTE DOENTE

Autores: Isabel Moitinho De Almeidal; Miguel Bernardo1,2; Eugénia Matos2,3; Marisa Vieira2,3; Joana Tavares4; Ana Zagalo1; Filipa Durdo1,2; Patricia Costa
Reis1,2; Ana Rita Sandes1,2; José Esteves Da Silval,2

Filiagdes: 1- Unidade de Nefrologia e Transplantagdo Renal Pediatrica, Hospital de Santa Maria; 2- Faculdade de Medicina, Universidade de Lisboa; 3- Unidade
de Cuidados Intensivos Pediatrica, Hospital de Santa Maria; 4- Servigo de Anatomia Patoldgica, Hospital de Santa Maria

Palavras-chave: Poliangeite Microscopica, Vasculite, ANCA

Introducao

A poliangeite microscépica é uma vasculite necrotizante que afeta sobretudo os pequenos vasos. O seu diagnostico
precoce e o inicio imediato de terapéutica sdo cruciais para melhorar o prognéstico.

Descricdo de Caso

Adolescente, 15 anos, sexo feminino, levada a urgéncia do hospital local por astenia, anorexia, vomitos e 3 dias de
febre, odinofagia e tosse com expetoracdo hemoptéica. Tinha tido um internamento, 6 meses antes, por lesdo renal
aguda de etiologia no esclarecida. Sem oligtiria, noctiria ou alteracées macroscépicas da urina. A observacio, tinha
palidez e fervores crepitantes bilaterais. Na radiografia toracica detetou-se hipotransparéncia bilateral com padrio
algodonoso. Das analises destaca-se: reten¢do azotada (ureia 370mg/dL, creatinina 16,44mg/dL), hipercaliémia
(5,7mmol/L), hipocalcemia (5,8mg/dL), acidose metabélica (pH 7,23,

HCO3 10,5mmol/L), anemia normocitica normocrémica (Hb 4,6g/dL) e aumento dos parametros inflamatérios (PCR
8,2mg/dL). Identificou-se SARS-CoV-2 na zaragatoa nasal.

Por novos episédios de hemoptises e agravamento da hipoxémia, foi transferida para uma Unidade de Cuidados
Intensivos Pediatricos num centro de referéncia de oxigenacdo por membrana extra-corporal (ECMO).
Foiidentificado o anticorpo MPO-ANCA e realizada bidpsia renal, que evidenciou glomerulonefrite crescéntica pauci-
imune, compativeis com o diagndstico de poliangeite microscépica.

Iniciou ventilagdo mecanica invasiva (VMI) em D2, mas por agravamento e sindrome de fuga de ar, foi colocada em
ECMO, modo veno-venoso durante 10 dias.

Fez hemodiafiltracdo venovenosa continua durante 15 dias, tendo posteriormente iniciado hemodialise.

Realizou 7 sessoOes diarias de plasmaferese, corticoterapia (3 pulsos de 1g de metilprednisolona, seguidos de
prednisolona em dose decrescente) e ciclofosfamida (dose cumulativa 1,35g). Ap6s a plasmaferese, iniciou rituximab
(375 mg/m2/semana 4 semanas).

Cumpriu 12 dias de amoxicilina-acido clavuldnico e iniciou profilaxia com cotrimoxazol e fluconazol. Houve uma
melhoria respiratéria progressiva. Mantém-se em programa de hemodialise, em antria.

Conclusoes

Trata-se de uma apresentacdo grave de poliangeite microscopica, com glomerulonefrite rapidamente progressiva e
hemorragia alveolar. A necessidade de VMI, ECMO e terapéutica de substituicdo renal, reflete a gravidade da doenca.
0 inicio imediato de imunossupressao e plasmaferese foi crucial para a melhoria clinica observada, sublinhando a
importancia da terapéutica precoce.
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PO15 - NEFRITE TUBULO-INTERSTICIAL E DOENCA INFLAMATORIA INTESTINAL - CAUSA OU EFEITO?

Autores: Diana Pereiral; Luis Rodrigues2; Sara Azevedo2; Ana Zagalo3; Filipa Durdo3; Ana Rita Sandes3; José Esteves Da Silva3

Filiagdes: 1- Servico de Pediatria Médica, Departamento de Pediatria, Unidade Local de Satide Santa Maria; 2- Unidade de Gastroenterologia, Hepatologia e
Nutricdo Pediatrica, Departamento de Pediatria, Unidade Local de Satude Santa Maria; 3- Unidade de Nefrologia e Transplantacdo Renal Pediatrica,
Departamento de Pediatria, Unidade Local de Satide Santa Maria

Introducgao

A nefrite tabulo-intersticial (NTI) é uma doeng¢a imunomediada caracterizada por lesdo tubular e inflamacdo
intersticial, cuja gravidade varia desde lesdo renal aguda reversivel até doenca renal cronica (DRC). No contexto da
doenga inflamatoria intestinal (DII), é uma manifestacdo extra-intestinal rara. Previamente associada a terapéutica
da DIl com mesalazina, tém sido descritos casos prévios ao inicio de medicagdo, sugerindo uma associacdo intrinseca
entre as duas patologias.

Descricdo de Caso

Rapariga de 14 anos, com antecedentes de infe¢des urindrias de repeticio, referenciada a consulta de Nefrologia
Pediatrica por elevagdo da creatinina sérica (creat. 1,3 mg/dL - TFG 47 mL/min/1,73m2) detetada durante episodio
de pielonefrite aguda, sem melhoria posterior e sem associacdo a hipertensdo arterial ou outra sintomatologia,
nomeadamente hematoproteintria, glicostria ou alteracdo da densidade urindria. A ecografia renal e vesical
mostrou discreto hipercecogenicidade difusa do parénquima, e a cintigrafia renal com DMSA, cicatrizes polares a
esquerda. Por auséncia de melhoria da fun¢do renal e, apds exclusdo de causas infeciosas, téxicas/farmacoldgicas e
autoimunes, realizou bidpsia renal que revelou intenso infiltrado inflamatério tibulo-intersticial, pelo que foi
assumido o diagnoéstico de NTI. Foi excluida uveite. Realizada terapéutica com prednisolona durante 12 semanas,
com melhoria ligeira da fung¢ao renal (Creat. 1,19 mg/dL - TFG 51,5 mL/min/1,73m2). Quatro meses ap4s suspensao,
iniciou quadro de astenia, perda ponderal, diarreia cronica e reagravamento da fungao renal (creat. max. 2 mg/dL -
TFG 31 mL/min/1,73m2); tendo reiniciado prednisolona, com melhoria. Por elevagdo da calprotectina fecal
(2048pg/g), realizada endoscopia digestiva alta e baixa, com histologia compativel com Doeng¢a de Crohn. Realizada
indugdo de remissdo com prednisolona, seguida de manutencdo com azatioprina, com melhoria clinica e analitica
(Creat. 1,3 mg/dL - TFGe 48 mL/min/1,73m2, calprotectina fecal 28ug/g), tendo sido possivel suspender
corticoterapia, mantendo a fungdo renal estavel.

Conclusoes

No caso apresentado, a NTI precedeu o diagnéstico de DII, o que sugere uma associacdo entre as duas patologias
imunomediadas. O controlo da DII permitiu a estabilizacdo da DRC e a suspensdo da corticoterapia.
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P016 - SIMPATECTOMIA TORACICA PARA HIPERHIDROSE NO TRATAMENTO DA HIPERTENSAO RENOVASCULAR:
COINCIDENCIA OU CORRELACAO?

Autores: Madalena Dos Santos Fernandes1; Madalena Borges2; Margarida Abranches2; Marta Anténiol; Conceigdo Trigol

FiliagGes: 1- Servigo de Cardiologia Pediatrica, Hospital de Santa Marta, ULS de Sao José; 2- Servico de Nefrologia Pediatrica, Hospital de Dona Estefania, ULS de
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Palavras-chave: Hipertensao renovascular, tratamento, simpatectomia

Introducao

A hipertensao renovascular (HRV) é definida como pressdo arterial elevada causada por hipoperfusido renal,
geralmente por estenose da artéria renal, com consequente ativacdo do sistema renina-angiotensina-aldosterona. A
HRV é frequentemente assintomatica e deve ser suspeitada em qualquer crianga com hipertensdo (HTA) refrataria
ou grau 2. A investigacdo etioldgica deve ser dirigida de acordo e a abordagem terapéutica deve ser individualizada.
Atualmente as op¢des terapéuticas incluem farmacoterapia e revascularizacdo com angioplastia renal transluminal
percutanea (ARTP) ou cirurgia.

Descricdo de Caso

Apresentamos o caso de um doente do sexo masculino, sem antecedentes de relevo, com diagnéstico de HTA grau 2
confirmada por monitorizacdo ambulatorial da pressao arterial (MAPA) aos 7 anos e 8 meses de idade. Do estudo
etiologico, verificou-se estenose proximal da arteria renal direita sem alteracdo da fungao renal. Realizou dilatagao
percutdnea aos 8 anos e 8 meses com resolu¢do parcial, mas sem melhoria do perfil tensional. Iniciou Amlodipina,
titulada até a dose maxima de 10mg (0,3mg/kg/dia) aos 10 anos e 0 meses, com melhoria do perfil tensional para
HTA sistolica grau 1. Aos 10 anos e 6 meses, foi submetido a novo cateterismo, mas sem possibilidade de dilatagao.
Foi discutido multidisciplinarmente e decidido manter atitude conservadora tendo em conta melhoria do perfil
tensional sob Amlodipina.

Aos 14 anos e 5 meses, foi submetido a simpatectomia toracica por hiperhidrose. Manteve melhoria significativa do
padrido de pressao arterial (PA), possibilitando a reducio progressiva de Amlodipina. Imagiologicamente, verificou-
se melhoria dos achados compativeis com estenose da arteria renal direita.

Atualmente, aos 19 anos, encontra-se sob Amlodipina 5mg 1id (0,07mg/kg/dia) com PA controlada confirmada por
MAPA e sem alteracdes da fungdo renal ou achados imagioldgicos compativeis com estenose das arterias renais.

Conclusoes

Existem casos descritos de resposta tardia a dilatacdo percutdnea, sendo o mecanismo mais provavel a ocorréncia
de vasoespasmo apds a dilatacdo que mimetiza uma resposta parcial a ARTP. No nosso caso, a simpatectomia
toracica tambem pode ter tido influéncia na melhoria do perfil tensional. Havendo menor estimulacdo simpatica a
nivel cardiovascular hd uma diminuicio da frequéncia cardiaca e resisténcia vascular periférica resultando numa
diminuicdo da PA. Contudo, ndo ha evidéncia descrita de melhoria de estenose renal com a simpatectomia toracica.
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P017 - PSEUDO-HIPOALDOSTERONISMO TIPO III - A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO

Autores: Beatriz Falcio Cardoso1; Inés Costa3; Carla Costal,2; Cintia Correial,2; Jodo Luis Barreiral,2; Helena Guedes Pinto1,2
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Palavras-chave: Pseudo-hipoaldosteronismo, Infe¢do do Trato Urinario, CAKUT

Introducao

As ITU sdo infegdes bacterianas muito frequentes em idade pediatrica, sendo as complicacdes mais comuns a
urossepsis e as lesdes corticais renais. Alguns lactentes, sobretudo quando diagnosticados com malformagao do rim
e do trato urinario, podem desenvolver uma complicacdo rara, potencialmente fatal, que se manifesta com
desiquilibrio hidroelectrolitico, nomeadamente hiponatremia grave e hipercalemia e que deve ser reconhecida o
mais rapidamente possivel.

Descricdo de Caso

Lactente de 7 meses, sexo masculino, admitido no Servigco de Urgéncia por recusa alimentar, vomitos e sinais de
desidratagdo moderada. Analiticamente, objetivou-se uma acidose metabodlica compensada (pH 7.39, HCO3 17
mmol/1), com hiponatrémia grave (106 mEq/1), hipercaliémia (6.4 mEq/1) e hipoclorémia (77 mEq/1), leucocitose
com neutrofilia e pidria franca (leuc 55540/ul). O tratamento incluiu antibioterapia (cefuroxima), fluidoterapia e
hidrocortisona endovenosa; esta ultima foi diminuida progressivamente e suspensa, sem intercorréncias, apos
conhecimento dos resultados da renina e aldosterona elevados e ACTH, cortisol e 17 hidroxiprogesterona normais.
No exame bacterioldgico de urina foi isolado Streptococcus agalactiae e a ecografia renovesical revelou
ureterohidronefrose bilateral atualmente em estudo. Durante o seguimento nio tem registo de outras infe¢des do
trato urinario, encontrando-se sob profilaxia.

Conclusoes

O pseudo-hipoaldosteronismo tipo III é uma entidade rara, secundaria a infecdo do trato urinario, muitas vezes
asssociada a malformagdo uroldgica e mais frequente em lactentes. O tratamento inicial exige antibioterapia,
fluidoterapia e tratamento hormonal (hidrocortisona e/ou fludrocortisona, que deverdo ser suspensas apos
confirmacdo diagnoéstica). A suspeita e reconhecimento desta entidade, bem como dos seus diagndsticos diferenciais
é essencial para uma abordagem correta.
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P018 - EVOLUGAO CLINICA E PROGNOSTICO RENAL EM CRIANGAS COM SINDROME DE JUNGAO PIELO-URETERAL
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Palavras-chave: Sindrome de Jungao Pielo-Ureteral, Progndstico

Introducgao e Objetivos

0 sindrome de juncao pielo-ureteral (SJP) é uma malformacdo obstrutiva do trato urinario, congénita ou adquirida,
e é uma das causas mais comuns de hidronefrose diagnosticada no periodo pré-natal. A abordagem médica e/ou
cirargica destes casos é, por vezes controversa, necessitando de reavaliagdes sucessivas ao longo do seguimento.
Objetivo: Avaliar marcadores clinicos, analiticos e imagioldgicos na evolucido de doentes com SJP, com o intuito de
identificar possiveis possiveis indicadores de deterioracdo da fung¢do renal.

Métodos

Estudo retrospetivo de coorte realizado na Unidade de Nefrologia Pediatrica de um hospital nivel III, que incluiu
todos os doentes com o diagnéstico de S] entre 1 de Abril de 2016 e 30 de Margo de 2024. Realizada colheita de
dados demograficos, clinicos, analiticos e imagiolégicos, posteriormente comparados e analisados através de
métodos estatisticos.

Resultados

Foram seleccionados 104 doentes, 61% sexo masculino. O SJP foi mais comum a esquerda (57%) e foi diagnosticado
bilateralmente em 7% . Em 6 doentes foram identificadas causas extrinsecas. O diagnéstico ocorreu no periodo pré-
natal em 75% dos casos. Nos doentes com diagndstico pos-natal, a mediana da idade foi 7 anos (IQR 2.75;9.5). A
mediana do didmetro dntero-posterior do bacinete (DAPB) ao diagnéstico foi de 20.5 mm (IQR 13; 31) e da fungao
renal diferencial 44% (IQR 30;52). Na comparagdo entre os grupos de diagnostico pré (A) e pds-natal (B), existem
diferencas significativas no que se refere ao sexo (p=0.018). Durante o seguimento, existem diferencas entre os
grupos A e B: DAPB aos 6 meses (p=0.013), HTA e microalbuminuria aos 12 meses (respetivamente p=0.013 e
p=0.036), HTA aos 24 meses (p=0.012). Nos grupos em tratamento conservador versus com necessidade de cirurgia,
existem diferencas no DAPB (p<0.01) e nas alteragdes parenquimatosas iniciais (p=0.005). Uma regressao logistica
binaria, demonstrou que um DAPB inicial > 30 mm previu a necessidade de cirurgia ao diagnostico (p= 0.002) e de
re-intervencdo aos 2 e 10 anos de seguimento (respetivamente p=0.001 e p<0.001).

Conclusoes

Os preditores precisos da necessidade de intervencio cirurgica encontrados foram o DAPB superior a 30 mm e as
alteragdes parenquimatosas iniciais. Sdo necessarios mais estudos que permitam predizer com acuidade quais os
doentes que poderdo ser vigiados conservadoramente, os que necessitardo de cirurgia corretiva e os que
desenvolverao complicagdes.
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P019 - BIOPSIAS RENAIS PERCUTANEAS EM PEDIATRIA: PRATICAS E COMPLICAGOES NUM CENTRO DE NIVEL IIL.

Autores: Jodo Ferreira Simdes1; Rute Baeta Baptistal; Fernando Caeiro2; Maria Costal; Madalena Borgesl; Telma Franciscol; Gisela Netol; Margarida
Abranches1

Filiagdes: 1- Unidade de Nefrologia Pediatrica, Area de Pediatria, Hospital Dona Estefania, Unidade Local de Satide Sdo José, Lisboa, Portugal. Centro Académico
de Lisboa, Lisboa, Portugal.; 2- Servi¢o de Nefrologia, Hospital Curry Cabral, Unidade Local de Satide Sédo José, Lisboa, Portugal. Centro Académico de Lisboa,
Lisboa, Portugal

Palavras-chave: biépsia renal, complica¢cdes, hematoma peri-renal

Introducgao e Objetivos

A biodpsia renal (BR) percutdnea é um procedimento de diagndstico decisivo em varias doencas nefrolégicas,
sobretudo glomerulares. No entanto, ndo é isento de complica¢des, como o hematoma peri-renal e a fistula arterio-
venosa. Os protocolos para a sua realizacdo sido variaveis consoante a experiéncia dos centros. A avaliacdo das
complicagdes é relevante para a otimizacdo deste procedimento. Objetivos: Caracterizar a populacdo de doentes
pediatricos submetidos a BR e analisar as complicagdes.

Métodos

Estudo observacional prospectivo incluindo doentes pediatricos de um hospital de nivel III submetidos a BR
percutdnea entre agosto de 2022 a abril de 2024 (20 meses). Todas as BR foram ecoguiadas e realizadas por
nefrologista. Nenhum doente realizou profilaxia com desmopressina nem dose de stress de hidrocortisona. Realizou-
se hemograma previamente e ap6s a BR, controlo ecografico pelo menos 6 horas apds a BR e vigilancia clinica em
internamento durante, pelo menos, 24 horas. Analisou-se a evolugéo clinica, variacdo do valor de hemoglobina (Hb),
ocorréncia de complicacdes e as atitudes terapéuticas tomadas.

Resultados

Incluidos 29 doentes pediatricos (55% rapazes), cuja mediana da idade foi 14 anos (AIQ 11 - 16 anos). Os principais
motivos para realizacdo de BR foram: proteintria nefrética (n=6, 20,7%); sindrome nefrética corticodependente
(n=4, 13,8%); e sindrome nefrotica corticorresistente (n=3, 10,3%). A mediana da concentra¢do de Hb antes da BR
foi 12,5 g/dL (AIQ 10,5 - 13,2 g/dL) e ap6s a BR 12,3 g/dL (AIQ 9,9 - 13,2 g/dL), variando -0,1 g/dL (AIQ -0,5 - 0,3
g/dL). Verificou-se a presenca de hematoma peri-renal em 16 (55,2%) doentes, sem outras complicacdes
identificadas. A mediana da maior dimensao dos hematomas foi 4 mm (AIQ O - 29 mm), tendo 8 (27,5%) o maior
eixo 2 20 mm, destacando-se 1 de grandes dimensdes (81 mm). A descida da Hb e a dimensdao do hematoma
apresentaram uma correlacdo estatisticamente significativa (r2=0,263, p=0,015). Nenhum doente necessitou de
suporte transfusional, interven¢do angiografica ou cirurgica.

Conclusoes

Na nossa experiéncia, os hematomas peri-renais de pequenas dimensdes identificados por controlo ecografico
sistematico apés BR em doentes assintomaticos, nao se associaram a descida significativa da concentra¢do de Hb ou
outra complicacdo clinicamente relevante. Futuros estudos deverdo revelar a seguranca da técnica, permitindo
reservar o hemograma de controlo apés BR para doentes selecionados com base na ecografia e clinica.



