






  

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 



  

 
 

  CO01 - VASCULITE IGA COM ENVOLVIMENTO RENAL: ESTUDO RETROSPETIVO DE UM HOSPITAL TERCIÁRIO 
 
Isabel Moitinho De Almeida1; António Gama Da Silva1; Marta Andrade1; Diana Pereira1; Ana Zagalo1; Filipa Durão1,2; Patrícia Costa Reis1,2; Ana Rita 
Sandes1,2; José Esteves Da Silva1,2 
 
Filiações: 1- Unidade de Nefrologia e Transplantação Renal Pediátrica, Serviço de Pediatria Médica, Departamento de Pediatria, ULS Santa Maria; 2- Faculdade 
de Medicina, Universidade de Lisboa 

 
Palavras-chave: Vasculite IgA, Glomerulonefrite, biópsia renal 

 
Introdução e Objetivos 

 
A vasculite IgA é a vasculite sistémica mais frequente em idade pediátrica e carateriza-se pela deposição de IgA 
nas paredes dos pequenos vasos. Trata-se de uma doença multissistémica, que pode incluir envolvimento renal e 
que pode progredir para doença renal crónica (DRC). 
O objetivo deste trabalho é caracterizar os doentes com esta patologia com envolvimento renal comprovado 
por biópsia renal, analisando a sua apresentação, diagnóstico histológico, terapêutica e seguimento. 
 
 
Métodos 

 
Estudo retrospetivo de doentes com diagnóstico de vasculite IgA com envolvimento renal comprovado por 
biópsia, de uma Unidade de Nefrologia Pediátrica de um hospital terciário, desde Janeiro 2005 até Setembro 2024. 
Foram incluídos apenas doentes com pelo menos 12 meses de seguimento após a biópsia. 

 
 

Resultados 
 

Foram incluídos 28 doentes, 68% do sexo masculino (n=19), com mediana de idade de apresentação de 7 anos [4-
17anos]. 
A apresentação da nefrite foi com proteinúria em 89% (n=25), nefrótica em 56% (n=14), e hematúria em 82% 
(n=23), macroscópica em 22% (n=5). Três doentes (11%) tinham hipertensão arterial, 7 (25%) edema e 3 (11%) 
lesão renal aguda ao diagnóstico. A mediana de tempo desde o diagnóstico até ao aparecimento de alterações 
renais foi de 6,5 dias [1 dia-9 anos]. Os doentes foram submetidos a biópsia após uma mediana de 2 meses [14 
dias- 9 anos]. O principal motivo que levou à biópsia foi proteinúria nefrótica (64%, n=18). Quanto à terapêutica, 
86% (n=24) foram medicados com inibidor da enzima de conversão 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 substituição renal (diálise 
peritoneal). A mediana de tempo de seguimento foi de 6 anos [1-19 anos]. 

Doze meses após a biópsia, 6/19 doentes apresentavam taxa de filtração glomerular <90 mL/min/1,73 m2 e 
16/26 doentes tinham proteinúria (nefrótica num doente). Ao fim de 5 anos de seguimento de 10 doentes, 7 
tinham proteinúria (2 deles nefrótica) e, de 7 doentes, 1 apresentava DRC estadio 2 e 2 doentes estadio 3. 

 
 

Conclusões 
 

Nesta coorte, verificou-se que, ao longo do seguimento, houve persistência da proteinúria e evolução para DRC 
em alguns doentes, apesar da terapêutica imunossupressora e com IECA, o que reforça a importância de um 
seguimento a longo prazo destes doentes. Estudos prospetivos são cruciais para determinar a abordagem 
terapêutica mais adequada e melhor o prognóstico. 

 
 
 



  

 
 

CO02 - COMPARAÇÃO DOS CRITÉRIOS DE CLASSIFICAÇÃO DE LESÃO RENAL AGUDA – PRIFLE, AKIN, PROCK E   
MKDIGO, EM RECÉM-     NASCIDOS SUBMETIDOS A CIRURGIA CARDÍACA 
 
Autores: Alexandra M. Rodrigues1; Débora Silva2; Filipa Flôr-De-Lima3; Paulo Soares2; Henrique Soares2; Joana Jardim2 
 
Filiações: 1- Serviço de Pediatria, Unidade Local de Saúde Guarda; 2- Serviço de Neonatologia, Unidade Local de Saúde São João, Porto; 3- Unidade de 
Neonatologia, Hospital Lusíadas Porto 
 

Palavras-chave: Lesão Renal Aguda, Cirurgia Cardíaca, Recém-Nascido 

 
Introdução e Objetivos 
 
Introdução: A lesão renal aguda (LRA) é uma complicação frequente no pós-operatório de cirurgia de cardiopatias 
congénitas. Contudo, a etiologia complexa e multifatorial da LRA e o uso de diferentes critérios de validação, tornam 
difícil a avaliação da verdadeira incidência da lesão renal aguda associada a cirurgia cardíaca (LRA-ACC) em idade 
neonatal. Objetivos: Determinar a prevalência de LRA- ACC de RN com cardiopatia congénita, comparando os 
critérios de LRA segundo a classificação pRIFLE, AKIN, mKDIGO e pROCK. Identificar os fatores de risco e 
caracterizar a evolução clínica destes doentes. 
 
 
Métodos 

 
Avaliação retrospetiva dos recém-nascidos (RN) submetidos a cirurgia cardíaca com necessidade intraoperatória 
de circulação extracorporal internados no período 2016 a 2023. RN com outras malformações major ou sépsis 
neonatal precoce/tardia no pré- operatório foram excluídos. 
 
 
Resultados 
 
Foram admitidos no estudo 50 RN: 67% do sexo masculino, idade gestacional média de 38 semanas. A LRA 
ocorreu segundo a classificação 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 ventilação mecânica maior em todas as classificações 
(p<0,05). A maior concordância entre classificações foi entre a pROCK e a mKIDGO (к= 0,715; p<0,001) e entre 
AKIN e pROCK (к= 0,688; p<0,001). A mortalidade foi de 20%, tendo-se verificado diferença significativa entre os 
RN com e sem LRA para as classificações pROCK e AKIN com p= 0,003 e 0,037, respetivamente. 
 
 
Conclusões 
 
A prevalência de LRA-ACC neonatal é elevada. Esta varia significativamente conforme a classificação utilizada, 
destacando a importância de uma padronização diagnóstica para esta população. A concordância entre os critérios 
foi substancial entre a pROCK e AKIN e entre mKDIGO e pROCK mostrando maior relevância prognóstica. A 
presença de significado estatístico entre LRA-ACC com a mortalidade nas classificações pROCK e AKIN demonstram 
maior predição de pior outcome na utilização destas classificações 

 
 
 
 
 
 
 
 
 



  

 
 
  CO03 - INATIVAÇÃO DO CROMOSSOMA X NO LÚPUS ERITEMATOSO SISTÉMICO 
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Research in Biomedicine, ICBAS—Instituto de Ciências Biomédicas Abel Salazar da Universidade do Porto; 5- Serviço de Reumatologia e Doenças Ósseas 
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Lisboa; 8 Associate Laboratory i4HB Institute for Health and Bioeconomy, Instituto Superior Técnico, Universidade de Lisboa; 9- Unidade de Reumatologia 

Pediátrica, Departamento de Pediatria, Hospital de Santa Maria, ULS Santa Maria 

 
Palavras-chave: Lúpus eritematoso sistémico; Inativação do cromossoma X; XIST 

 
Introdução e Objetivos 
A prevalência de lúpus eritematoso sistémico (LES) nas mulheres (XX) é superior aos homens (XY) e aumenta na 
síndrome triplo X 
(XXX) e Klinefelter (XXY) e diminui na de Turner (XO). Há, assim, uma associação entre o número de cromossomas 
X e lúpus. 
Em cada célula da mulher um dos cromossomas X é silenciado aleatoriamente para igualar a informação genética 
entre sexos: metade das células inativam o X materno e a outra metade o paterno. A Inativação do Cromossoma 
X é regulada por um RNA não codificante, o XIST. A inativação preferencial de um dos cromossomas X e a 
desregulação da expressão do XIST podem participar na patogénese do LES. Recentemente, em modelo animal, 
foi demonstrado que se formam anticorpos contra o XIST e as proteínas às quais se liga, relevantes para a 
patogénese do LES. 
Objetivos: Estudar a inativação do cromossoma X no LES. 

 
 

Métodos 
Estudo de crianças e adultos com LES (n=37; critérios 2019 ACR/EULAR) com e sem nefrite lúpica e controlos 
saudáveis (n=29). Isolamento de monócitos e linfócitos B e T (CD4+ e CD8+) por cell sorting. Quantificação do XIST 
por PCR quantitativo. Análise da inativação preferencial do cromossoma X por HUMARA e pyrosequencing, usando 
os SNIPs XIST rs16 e XIST rs18 . 

 
 

Resultados 
1. Detectou-se uma sobre-expressão de XIST em todas as células de doentes com LES comparativamente 
com controlos, com significância estatística nos linfócitos B (p=0.0092) e T CD4+ (p=0.0077). 
2. A expressão de XIST foi 4x superior em monócitos de doentes com nefrite lúpica em comparação com doentes 
com lúpus sem envolvimento renal. A expressão de XIST estava significativamente aumentada nos monócitos 
de doentes com nefrite lúpica ativa quando comparados com doentes inativos (p=0.0140). 
3. Identificou-se, pelo método HUMARA, que a inativação preferencial (≥70%) de um dos cromossomas X é 
mais frequente em doentes com LES (linfócitos T CD4+: 38% dos doentes vs 15% dos controlos; linfócitos B: 
29% dos doentes vs 11% dos controlos). Pelo método de pyrosequencing, em linfócitos B, nenhum controlo 
saudável tinha inativação preferencial do cromossoma X e em doentes com LES verificou-se um padrão 
enviesado em 27%, usando o SNIP XIST rs16, e 11%, usando o XIST rs18. 

 
 

Conclusões 
 

Os resultados evidenciam potencial envolvimento da inativação do cromossoma X na patogénese do LES, sugerindo 
um viés na inativação dos cromossoma X materno e paterno e sobre-expressão do XIST. 



  

 
 

CO04 - CASUÍSTICA: USO DE BUROSUMAB NO RAQUITISMO HIPOFOSFATEMICO LIGADO AO X EM PEDIATRIA 
 
Autores: Sofia Guedes1; Sofia Grilo7; Patrícia Mendes2; Teresa Costa3; Catarina Sousa4; Catarina Limbert5; Telma Francisco6 
 
Filiações: 1- Serviço de Pediatria, Hospital de Santarém, ULS Lezíria; 2- Serviço de Pediatria, Hospital de Faro, ULS do Algarve; 3-Serviço de Pediatria, Centro 
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Endocrinologia Pediátrica, Hospital D. Estefânia, ULS São José; 6- Unidade de Nefrologia Pediátrica, Área Pediatria, HDE, ULS São José; 7- Serviço de Pediatria, 
Departamento da Criança e do Jovem, Hospital Prof. Dr. Fernando Fonseca, ULS Amadora/Sintra 

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

 
Introdução e Objetivos 
O raquitismo hipofosfatémico ligado ao X (XLH) resulta de uma mutação no gene PHEX, com compromisso da 
mineralização óssea e, consequentemente, impacto no crescimento, entre outras manifestações, mesmo sob 
terapêutica convencional (fósforo 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 evidência radiográfica de 
doença óssea. Ao ligar-se à proteína FGF23 bloqueia a sua atividade e aumenta a reabsorção renal de fosfato e, 
deste modo, melhora diversos parâmetros clínicos, laboratoriais, radiológicos e tem impacto positivo na qualidade 
de vida. 

 
 

Objetivos 
Caracterizar os outcomes clínicos e laboratoriais em doentes pediátricos com XLH medicados com Burosumab. 

 
 

Métodos 
Estudo descritivo de análise retrospetiva, multicêntrico. Selecionados doentes com 1-17 anos, com 
diagnóstico de XLH geneticamente confirmado e que receberam tratamento com Burosumab entre 2019-
2024. 

 
 

Resultados 
Foram incluídos 10 doentes, 6 do sexo feminino, pertencentes a 4 centros. A idade média ao diagnóstico foi de 3,2 
anos (0,9-6,4). O tempo médio de terapêutica convencional foi de 19,3 meses (1,7-60,4). O tempo médio atual de 
terapêutica com Burosumab é de 36,1 (10,8-55,8 meses).Avaliou-se o Z-score de altura e diversos parâmetros 
laboratoriais ao diagnóstico (A1), em avaliação intermédia (A2) e na última avaliação 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 fósforo: 2,27->3,52->3,57, acompanhado de normalização dos valores médios de fosfatase 
alcalina (648->321->348) assim como de PTH e da taxa de reabsorção renal de fósforo. 
Em A2 (média de 25 meses de terapêutica com burosumab) todos os doentes apresentavam melhoria clínica da 
deformidade óssea e 5 tinham melhoria radiográfica documentada. Foram reportados efeitos adversos em 2 
doentes, ambos com abcesso dentário. Um jovem suspendeu a terapêutica por incapacidade de deslocação ao local 
de tratamento. 

 
 

Conclusões 
Os resultados obtidos demonstram um benefício da terapêutica com burosumab, evidenciado clinicamente pela 
melhoria no Z-score de altura; analiticamente na homeostasia do fósforo e radiográfico. Verificou-se também a 
segurança e boa tolerância deste fármaco. Estes resultados estão de acordo com a literatura atual. No futuro, é 
essencial avaliar o impacto desta terapêutica na qualidade de vida dos doentes. 

 
 
 



  

 
 

CO05 - DIABETES INSÍPIDA NEFROGÉNICA: A REALIDADE DE TRÊS DÉCADAS 
 
Autores: Daniela Peixoto1; Patrícia Campos1; Catarina Neves2; Marta Machado2; Carolina Cordinhã2; Carmen Carmo2; Clara Gomes2 
 
Filiações: 1- Serviço de Pediatria do Centro Hospitalar do Baixo Vouga, ULS da Região de Aveiro; 2- Unidade de Nefrologia Pediátrica, Hospital Pediátrico de 
Coimbra, ULS de Coimbra 
 

Palavras-chave: Diabetes insípida, Hormona antidiurética 

 
Introdução e Objetivos 

 
A Diabetes Insípida Nefrogénica (DIN) é uma doença rara, que resulta da resistência à ação da Hormona Anti-
Diurética ao nível do túbulo renal distal. Pode ser hereditária, mais frequentemente ligada ao X (gene AVPR2), ou 
adquirida. 

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

 
 

Métodos 
 

Estudo retrospetivo observacional das manifestações clínicas, diagnóstico, terapêutica e evolução das crianças 
seguidas entre 1991 e 2021. 

 
 

Resultados 
 

Foram incluídas 8 crianças (2 irmãos gémeos), 87,5% do sexo masculino. A idade mediana ao diagnóstico foi de 7,5 
meses (2-18). Todos apresentaram polidipsia e poliúria (diurese mediana de 10ml/kg/h) e má progressão 
ponderal, 25,0% obstipação e 25,0% febre recorrente. Ao diagnóstico, a mediana da natrémia foi de 160,5mmol/L 
(139-168), a relação osmolaridade urina/plasma mediana de 0,38 e nenhum apresentou acidose metabólica. A 
prova com desmopressina foi negativa na totalidade dos casos. Todos os doentes iniciaram terapêutica 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 recuperação do crescimento estaturoponderal, mantendo poliúria/polidipsia e 6 evoluíram 
com perturbações do neurodesenvolvimento (perturbação do desenvolvimento intelectual, perturbação do 
espectro do autismo, atraso de linguagem expressiva e dificuldades específicas de aprendizagem). Houve 
normalização da natremia, mantiveram função renal normal e ecografia renovesical sem alterações de relevo. 
Atualmente 3 doentes ainda mantêm seguimento em consulta. Na última avaliação, com idade média 7 anos, todos 
mantêm terapêutica 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 função renal e natremia normais, sob terapêutica 
com hidroclorotiazida e amiloride, num dos casos, com indometacina associada. 

 
 

Conclusões 
 

A DIN pode cursar com importantes repercussões no crescimento e neurodesenvolvimento. Apesar de raro, 
este diagnóstico deve ser evocado na investigação de má progressão ponderal. A instituição de terapêutica 
precoce, apesar de não ser dirigida, permite melhorar o prognóstico. 

 
 
 
 



  

 
 

CO06 - A IMPORTÂNCIA DO SÓDIO NAS INFEÇÕES DO TRATO URINÁRIO 
 
Autores: Debora Matias1; Barbara Costa Correia1; Diana Leal1; Susete Vieira2; Joaquim Cunha1; Edite Tomás1; Fábio Barroso1  
 
Filiações: 1- Unidade Local de Saúde Tâmega e Sousa; 2- Centro Materno Infantil do Norte (ULS Santo António) 

 
Palavras-chave: Sódio, Infeção trato urinário 

 
Introdução e Objetivos 

 
A infeção do trato urinário (ITU) é uma das infeções bacterianas mais comuns em idade pediátrica e muitas vezes 
é o primeiro sinal de malformação do trato urinário. A hiponatrémia (HipoNa), distúrbio hidroeletrolítico muito 
habitualmente encontrado nestes doentes, tem sido apontado em alguns estudos como marcador de maior 
gravidade da infeção, bem como potencial preditor de malformação do trato urinário. O objetivo deste estudo foi 
estudar a relação da HipoNa como marcador de maior gravidade de infeção e preditor de malformação do trato 
urinário. 

 
 

Métodos 
 

Análise retrospetiva, no período entre 20-12-2018 e 20-12-2023, dos processos clínicos dos doentes com idade 
dos 0-17 anos com ITU confirmada e estudo analítico com valor de sódio disponível à admissão. 

 
 

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 sódio (HipoNa <135 mEq/L e normonatrémia ≥135 mEq/L (excluído 
único 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 à admissão (p=0.034), maior taxa de 
internamento (40,2% vs 26,6%, p<0.001), sem diferença na duração média de dias de internamento. No grupo 
com HipoNa registaram-se valores de proteína 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 sódio e PCR apresentaram uma correlação 
negativa (Coeficiente Spearman -0.0225, p<0.001). Não foi demonstrada diferença estatisticamente significativa 
no que respeita a alterações agudas na ecografia correspondentes a atingimento renal (realizadas a 3,2% dos 
doentes, alterações em 4,2% vs 2,9%, p=0,992), malformações do trato urinário (7,4% vs 8,9%, p=0,489) ou 
alterações na cintigrafia renal com 99-mTc (15,3% vs 10,8%, p=0,225) em estudo posterior. 

 
 

Conclusões 
 

Neste estudo não foi possível associar valores de sódio inferiores com internamentos mais longos ou alterações 
agudas na ecografia, contrariamente a estudos publicados, apesar de maior taxa de internamento e pior estado 
geral à admissão. Também não se associou a maior taxa de alterações imagiológicas. Foi encontrada relação com 
a PCR, marcador conhecido de maior risco de formação de cicatriz renal. Este é um assunto que deve ser mais 
estudado uma vez que pode influenciar na identificação precoce dos doentes de maior risco e a sua orientação 
adequada. 

 
 
 

 
 



  

 
 

CO07 - PREDITORES DE OUTCOME NEGATIVO EM DOENTES COM ANOMALIAS CONGÉNITAS DO RIM E TRATO 
URINÁRIO (CAKUT) 
 
Autores: Marta Martins Carvalho1,2; Mariana Gouveia Lopes1,3; Marta Machado1; Catarina Neves1; Carolina Cordinhã1; Cármen Do  Carmo1; Clara Gomes1 
 
Filiações: 1- Serviço de Nefrologia Pediátrica, Hospital Pediátrico de Coimbra, ULS Coimbra; 2- Serviço de Pediatria, Hospital Distrital da Figueira da Foz, ULS 
Baixo Mondego; 3- Serviço de Pediatria, Hospital de Santo André, ULS da Região de Leiria 

 
Palavras-chave: CAKUT, Doença Renal Crónica, Hipertensão arterial, Proteinúria 

 
Introdução e Objetivos 

 
As anomalias congénitas do rim e trato urinário (CAKUT) são a principal etiologia de doença renal crónica (DRC) 
em idade pediátrica. O objetivo deste trabalho foi identificar possíveis preditores de outcome negativo nestes 
doentes. 

 
 

Métodos 
 

Estudo analítico retrospetivo das crianças com agenesia renal (AR), rim multiquístico (RMQ) e válvulas da 
uretra posterior (VUP) seguidas numa unidade de Nefrologia Pediátrica de um Hospital nível 3, nascidas desde 
2013 e com follow-up mínimo de 1 ano. Considerou-se outcome negativo a presença de proteinúria, 
hipertensão arterial (HTA) ou DRC e avaliaram-se possíveis fatores correlacionados. Análise estatística: 

SPSS26. 
 
 

Resultados 
 

De um total de 78 casos, 61,5% eram do sexo masculino, 51% tinham AR, 37% RMQ e 12% VUP. Na evolução 12 
doentes (15%) apresentaram um ou mais dos outcomes definidos (9% proteinúria, 8% DRC e 4% HTA), tendo um 
iniciado diálise e posteriormente sido transplantado. 
A ocorrência de um dos outcomes mostrou relação 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 relação com PT (22% vs 1%, p=0,034), a proteinúria 
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 análise individual de cada CAKUT revelou relações 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 ocorrência de proteinúria (30% 
vs 0%, p=0,012). 
Não se identificou correlação com o baixo peso ao nascimento, a presença de anomalias extra-renais ou de outras 

CAKUT associadas, a primeira taxa de filtração glomerular inferior a 90ml/min/1,73m2 (ou a -1 desvio padrão se 
idade inferior a 2 anos) ou o rácio entre o comprimento renal na primeira ecografia e comprimento corporal. 

 
 
 

Conclusões 
 

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 vigilância e uma 
intervenção precoce podem influenciar o prognóstico. 
 



  

 
 
CO08 - VALIDADE DA EQUAÇÃO DE RISCO DE FALÊNCIA RENAL PARA PREVER A FALÊNCIA DO ENXERTO NO 
TRANSPLANTE RENAL PEDIÁTRICO 
 
Autores: Raquel Oliveira1; Rita Lages Pereira2; Sara Nogueira Machado3; Célia Moreira4,5; Ana Teixeira1; Teresa Costa1; Maria Sameiro Faria1; Conceição 
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Introdução e Objetivos 

 

O Transplante Renal (TR) é o tratamento de eleição para a Doença Renal Crónica Terminal (DRCT)1. A falência 
do enxerto pós- transplante continua a ser uma preocupação importante e a Equação de Risco de Falência Renal 

(ERFR) surgiu como uma ferramenta prognóstica promissora para estimar o risco de progressão para DRCT2. No 
entanto, a sua aplicabilidade em coortes pediátricas, particularmente na previsão da falência do enxerto renal, 
ainda permanece pouco explorada. Com este estudo, pretendemos avaliar a validade da ERFR na previsão da 
falência do enxerto em doentes pediátricos transplantados renais, acompanhados numa Unidade de Nefrologia 
Pediátrica Portuguesa. 

 
 

Métodos 
 
Estudo observacional retrospetivo que incluiu 59 doentes pediátricos transplantados renais (TR entre janeiro de 
2007 e dezembro de 2017). A taxa de filtração glomerular (TFGe) foi estimada com a equação CKiD U25 baseada 
na creatinina. Os scores ERFR para cada doente foram calculadas com dados obtidos um ano após o transplante. A 
análise ROC foi utilizada para avaliar a capacidade discriminativa adequada da ERFR de 4 variáveis na previsão do 
risco de falência do enxerto, aos 2 e 5 anos, em doentes com enxerto funcionante um ano após 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 após o transplante foi de 62,4 

mL/min/1,73m2 (IQR 53,1-72,5). Um ano após o transplante, 1 (1,7%) e 4 (6,8%) dos doentes desenvolveram 
falência do enxerto aos 2 e 5 anos, respetivamente. Este modelo prevê que indivíduos com um risco a 2 anos 
superior a 5,82% ou um risco a 5 anos superior a 2,4%, terão falência do enxerto antes de 2 e 5 anos, 
respetivamente. A discriminação 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 gráficos de calibração mostraram uma calibração 
imprecisa. No entanto, o pequeno tamanho da amostra e o baixo número de doentes com falência do enxerto 
exigem cautela na interpretação destes gráficos. 
 
 
Conclusões 
 
A equação ERFR parece ter uma utilidade potencial na previsão da progressão da falência do enxerto em doentes 
pediátricos transplantados renais com base em dados recolhidos um ano após o transplante. No entanto, para 
validar estas observações iniciais e garantir a fiabilidade destas conclusões, é necessário efetuar estudos em 
maior escala. 
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Introdução 
 
O transplante renal (TR) é o tratamento de eleição na Doença Renal Crónica (DRC) estadio 5, associado a melhor 
sobrevida e qualidade de vida. Nas últimas décadas, assistiu-se à evolução e ao aperfeiçoamento dos protocolos 
imunossupressores e técnicas de remoção de anticorpos, que permitem que o transplante de rim vivo ABO 
incompatível seja atualmente uma modalidade realizada com mais regularidade, minimizando o risco de rejeição 
humoral. Apesar do aumento dos eventos hemorrágicos, das complicações infeciosas e dos episódios de rejeição, 
a taxa de sobrevida do enxerto e do doente é atualmente favorável. 
 
 
Descrição de Caso 
 
Adolescente do sexo feminino, 12 anos, com DRC secundária a síndrome nefrótica congénita (mutação NPHS1 em 
heterozigotia composta), sob diálise peritoneal desde os 3 anos. Submetida a TR de dador cadáver aos 5 anos. Um 
ano após, na sequência de primoinfeção a EBV, desenvolveu rejeição celular e humoral grave, que resultou na 
perda de enxerto. Reiniciou diálise peritoneal aos 7 anos, mas por complicações associadas à técnica dialítica foi 
transferida para programa regular de hemodiálise. Aos 12 anos foi reavaliada para preparar a realização de 
segundo transplante renal, tendo-se constatado que se encontrava hipersensibilizada (PRA calculado 90%). 

Decidida realização de transplante de dador vivo (pai), ABO incompatível (dador ARh+, recetor ORh-). 
Apresentava inicialmente títulos de isoaglutininas anti-A2 IgG 1/16 e IgM 1/8, pelo que realizou pré-TR 
tratamento com 1 dose de rituximab, 3 sessões de plasmaferese e imunoglobulina anti-CMV. Cumpriu protocolo 
de indução imunossupressora com timoglobulina, associada a tacrolimus, micofenolato de mofetil e 
metilprednisolona. Sem função imediata do enxerto, com melhoria progressiva da função renal após o 7º dia pós-

TR. Alta clínica ao 15º dia pós-TR, com estabilidade hemodinâmica e enxerto funcionante (creatinina sérica 1,5 
mg/dL). Atualmente, 20 meses pós-TR apresenta-se bem, com creatinina sérica 0,85 mg/dL, isoaglutininas anti-
A2<2. 
 
 
Conclusões 

 
Este caso clínico descreve o primeiro TR pediátrico de dador vivo ABO incompatível realizado em Portugal, com 
excelente resultado. A boa relação institucional e o ótimo sinergismo entre as diferentes Unidades contribuíram 
para o sucesso do mesmo. A destacar que, nos últimos anos, a constante evolução da Nefrologia Pediátrica tem 
tido impacto direto na melhoria da qualidade de vida dos doentes com DRC estadio 5, assumindo um papel 
promissor na diferenciação dos Cuidados de Saúde. 
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Introdução 
 
As infeções do trato urinário (ITU) são uma das causas mais frequentes de procura de cuidados médicos em idade 
pediátrica. Sabe- se que o diagnóstico atempado e a correta identificação do agente microbiológico, bem como da 
sua suscetibilidade antimicrobiana, são fundamentais para o prognóstico destes casos. No entanto, trata-se de uma 
entidade capaz de gerar graves consequências ao nível da função renal, com impacto na vida adulta. 
 
 
Descrição de Caso 
 
Criança de 2 anos, sem antecedentes pré-natais de relevo, com diagnóstico de ITU febril aos 6 meses por E. coli 
multissensível. Realizou ecografia renovesical que revelou assimetria das dimensões renais, com rim esquerdo de 
menor diâmetro (diâmetro bipolar (DBP) à direita 68mm e à 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 à esquerda. Aos 21 e 22 meses apresentou mais duas 
ITUs febris com isolamento de Pseudomonas aeruginosa multirresistente (sensível a amicacina), ambas com 
necessidade de internamento para realização de antibioterapia endovenosa. No primeiro internamento repetiu 
ecografia renovesical, com agravamento da assimetria renal (DBP à esquerda 58mm e 71mm à direita), sem 
alterações do parênquima renal e da diferenciação corticomedular. Com 23 meses realizou cintigrafia renal com 
DMSA que revelou múltiplas áreas hipocaptantes e irregularidades do contorno cortical do rim esquerdo, 
associado a dimensões e função diferencial diminuídas (rim direito 71% e rim esquerdo 29%). Um mês depois 
teve nova ITU febril com isolamento de Klebsiella pneumoniae apenas sensível a amicacina e 
ceftazidima/avibactam. O caso foi discutido com a unidade de urologia pediátrica do hospital de referência e 
encontra-se a aguardar correção endoscópica do refluxo vesicoureteral. 
 
 
Conclusões 
 
Este caso foi escolhido para apresentação dado o agravamento rápido e precoce da função renal diferencial 
associada a nefropatia cicatricial numa criança com múltiplas infeções do trato urinário por agentes atípicos e 
refluxo vesicoureteral de alto grau. Torna-se assim fundamental um seguimento regular e reavaliações analíticas 
e imagiológicas constantes, tendo em conta a possibilidade de um prognóstico menos favorável relativamente à 
sua função renal, com impacto provável na vida adulta. 
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Introdução 
 
A má evolução ponderal é um motivo comum de referenciação à consulta de Pediatria, tem frequentemente causa 
funcional/não orgânica, sendo rara a etiologia orgânica. 
 
 
Descrição de Caso 
 
Criança 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 infeção do trato urinário (ITU) febril. 
Realizou ecografia renovesical, que revelou rim esquerdo de menores dimensões e estudo analítico compatível com 
doença renal crónica estadio 2. Realizou estudo ecodoppler das artérias renais sem alterações, pelo que iniciou 
terapêutica renoprotetora com ramipril. Na avaliação 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). Diário alimentar, história familiar e social, desenvolvimento psicomotor, hábitos de sono e exame 
objetivo sem alterações de relevo. Realizada investigação de má evolução ponderal, com estudo analítico sem 
alterações, nomeadamente com exclusão de doença celíaca e tiroideia. 
 
 
Conclusões 
 
A doença renal crónica está associada a RN LIG e a má evolução ponderal. Apesar de não ser possível excluir como 
causa outras ITU não diagnosticadas previamente, este caso demonstra a importância da inclusão de ecografia 
renovesical e da avaliação da taxa filtração glomerular no estudo da má evolução ponderal e no seguimento de RN 
LIG. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 



  

 
 
PO03 – ESCLEROSE TUBEROSA – RELATO DE 3 CASOS 
 
Autores: Claudia Magalhaes1; Rafaela Senra Gomes1; Ana Luísa Carvalho1; Raquel Oliveira1; Matos Marques1  
 
Filiações: 1- ULS Braga 

 
Palavras-chave: Esclerose Tuberosa, diagnóstico, nefrologia 

 
 
Introdução 
 
A esclerose tuberosa (ET) é uma doença autossómica dominante, devida a mutação nos genes TSC1/TSC2. Em 
Portugal estima-se uma prevalência de 1500 casos. A apresentação clínica é heterogénea, podendo afetar vários 
órgãos. O diagnóstico implica critérios clínicos e moleculares definidos e deve ser o mais precoce possível. O 
envolvimento renal é caracterizado pelo aparecimento e crescimento de angiomiolipomas. Inicialmente 
assintomáticos, a sua progressão pode causar dor, hematúria, hipertensão arterial e doença renal crónica 
progressiva. A avaliação periódica da função renal (FR) e da imagem [ecografia e/ou Ressonância Magnética (RM)] 
permite monitorizar a evolução. 
 
 
Descrição de Caso 
 
Caso 1: 
14 anos, sexo feminino. Suspeita diagnóstica aos 6 anos, por hamartoma no olho direito, manchas hipopigmentadas 
e angiomas faciais. Ecocardiograma normal, ecografia renal com pseudo-litíase renal, na realidade angiomiolipomas, 
e RM cerebral com estigmas encefálicos de ET. A mutação TSC2 confirmou o diagnóstico. Em seguimento 
multidisciplinar, sem alterações da urina ou da FR. 
 
Caso 2: 
9 anos, sexo feminino. Suspeita diagnóstica aos 13 meses por epilepsia refratária e manchas hipopigmentadas. 
Displasia cortical focal parietal esquerda na RM cerebral; EEG com atividade epileptiforme; estudo genético 
demonstrou mutação TSC2. Ecografia renal normal, fará RM. Suspeita recente de palidez do disco óptico. Sob 
tratamento com sirolimus tópico por dermatologia, sem alterações da urina ou da FR. 
 
Caso 3: 
13 anos, sexo feminino. Pré-termo de 29 semanas após pré-eclâmpsia. Suspeita neonatal de ET por massa ovalada 
no ecocardiograma, caracterizada na RM como rabdomioma. RM cerebral revelou tuber cortical. Diagnóstico 
confirmado por mutação TSC1. Ecografia com pseudo-calcificações renais, assumidas como angiomiolipomas. 
Mantém seguimento multidisciplinar, com manchas hipocrómicas, angiofibromas faciais, tumor ungueal dum 
polegar, epilepsia e défice cognitivo. Sem alterações da urina ou da FR. 
 
 
Conclusões 
 
Os 3 casos, com idade no diagnóstico e apresentações distintas, alertam para a heterogeneidade clínica da ET. A 
elevada prevalência do envolvimento renal e o risco associado de morbimortalidade realçam a importância de uma 
abordagem multidisciplinar precoce de forma a mitigar as complicações da doença. 
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Introdução 
 
A síndrome de junção pieloureteral (SJPU), com uma incidência estimada de 1 em 750-1.500 nascimentos, pode levar 
à perda progressiva da função renal se não for diagnosticada precocemente. 
A maioria dos casos são diagnosticados durante a investigação de dilatação do trato urinário pré-natal, podendo, no 
entanto, o diagnóstico ser mais tardio. As manifestações clínicas incluem dor abdominal intermitente, sintomatologia 
urinária e, em casos avançados, deterioração da função renal. 
 
 
Descrição de Caso 
 
Criança do sexo masculino, 11 anos, com antecedentes de enurese monossintomática, e obstipação, com vários 
recursos ao Serviço de Urgência (SU), desde os 7 anos de idade, por queixas de dor abdominal localizada ao flanco 
esquerdo, associada a obstipação, por vezes acompanhada de vómitos com melhoria após tratamento sintomático. 
Aos 9 anos (janeiro de 2021) foi observado no SU, tendo sido identificada, ao exame objetivo, uma massa palpável 
no flanco esquerdo, que levou à realização de ecografia abdominal. Esta revelou marcada assimetria renal por 
aumento das dimensões do rim esquerdo, com dilatação da pelve renal esquerda (41 mm de diâmetro 
anteroposterior) e uma redução marcada da espessura cortical do rim esquerdo, sugerindo obstrução 
pieloureteral/Sindrome de junção à esquerda. A cintigrafia renal com MAG-3 confirmou obstrução grave, com 
hipofunção (30%) do rim esquerdo. 
Foi orientado para consulta de Urologia Pediátrica e submetido a pieloplastia laparoscópica. A evolução clínica e 
imagiológica foi favorável, mantendo seguimento em consulta de nefrologia pediátrica. 
 
 
Conclusões 
 
É necessário um alto grau de suspeição para incluir a SJPU no diagnóstico diferencial da dor abdominal na criança, 
sobretudo se recorrente e refratária à terapêutica. O exame físico foi, neste caso, fundamental para orientar a 
investigação e o diagnóstico. A rápida intervenção terapêutica é crucial para evitar o comprometimento irreversível 
da função renal, assegurando um prognóstico mais favorável. 
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Introdução 
 
O síndrome juncional é a causa anatómica mais comum de hidronefrose pré-natal e cerca de 10% dos casos são 
bilaterais. A atempada realização de exames complementares de diagnóstico permite a confirmação da causa da 
hidronefrose. Consoante a gravidade da situação, a intervenção cirúrgica pode ser necessária. O principal objetivo 
do tratamento é a preservação da função renal. 
 
 
Descrição de Caso 
 
Lactente de 7 meses com diagnóstico pré-natal de hidronefrose bilateral. Apresentava às 36 semanas e 3 dias de 
idade gestacional diâmetro anteroposterior do bacinete (DAPB) esquerdo de 13mm e do bacinete direito de 37mm, 
associado a dilatação calicial. Estas alterações foram confirmadas por ecografia renovesical realizada no segundo dia 
de vida, que relatava não haver dilatação do ureter proximal bilateralmente mas com ligeira redução da espessura 
corticomedular à direita (4mm vs 6mm). Repetiu ecografia renovesical em D25 de vida, na qual se verificou uma 
manutenção do DAPB direito e da espessura corticomedular, com caliectasias centrais e periféricas volumosas 
dispersas. À esquerda apresentava agora um DAPB de 8mm, com pequenas caliectasias centrais e sem alterações da 
espessura do parênquima ou da parede piélica. Foi referenciado para a consulta de Urologia Pediátrica do hospital 
de referência e foi submetido, com 1 mês de vida, a pieloplastia desmembrada de Anderson-Hynes à direita. Dois 
meses após a intervenção fez nova ecografia renovesical que descreveu um agravamento do DAPB esquerdo, desta 
vez com 17mm associado a caliectasias centrais e periféricas moderadas, enquanto que à direita apresentava 
melhoria do DAPB (14mm). Realizou renograma com MAG3 e prova diurética que relatava dilatação pielocalicial e 
estase bilaterais, mais marcadas à esquerda, com padrão obstrutivo e função renal diferencial de 47% no rim direito 
e 53% no rim esquerdo. Aos 6 meses foi proposto para nova cirurgia. No bloco operatório foi constatada estenose 
do ureter distal esquerdo pelo que foi submetido a ureteropieloplastia desmembrada de Anderson-Hynes à 
esquerda. Mantém seguimento em consulta de Pediatria e Urologia Pediátrica, com reavaliação imagiológica pós- 
operatória a curto prazo. 
 
 
Conclusões 
 
Este caso foi escolhido dada a gravidade da apresentação inicial, com necessidade de intervenção cirúrgica 
bilateralmente. Assim, é fundamental um seguimento regular, analítico e imagiológico, de forma a detetar 
precocemente qualquer alteração da anatomia urológica ou da função renal que implique nova abordagem 
terapêutica. 
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Introdução e Objetivos 
 
A biopsia renal (BR) é um procedimento fundamental no diagnóstico de patologias renais, e importante na 
adequação terapêutica. Com este trabalho pretende-se avaliar os motivos para a realização, resultados e 
complicações das BR efetuadas numa população pediátrica. 
 
 
Métodos 
 
Estudo retrospetivo e analítico, baseado na consulta de processos clínicos de crianças/adolescentes, seguidos em 
consulta de Nefrologia, submetidos a BR entre janeiro/2013 e dezembro/2023. Análise estatística: SPSS25. 
 
Resultados 
 
Foram realizadas 67 BR em crianças/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 
realização de BR em RN foram: Síndrome Nefrótica (21%), doença sistémica (Lúpus Eritematoso Sistémico e 
Vasculite ANCA positivo) com atingimento renal (16%), Lesão Renal Aguda (13%) e alterações urinárias isoladas 
(10%) como proteinúria nefrótica com ou sem hematúria. Todas as BR de RT foram realizadas por suspeita de 
disfunção de enxerto. O número médio de glomérulos presentes no fragmento para microscopia ótica foi 16 
glomérulos e na imunofluorescência 6 glomérulos; em 3 casos a amostra foi insuficiente para realização de 
imunofluorescência. O diagnóstico mais frequente em RN foi a Nefropatia IgA (22,3%), nos casos de proteinúria com 
ou sem hematúria, seguido da Nefrite Lúpica (17,8%). Destes, 75% tinham nefrite grau IV e em dois doentes as únicas 
manifestações renais eram hematúria microscópica e proteinúria não nefrótica. Na Síndrome Nefrótica, a lesão 
predominante foi Doença de Lesões Mínimas (11,9%). Nas 4 BR de RT a histologia revelou rejeição humoral aguda 
em dois casos, rejeição humoral crónica em um e num dos casos não se verificaram alterações. Os fatores de mau 
prognóstico encontrados nas BR em RN foram a esclerose glomerular em 25,4% dos casos e alterações túbulo-
intersticiais crónicas em 55,2%. Registaram-se complicações em 32,8% das BR, sendo a hematúria microscópica 
(64%) a mais frequente, seguida de hematúria macroscópica (23%) e hematoma perirrenal (13%). 
 
 
Conclusões 
 
Concordante com a bibliografia o motivo mais frequente para a realização de BR foi a Síndrome Nefrótica e o 
diagnóstico histológico mais frequente foi a Nefropatia IgA. Esta revisão reforça a importância da BR como 
determinante do tratamento, como se verificou na Nefrite Lúpica tendo em conta a discrepância entre a clínica e a 
histologia. 
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Introdução 
 
A duplicidade ureteral é uma das anomalias renais mais frequentes na população geral com uma incidência de 0.8 a 
5%. Na maioria das vezes é assintomática, contudo a duplicidade ureteral completa é rara. Nestas, o ureter 
procedente do sistema renal superior insere-se de forma ectópica provocando complicações como refluxo vesico-
uretral ou obstrução uretral. 
 
 
Descrição de Caso 
 
Apresenta-se o caso de uma criança do sexo masculino, 7 anos, com antecedentes de diagnóstico pré-natal de 
dilatação piélica bilateral e ecografias reno-vesicais pós-natais sem alterações. Observado no serviço de urgência por 
disúria e dor suprapúbica desde o dia anterior. Associadamente lombalgia com uma semana de evolução. Sem febre. 
Ao exame objetivo lombalgia, dor à palpação do hipogastro e jato urinário com piúria e hematúria visíveis. 
Analiticamente apresentava função glomerular normal, sem aumento dos parâmetros inflamatórios. O exame 
sumario de urina revelava urina turva. Sedimento urinário com proteínuria, leucocituria e eritrocituria. Na 
urocultura isolou-se Proteus mirabilis multissensivel. Ecografia reno-vesical: Duplicação renal à direita com 
dilatação do pielão superior (25mm) em possível relação com ureterocelo. Não se conseguindo esclarecer a causa: 
Ureterocelo/Ureter Ectópico. Dada apresentação clínica, pedida TAC – Abdomino-Pélvica que revelou alterações 
compatíveis com duplicidade pieloureteral direita, verificando-se acentuada uretero-hidronefrose do componente 
superior e provável ureterocelo associado. 
Proposto internamento, para vigilância e antibioterapia com ceftriaxone. Teve alta com melhoria clínica e orientado 
para consulta externa de urologia e nefrologia pediátrica. Em ambulatório realizada RMN abdomino-pélvica que 
confirmou o diagnóstico. 
Cintigrafia com 99m TC-DMSA que demonstrou exclusão funcional do pielão superior à direita por ureterocelo. 
Assimetria da função diferencial (RE 63%; RD 37%). Face aos achados clínicos e imagiológicos proposta cirurgia com 
nefrectomia polar superior à direita. 
 
 
Conclusões 
 
Neste caso destacamos uma malformação major de diagnóstico tardio, já com impacto na função renal e indicação 
cirúrgica. Portanto, apesar da existência de estudo imagiológico negativo durante o período pós-natal, em crianças 
com diagnóstico pré-natal de CAKUT o índice de suspeição clínica deverá permanecer elevado, sendo o seu 
seguimento em consulta de nefrologia pediátrica privilegiado para prevenir futuras complicações. 
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Introdução 
 
A infeção por Parvovírus B19 (PVB19) constitui uma infeção frequente em crianças, ainda que o envolvimento renal 
seja incomum. Deste, destacam-se a glomerulonefrite pós-infeciosa, glomeruloesclerose segmentar e focal e 
microangiopatia trombótica. 
Apresenta-se o caso de um doente com síndrome nefrítico-nefrótico com achados clínicos e laboratoriais 
compatíveis com infeção aguda por PVB19. 
 
 
Descrição de Caso 
 
Rapaz de 6 anos, previamente saudável, recorreu ao serviço de urgência (SU) por febre com 1 semana de evolução 
e claudicação da marcha, tendo tido alta com o diagnóstico de sinovite transitória da anca, medicado com 
Ibuprofeno. Readmitido no SU 9 dias depois por edema palpebral, anorexia e prostração. Analiticamente 

apresentava lesão renal aguda (ureia 147mg/dL, creatinina 1.06mg/dL, TFG 62.3mL/min/1.73m2), 
hipoalbuminémia (2.04g/dL), hipercolesterolémia (colesterol total 215mg/dL), hematúria microscópica 
(eritrócitos 300/uL) e proteinúria na faixa nefrótica (razão proteinúria/creatinúria em amostra ocasional 
37mg/mg). Foi transferido para a Unidade de Nefrologia por oligúria, hipertensão e hematúria macroscópica. 

Realizou administração única de albumina e iniciou terapêutica diurética e metilprednisolona (60mg/m2/dia) 
com melhoria clínica progressiva. Em D3 de internamento iniciou exantema maculopapular na face, de 
predomínio malar, e extensão ao tronco, sugerindo o diagnóstico de eritema infecioso. Do estudo etiológico, 
destacam-se achados compatíveis com infeção aguda por PVB19 (Ac anti-PVB19 IgM e IgG positivos e PCR PVB19 
no sangue positivo), bem como diminuição 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 adenovírus) não sugestivas de infeção aguda. 
Completou 4 dias de metilprednisolona que suspendeu por heteroagressividade. Por melhoria clínica teve alta ao 
oitavo dia. No acompanhamento em consulta verificou-se normalização da função renal, pressão arterial, 
proteinúria e C3, e com TASO negativo. Destacam-se dois episódios de hemato-proteinúria na faixa nefrótica 
durante intercorrências infeciosas, um deles motivando internamento por hipoalbuminémia e edema marcado. 
 
 
Conclusões 
 
Este caso ilustra uma etiologia rara de glomerulonefrite, relevando o PVB19 como uma entidade a considerar 
nesta situação. Ainda que corresponda uma causa rara de glomerulonefrite, a infeção por PVB19 pode associar-
se a doença renal crónica com envolvimento histológico variado. 
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Introdução 
 
A nefropatia por IgA (NIgA) é a glomerulopatia primária mais prevalente no mundo, caracterizando-se por depósitos 
mesangiais de IgA. A psoríase, doença cutânea imunomediada, pode cursar com envolvimento renal ou articular, 
sendo a NIgA a manifestação renal mais frequente. 
 
 
Descrição de Caso 
 
Rapaz de 10 anos, sem antecedentes pessoais ou familiares de relevo, internado por síndrome nefrítico com 
macrohematúria, proteinúria nefrótica e hipertensão arterial (HTA), no contexto de otite aguda complicada de 
celulite da região retroauricular. Análises séricas com creatinina, albumina, perfil lipídico, anti-estreptolisina O, 
complemento e imunoglobulinas normais, bem como estudo de autoimunidade e serologias para vírus negativas. 
Ecografia renal com aumento bilateral da refletividade do parênquima. Teve alta hospitalar após terapêutica 
antibiótica e anti-hipertensora, mantendo microhematúria nas avaliações subsequentes. Nos meses seguintes, 
apresentou dois reinternamentos por síndrome nefrítico caracterizado por macrohematúria, proteinúria nefrótica, 
lesão renal aguda e HTA, associados a intercorrências agudas. Em reavaliação analítica o doseamento de IgA foi 
elevado (4,45 g/L). Foi realizada biópsia renal que revelou proliferação mesangial discreta e depósitos 
mesangiocapilares de IgA na imunofluorescência, compatíveis com o diagnóstico de NIgA. Após a biópsia surgiram 
placas cutâneas ovaladas, eritematosas e descamativas no abdómen e dorso, sugestivas de psoríase gutata, que 
melhoraram com terapêutica tópica com betametasona e calcipotriol. Pela persistência de microhematúria e 
proteinúria significativa (8 mg/m2/h) no sedimento urinário, foi iniciada terapêutica diária com ramipril, com 
resposta favorável. 
 
 
Conclusões 
 
A associação entre psoríase e doença renal em idade pediátrica é muito rara, sendo a NIgA a mais frequentemente 
reportada. Uma vez que alguns doentes com psoríase apresentam níveis séricos elevados de IgA e, por outro lado, a 
NIgA se caracteriza pela deposição mesangial de IgA, admite-se a possibilidade de um mecanismo patogénico 
subjacente comum, envolvendo uma desregulação da resposta imune mediada por IgA. 
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Introdução 
 
A hipertensão arterial (HTA) de causa renovascular é a segunda etiologia mais comum de HTA em idade pediátrica, 
frequentemente causada por estenose da artéria renal. O diagnóstico e intervenção atempada são essenciais para 
prevenir complicações. 
 
 
Descrição de Caso 
 
Criança de 4 anos, sexo feminino, recorreu à urgência em 2014 por vómitos e febre. Durante a avaliação, foram 
detetados valores de tensão arterial (TA) persistentemente elevados (> percentil P95), motivando o seu 
internamento. Apresentava histórico de registos de TA elevada, aquando da intervenção de sindactilia aos 7 meses, 
sem investigação posterior. Antecedentes familiares incluíam dislipidemia e HTA paterna. 
Analiticamente apresentava hipercolesterolemia. A função renal, índice renina/aldosterona e catecolaminas e 
metanefrinas urinárias eram normais. A ecografia com doppler mostrou aumento acentuado da velocidade do pico 
sistólico na emergência da artéria renal esquerda, sugerindo estenose significativa, sem coartação da aorta. A 
avaliação cardiológica revelou ligeira hipertrofia concêntrica do ventrículo esquerdo. A fundoscopia oftalmológica 
era normal. Foi medicada com propranolol 10mg/dia e amilodipina 5mg/dia. A cintigrafia renal com 99mTc-DMSA 
não apresentava alterações. 
Apesar da terapêutica otimizada, manteve HTA de difícil controlo ao longo dos anos. Vários MAPA (monotorização 
ambulatória da PA) demonstraram valores médios da TA sistólica >P90. Aos 7 anos, realizou angio-TC abdominal 
que revelou estenose bilateral das artérias renais, sobretudo à esquerda. Foi referenciada para consulta de Cirurgia 
Vascular, com indicação de otimização terapêutica antes de eventual intervenção cirúrgica. Manteve-se sempre 
assintomática, com função renal normal e ausência de microalbuminúria. Sem evidência de atingimento ocular ou 
cardiovascular (com vigilância anual). 
Aos 15 anos, realizou angio-RM abdominal que confirmou a estenose significativa das emergências de ambas as 
artérias renais (>70%) e a presença de dilatação aneurismática sacular das artérias renais. Foi proposta cirurgia 
vascular corretiva, que aguarda.  
 
 
Conclusões 
 
Este caso sublinha a importância da valorização e confirmação das medições ocasionais de TA em doentes 
aparentemente saudáveis. Destaca-se também a dificuldade no controlo tensional apenas com terapêutica médica 
nos casos de estenose da artéria renal. A hipoperfusão renal devido à estenose vascular pode levar à deterioração da 
função renal, mesmo com a normalização da TA, sugerindo a necessidade de intervenção cirúrgica. 
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Introdução e Objetivos 
 
A síndrome nefrótica (SN) afeta 2-7 crianças/100000 e pode evoluir para doença renal crónica (DRC) no adulto. Este 
trabalho pretendeu caracterizar a história natural de um grupo de crianças com SN que transitaram para consulta 
de adultos. 
 
 
Métodos 
 
Estudo retrospetivo, que incluiu 20 doentes seguidos em Nefrologia Pediátrica por SN idiopático e da criança com 
alta para a consulta de adultos (Janeiro de 2006 a Dezembro de 2022). Avaliados dados demográficos, histologia, 
terapêuticas e efeitos adversos, progressão para DRC e mortalidade. Análise estatística com SPSS. 
 
 
Resultados 
 
Treze doentes eram do sexo masculino (65%), a idade ao diagnóstico era 7,9 ±5,3 anos e o seguimento foi de 17,1± 
7,8 anos. Ao diagnóstico 4 doentes tiveram hematúria (20%), 2 hipertensão arterial (HTA) (10%) e nenhum teve 
lesão renal aguda, infeções graves ou tromboses venosas. 
Todos realizaram corticoterapia (CT). Seis doentes (30%) corticorresistentes (CR) (5 CR primários e 1 CR 
secundário) realizaram biópsia: 2 com glomeruloesclerose segmentar e focal (GESF), 2 nefropatias embranosas, 1 
glomerulonefrite a C3, 1 doença de lesões mínimas (DLM). Evoluíram para corticodependência (CD) 11 doentes dos 
quais 5 fizeram biópsia renal (4 com DLM, 1 com nefropatia IgM). 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 necessário ciclosporina (CsA) e 
micofenolato de mofetil (MMF), de forma sequencial. Quanto aos doentes CR: 1 fez CF e posteriormente CsA; 1 fez 
MMF e CsA; 3 fizeram CsA e 1 fez apenas MMF. 
Efeitos adversos da terapêutica: 7 doentes com obesidade na infância, mas na data de transferência apenas 5 tinham 
índice de massa corporal ≥ 25 kg/m2. Em 2 doentes observou-se cataratas e numa artralgias (associada à CT). Uma 
doente teve hepatite aguda devido a CF e dor abdominal reportada à CsA. Nesta doente identificaram-se mutações 
no gene LMX1B que causam GESF e síndrome unha-patela. 
Em adultos, apenas 7/11 mantiveram CD, 5 dos quais fizeram rituximab. Dos CR, 1 evoluiu para DRC estadio 5 e 4 
mantêm proteinuria (nefrótica em dois) mas com função renal normal. Destaca-se que 1 doente CR com hipertensão 
grau III com disfunção renal grave iniciou hemodiálise e faleceu por rotura de malformação arterio-venosa (25 anos). 
 
 
Conclusões 
 
A evolução de SN é benigna com baixa morbidade em doentes corticosensiveis. Todavia, vários estudos têm 
mostrado aumento do risco de progressão para DRC nos doentes CR, o que se constata neste trabalho (33% dos CR 
evoluíram para DRC terminal). 
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Introdução e Objetivos 
 
As infeções do trato urinário (ITU) são infeções bacterianas comuns em idade pediátrica. O aumento da resistência 
a antibióticos sublinha a importância de dados locais para o tratamento destas infeções. 
O presente estudo foi desenvolvido num Hospital onde a antibioterapia empírica de primeira linha foi alterada 
devido às elevadas taxas de resistência à amoxicilina/ácido clavulânico (AMX/CLV). Assim, este trabalho visa 
analisar as diferenças nos agentes etiológicos e padrões de resistência após esta mudança. 
 
 
Métodos 
 
Foi realizado um estudo comparativo e prospetivo de uroculturas positivas (UC), recolhidas através de métodos 
assépticos, na população pediátrica em dois períodos: 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 períodos, foi implementada uma 
diretriz interna que estabelecia a cefuroxima como a escolha de tratamento empírico de primeira linha. A análise 
estatística 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 
infeções 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 antibiótico empírico preferencial (56,0%) e no grupo 2 foi a cefuroxima 
(61,1%). A resistência ao AMX/CLV demonstrou tendência decrescente de 33,1% para 27,4% (p = 0,079) e a 
resistência à cefuroxima manteve-se baixa e semelhante (4,7% vs 3,3%, p = 0,292). 
 
 
Conclusões 
 
Escherichia coli foi o agente predominante. Após a alteração do regime antibiótico empírico de primeira linha de 
AMX/CLV para cefuroxima, a resistência à AMX/CLV apresentou uma tendência decrescente; no entanto, a 
resistência à cefuroxima permaneceu baixa. Reavaliações periódicas são essenciais para avaliar se esta tendência se 
mantém ou se acentua ao longo do tempo. 
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Introdução e Objetivos 
 
A nefropatia IgA é a doença glomerular crónica mais comum na infância, tratando-se de uma patologia 
imunomediada, cujo diagnóstico definitivo requer biópsia renal (BR). Embora apresente um curso geralmente 
benigno, existem formas rapidamente progressivas, associadas a pior prognóstico. A terapêutica das formas ligeiras 
baseia-se no controlo de pressão arterial e proteinúria; nas formas mais graves ou sem resposta, está recomendada 
corticoterapia, não sendo clara a sua eficácia nem consensual a progressão terapêutica posterior. 
 
 
Métodos 
Estudo retrospetivo, para caracterização dos doentes com nefropatia IgA confirmada por BR e de início em idade 
pediátrica, seguidos num hospital terciário entre jan/05 e set/24, com pelo menos um ano de seguimento. 
 
 
Resultados 
 
Foram incluídos 23 doentes, a maioria do sexo masculino (65%). A idade mediana de apresentação foi 12 anos [4-
17 anos]. No início da doença, 18 doentes (78%) apresentavam hematúria microscópica, 10 (44%) hematúria 
macroscópica, e 16 (70%) proteinúria, em 5 dos quais nefrótica (31%); cinco doentes (19%) tinham lesão renal 
aguda. À data da BR, a idade mediana era 13 anos, e a duração mediana da doença 4 meses (0-8anos). Os critérios 
mais frequentes para realização de BR foram proteinúria persistente (17 doentes; 74%) e retenção azotada (6 
doentes; 26%). Dois doentes (9%) necessitaram de terapêutica de substituição renal 
transitoriamente. Quatro (15%) doentes cumpriam critérios de síndrome nefrótica, em três 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 proteinúria mas 
nenhum no espectro nefrótico; 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 relação proteínas/creatinina urinária < 0.5 g/g, 1 entre 0.5-1.0 g/g e 1 
tinha proteinúria nefrótica. 
 
 
Conclusões 
 
Aos 5 anos de seguimento é elevado o número de doentes com proteinúria e DRC. De realçar que apresentamos 
apenas os dados de doentes submetidos a biópsia, o que intrinsecamente sugere maior gravidade. A progressiva 
perda de seguimento é uma limitação do estudo. É fundamental vigilância a longo prazo destes doentes, pela 
possibilidade de evolução da DRC. São necessários estudos prospetivos multicêntricos para se poder melhorar o 
tratamento e prognóstico desta doença. 
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Introdução 
 
A poliangeíte microscópica é uma vasculite necrotizante que afeta sobretudo os pequenos vasos. O seu diagnóstico 
precoce e o início imediato de terapêutica são cruciais para melhorar o prognóstico. 
 
 
Descrição de Caso 
 
Adolescente, 15 anos, sexo feminino, levada à urgência do hospital local por astenia, anorexia, vómitos e 3 dias de 
febre, odinofagia e tosse com expetoração hemoptóica. Tinha tido um internamento, 6 meses antes, por lesão renal 
aguda de etiologia não esclarecida. Sem oligúria, noctúria ou alterações macroscópicas da urina. À observação, tinha 
palidez e fervores crepitantes bilaterais. Na radiografia torácica detetou-se hipotransparência bilateral com padrão 
algodonoso. Das análises destaca-se: retenção azotada (ureia 370mg/dL, creatinina 16,44mg/dL), hipercaliémia 
(5,7mmol/L), hipocalcemia (5,8mg/dL), acidose metabólica (pH 7,23, 
HCO3 10,5mmol/L), anemia normocítica normocrómica (Hb 4,6g/dL) e aumento dos parâmetros inflamatórios (PCR 
8,2mg/dL). Identificou-se SARS-CoV-2 na zaragatoa nasal. 
Por novos episódios de hemoptises e agravamento da hipoxémia, foi transferida para uma Unidade de Cuidados 
Intensivos Pediátricos num centro de referência de oxigenação por membrana extra-corporal (ECMO). 
Foi identificado o anticorpo MPO-ANCA e realizada biópsia renal, que evidenciou glomerulonefrite crescêntica pauci-
imune, compatíveis com o diagnóstico de poliangeíte microscópica. 
Iniciou ventilação mecânica invasiva (VMI) em D2, mas por agravamento e síndrome de fuga de ar, foi colocada em 
ECMO, modo veno-venoso durante 10 dias. 
Fez hemodiafiltração venovenosa contínua durante 15 dias, tendo posteriormente iniciado hemodiálise. 
Realizou 7 sessões diárias de plasmaferese, corticoterapia (3 pulsos de 1g de metilprednisolona, seguidos de 
prednisolona em dose decrescente) e ciclofosfamida (dose cumulativa 1,35g). Após a plasmaferese, iniciou rituximab 
(375 mg/m2/semana 4 semanas). 
Cumpriu 12 dias de amoxicilina-ácido clavulânico e iniciou profilaxia com cotrimoxazol e fluconazol. Houve uma 
melhoria respiratória progressiva. Mantém-se em programa de hemodiálise, em anúria. 
 
Conclusões 
 
Trata-se de uma apresentação grave de poliangeíte microscópica, com glomerulonefrite rapidamente progressiva e 
hemorragia alveolar. A necessidade de VMI, ECMO e terapêutica de substituição renal, reflete a gravidade da doença. 
O início imediato de imunossupressão e plasmaferese foi crucial para a melhoria clínica observada, sublinhando a 
importância da terapêutica precoce. 
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Introdução 
 
A nefrite túbulo-intersticial (NTI) é uma doença imunomediada caracterizada por lesão tubular e inflamação 
intersticial, cuja gravidade varia desde lesão renal aguda reversível até doença renal crónica (DRC). No contexto da 
doença inflamatória intestinal (DII), é uma manifestação extra-intestinal rara. Previamente associada à terapêutica 
da DII com mesalazina, têm sido descritos casos prévios ao início de medicação, sugerindo uma associação intrínseca 
entre as duas patologias. 
 
 
Descrição de Caso 
 
Rapariga de 14 anos, com antecedentes de infeções urinárias de repetição, referenciada à consulta de Nefrologia 
Pediátrica por elevação da creatinina sérica (creat. 1,3 mg/dL – TFG 47 mL/min/1,73m2) detetada durante episódio 
de pielonefrite aguda, sem melhoria posterior e sem associação a hipertensão arterial ou outra sintomatologia, 
nomeadamente hematoproteinúria, glicosúria ou alteração da densidade urinária. A ecografia renal e vesical 
mostrou discreto hipercecogenicidade difusa do parênquima, e a cintigrafia renal com DMSA, cicatrizes polares à 
esquerda. Por ausência de melhoria da função renal e, após exclusão de causas infeciosas, tóxicas/farmacológicas e 
autoimunes, realizou biópsia renal que revelou intenso infiltrado inflamatório túbulo-intersticial, pelo que foi 
assumido o diagnóstico de NTI. Foi excluída uveíte. Realizada terapêutica com prednisolona durante 12 semanas, 
com melhoria ligeira da função renal (Creat. 1,19 mg/dL – TFG 51,5 mL/min/1,73m2). Quatro meses após suspensão, 
iniciou quadro de astenia, perda ponderal, diarreia crónica e reagravamento da função renal (creat. máx. 2 mg/dL – 
TFG 31 mL/min/1,73m2); tendo reiniciado prednisolona, com melhoria. Por elevação da calprotectina fecal 
(2048µg/g), realizada endoscopia digestiva alta e baixa, com histologia compatível com Doença de Crohn. Realizada 
indução de remissão com prednisolona, seguida de manutenção com azatioprina, com melhoria clínica e analítica 
(Creat. 1,3 mg/dL – TFGe 48 mL/min/1,73m2, calprotectina fecal 28µg/g), tendo sido possível suspender 
corticoterapia, mantendo a função renal estável. 
 
 
Conclusões 
 
No caso apresentado, a NTI precedeu o diagnóstico de DII, o que sugere uma associação entre as duas patologias 
imunomediadas. O controlo da DII permitiu a estabilização da DRC e a suspensão da corticoterapia. 
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Introdução 
 
A hipertensão renovascular (HRV) é definida como pressão arterial elevada causada por hipoperfusão renal, 
geralmente por estenose da artéria renal, com consequente ativação do sistema renina-angiotensina-aldosterona. A 
HRV é frequentemente assintomática e deve ser suspeitada em qualquer criança com hipertensão (HTA) refratária 
ou grau 2. A investigação etiológica deve ser dirigida de acordo e a abordagem terapêutica deve ser individualizada. 
Atualmente as opções terapêuticas incluem farmacoterapia e revascularização com angioplastia renal transluminal 
percutânea (ARTP) ou cirurgia. 
 
 
Descrição de Caso 
 
Apresentamos o caso de um doente do sexo masculino, sem antecedentes de relevo, com diagnóstico de HTA grau 2 
confirmada por monitorização ambulatorial da pressão arterial (MAPA) aos 7 anos e 8 meses de idade. Do estudo 
etiológico, verificou-se estenose proximal da arteria renal direita sem alteração da função renal. Realizou dilatação 
percutânea aos 8 anos e 8 meses com resolução parcial, mas sem melhoria do perfil tensional. Iniciou Amlodipina, 
titulada até a dose máxima de 10mg (0,3mg/kg/dia) aos 10 anos e 0 meses, com melhoria do perfil tensional para 
HTA sistólica grau 1. Aos 10 anos e 6 meses, foi submetido a novo cateterismo, mas sem possibilidade de dilatação. 
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 torácica por hiperhidrose. Manteve melhoria significativa do 
padrão de pressão arterial (PA), possibilitando a redução progressiva de Amlodipina. Imagiologicamente, verificou-
se melhoria dos achados compatíveis 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 alterações da função renal ou achados imagiológicos compatíveis com estenose das arterias renais. 
 
 
Conclusões 
 
Existem casos descritos de resposta tardia à dilatação percutânea, sendo o mecanismo mais provável a ocorrência 
de vasoespasmo após a dilatação que mimetiza uma resposta parcial à ARTP. No nosso caso, a simpatectomia 
torácica tambem pode ter tido influência na melhoria do perfil tensional. Havendo menor estimulação simpatica a 
nível cardiovascular há uma diminuição da frequência cardíaca e resistência vascular periférica resultando numa 
diminuição da PA. Contudo, não há evidência descrita de melhoria de estenose renal com a simpatectomia torácica. 
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Introdução 
 
As ITU são infeções bacterianas muito frequentes em idade pediátrica, sendo as complicações mais comuns a 
urossepsis e as lesões corticais renais. Alguns lactentes, sobretudo quando diagnosticados com malformação do rim 
e do trato urinário, podem desenvolver uma complicação rara, potencialmente fatal, que se manifesta com 
desiquilibrio hidroelectrolítico, nomeadamente hiponatremia grave e hipercalemia e que deve ser reconhecida o 
mais rapidamente possível. 
 
 
Descrição de Caso 
 
Lactente de 7 meses, sexo masculino, admitido no Serviço de Urgência por recusa alimentar, vómitos e sinais de 
desidratação moderada. Analiticamente, objetivou-se uma acidose metabólica compensada (pH 7.39, HCO3 17 
mmol/l), com hiponatrémia grave (106 mEq/l), hipercaliémia (6.4 mEq/l) e hipoclorémia (77 mEq/l), leucocitose 
com neutrofilia e piúria franca (leuc 55540/uL). O tratamento incluiu antibioterapia (cefuroxima), fluidoterapia e 
hidrocortisona endovenosa; esta última foi diminuida progressivamente e suspensa, sem intercorrências, após 
conhecimento dos resultados da renina e aldosterona elevados e ACTH, cortisol e 17 hidroxiprogesterona normais. 
No exame bacteriológico de urina foi isolado Streptococcus agalactiae e a ecografia renovesical revelou 
ureterohidronefrose bilateral atualmente em estudo. Durante o seguimento não tem registo de outras infeções do 
trato urinário, encontrando-se sob profilaxia. 
 
 
Conclusões 
 
O pseudo-hipoaldosteronismo tipo III é uma entidade rara, secundária a infeção do trato urinário, muitas vezes 
asssociada a malformação urológica e mais frequente em lactentes. O tratamento inicial exige antibioterapia, 
fluidoterapia e tratamento hormonal (hidrocortisona e/ou fludrocortisona, que deverão ser suspensas após 
confirmação diagnóstica). A suspeita e reconhecimento desta entidade, bem como dos seus diagnósticos diferenciais 
é essencial para uma abordagem correta. 
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Introdução e Objetivos 
 
O síndrome de junção pielo-ureteral (SJP) é uma malformação obstrutiva do trato urinário, congénita ou adquirida, 
e é uma das causas mais comuns de hidronefrose diagnosticada no período pré-natal. A abordagem médica e/ou 
cirúrgica destes casos é, por vezes controversa, necessitando de reavaliações sucessivas ao longo do seguimento. 
Objetivo: Avaliar marcadores clínicos, analíticos e imagiológicos na evolução de doentes com SJP, com o intuito de 
identificar possíveis possíveis indicadores de deterioração da função renal. 
 
 
Métodos 
 
Estudo retrospetivo de coorte realizado na Unidade de Nefrologia Pediátrica de um hospital nível III, que incluiu 
todos os doentes com o diagnóstico de SJ entre 1 de Abril de 2016 e 30 de Março de 2024. Realizada colheita de 
dados demográficos, clínicos, analíticos e imagiológicos, posteriormente comparados e analisados através de 
métodos estatísticos. 
 
 
Resultados 
 
Foram seleccionados 104 doentes, 61% sexo masculino. O SJP foi mais comum à esquerda (57%) e foi diagnosticado 
bilateralmente em 7% . Em 6 doentes foram identificadas causas extrínsecas. O diagnóstico ocorreu no período pré-
natal em 75% dos casos. Nos doentes com diagnóstico pós-natal, a mediana da idade foi 7 anos (IQR 2.75;9.5). A 
mediana do diâmetro ântero-posterior do bacinete (DAPB) ao diagnóstico foi de 20.5 mm (IQR 13; 31) e da função 
renal diferencial 44% (IQR 30;52). Na comparação entre os grupos de diagnóstico pré (A) e pós-natal (B), existem 
diferenças significativas no que se refere ao sexo (p=0.018). Durante o seguimento, existem diferenças 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 diferenças no DAPB (p<0.01) e nas alterações parenquimatosas iniciais (p=0.005). Uma regressão logística 
binária, demonstrou que um DAPB inicial > 30 mm previu a necessidade de cirurgia ao diagnóstico (p= 0.002) e de 
re-intervenção aos 2 e 10 anos de seguimento (respetivamente p=0.001 e p<0.001). 
 
 
Conclusões 
 
Os preditores precisos da necessidade de intervenção cirúrgica encontrados foram o DAPB superior a 30 mm e as 
alterações parenquimatosas iniciais. São necessários mais estudos que permitam predizer com acuidade quais os 
doentes que poderão ser vigiados conservadoramente, os que necessitarão de cirurgia corretiva e os que 
desenvolverão complicações. 
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Introdução e Objetivos 
 
A biópsia renal (BR) percutânea é um procedimento de diagnóstico decisivo em várias doenças nefrológicas, 
sobretudo glomerulares. No entanto, não é isento de complicações, como o hematoma peri-renal e a fístula arterio-
venosa. Os protocolos para a sua realização são variáveis consoante a experiência dos centros. A avaliação das 
complicações é relevante para a otimização deste procedimento. Objetivos: Caracterizar a população de doentes 
pediátricos submetidos a BR e analisar as complicações. 
 
 
Métodos 
 
Estudo observacional prospectivo incluindo doentes pediátricos de um hospital de nível III submetidos a BR 
percutânea 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 após a BR, controlo ecográfico pelo menos 6 horas após a BR e vigilância clínica em 
internamento durante, pelo menos, 24 horas. Analisou-se a evolução clínica, variação do valor de hemoglobina (Hb), 
ocorrência de complicações e as atitudes terapêuticas tomadas. 
 
 
Resultados 
 
Incluídos 29 doentes pediátricos (55% rapazes), cuja mediana da idade foi 14 anos (AIQ 11 - 16 anos). Os principais 
motivos para realização de BR foram: proteinúria nefrótica (n=6, 20,7%); síndrome nefrótica corticodependente 
(n=4, 13,8%); e síndrome nefrótica corticorresistente (n=3, 10,3%). A mediana da concentração de Hb antes da BR 
foi 12,5 g/dL (AIQ 10,5 - 13,2 g/dL) e após 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 presença de hematoma peri-renal em 16 (55,2%) doentes, sem outras complicações 
identificadas. A mediana da maior dimensão dos hematomas foi 4 mm (AIQ 0 - 29 mm), tendo 8 (27,5%) o maior 
eixo ≥ 20 mm, destacando-se 1 de grandes dimensões (81 mm). A descida da Hb e a dimensão do hematoma 
apresentaram uma correlação estatisticamente significativa (r2=0,263, p=0,015). Nenhum doente necessitou de 
suporte transfusional, intervenção angiográfica ou cirúrgica. 
 
 
Conclusões 
 
Na nossa experiência, os hematomas peri-renais de pequenas dimensões identificados por controlo ecográfico 
sistemático após BR em doentes assintomáticos, não se associaram a descida significativa da concentração de Hb ou 
outra complicação clinicamente relevante. Futuros estudos deverão revelar a segurança da técnica, permitindo 
reservar o hemograma de controlo após BR para doentes selecionados com base na ecografia e clínica. 
 
 


